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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
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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



800 F. ScuOB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

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.
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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
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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
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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
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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
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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, endlich
durch das Vorhandensein charakteristischer Hautveranderungen (sog. Adenoma,
sebaceum Pringle bzw. Barlow und andere Navi, Chagrinlederhaut, Fibromata
pendulatia), Hautverinderungen, deren Vorhandensein ja in Verbindung mit
Idiotie und Epilepsie von ausschlaggebender Bedeutung fiir die Sicherung der
Diagnose ist.
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Was zunichst die Rindentumoren (Abb. 74) anlangt, so unterscheidet man seit
PeLLizi im allgemeinen zwei Formen, eine Einteilung, die von allen spateren
Autoren, die sich mit der pathologischen Anatomie befaf3t haben, angenommen
worden ist. Bei der ersten Form entsprechen die Tumoren nur verbreiterten
Windungsabschnitten, die Gesamtkonfiguration der Windungen bleibt dabei
erhalten; d. h. eine normal aussehende Windung verbreitert sich und zeigt in
dem verbreiterten Abschnitt alle fiir die tuberésen Herde charakteristischen
Merkmale. Bei der zweiten Form handelt es sich um rundliche oder mehr ovale,
gegen die Umgebung allseitig durch eine mehr oder minder tiefe Furche abgesetzte
tumorartige Bildungen, durch die der normale Zug der Windungen unterbrochen
wird. Die Herde beider Formen haben eine Reihe gemeinsamer Merkmale,
sie liegen im ganzen im Niveau der Windungen oder erheben sich nur wenig

Abb. 74. Makroskopisches Bild. Bei ¢ umschriebene Herde mit nabelformiger Eindellung;
bei vw eine normal breite Windung verbreitert sich tumorartig.

dartiber. Ihre Farbe ist weillich bis weilgrau. Sind sie schon durch ihre Farbe
am frischen Gehirn gewohnlich recht gut gegen die Umgebung abgesetzt, so
unterscheiden sie sich von den nicht befallenen Windungspartien noch mehr
durch ihre auBerordentlich derbe, fast lederartige bis knorpelartige Konsistenz.
Wihrend die Herde der ersten Form gewdhnlich eine glatte, hochstens leicht
faltige Oberfliche zeigen, sieht man an den scharf umschriebenen Herden sehr
haufig im Zentrum eine mehr oder minder tiefe, kraterformige Einziehung.
Ubergange zwischen beiden Formen kommen vor. BIELSCHOWSKY beobachtete
in einem Falle Konfluenz mehrer Herde zu einem Konvolut tuberéser Win-
dungen. Die Zahl der Herde ist in den einzelnen Féllen sehr verschieden; neben
Fallen mit auBerordentlich zahlreichen Herden stehen solche, in denen nur ein
einziger Herd gefunden wurde (abortive tuberdse Sklerose, Jakos). Bald
herrscht mehr die eine, bald mehr die andere Form der Herde vor, gewéhnlich
aber liegt eine Mischung beider Formen vor. Die Entwicklung der Herde ist
an allen Stellen der Hirnrinde beobachtet worden; wenn man von Pradilektions-
stellen iiberhaupt reden will, so sind vielleicht Stirnhirn und Nahe der Zentral-
windungen Regionen, in denen sich ganz besonders haufig Herde finden.

Auf Durchschnitten durch die Rindenherde ist die Rindenmarkgrenze ver-
wischt; die Rinde erscheint verbreitert und ist wei-derb. Die Windungskuppen
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sind gewohnlich stirker erkrankt als die abhidngigen Partien. Infolgedessen
erscheint der Querschnitt oft pilzformig. Auch die Abgrenzung gegen die
normale Rinde ist gewéhnlich unscharf. Bisweilen erkennt man schon mit
bloBem Auge, noch besser bei Lupenbetrachtung im Mark kleine graulich ver-
farbte Bezirke, die teils mit der Rinde in Zusammenhang stehen, teils vollig frei
im Mark liegen. Ganz vereinzelt ist Bildung kleiner zentraler Erweichungs-
héhlen in tuberdsen Rindenherden beobachtet worden (BOURNEVILLE, HAR-
BITZ, KUFS u. a.).

Das Gehirngewicht ist bisweilen erhéht (VoLranD); andererseits sind aber
auch Fille mit ausgesprochener Mikrencephalie beschrieben worden, so betrug
das Gewicht in einem der Fille von BieLscHOwWskKY nur 590 g (13jidhriges
Midchen statt 1230). Die &ulBlere Konfiguration der Hemisphdren weist im
allgemeinen keine groben Abweichungen auf; doch fand BIELsSCcHOWSKY in
zwei seiner Fille eine ausgepriigte Affenspalte, in zwei Fillen mangelhafte Ent-
wicklung der untersten Stirnwindung, so dal die Insel frei lag, endlich Mikro-
gyrie in Windungsabschnitten, die einem tuberdsen Herd unmittelbar benach-
bart waren. Die Verbindung mit Hydrocephalie und Spina bifida sacrolumbalis
bestand im Falle von HARTDEGEN.

Relativ recht hiufig finden sich neben den Rindentumoren auch Ventrikel-
tumoren ; sie konnen allerdings auch vollig fehlen, wie in den Fillen von STERTZ,
PorLAK u. a. In der Mehrzahl sitzen diese Tumoren lings des striothalamischen
Streifens oder dicht daneben auf der Oberfliche der zentralen Ganglien. Seltener
handelt es sich um solitdre Tumoren, meist sind zahlreiche Tumoren vorhanden,
die StecknadelkopfgroBe bis KleinkirschgroBe erreichen, bisweilen aber auch
noch groBer werden, so im Falle von BERLINER, wo der Tumor Symptome von
Gehirngeschwulst erzeugt hatte. Die Geschwiilstchen sitzen der Unterflidche
meist mit breiter Basis auf und ragen mit ihrer freien Oberfléche in den gewohn-
lich nicht erweiterten Ventrikel hinein. Selten sind die Tumoren gestielt, die
Oberfliche ist bald glatt, bald — das gilt besonders von gréferen Tumoren —
leicht uneben bzw. hockrig.

Vereinzelt sind auch Herde in der Rinde des Kleinhirns (BoNFIGLI, BRUCKNER,
H. Voar, Kurs u. a.) gefunden worden; noch seltener Herde in der Medulla
oblongata (GEITLIN) und im Riickenmark (PErUsINI). Netzhauttumoren sind
bisher ebenfalls nur selten beobachtet worden. In dem Falle von v. b. HOEVE
bildeten sie kleine knopfartige Geschwiilste; im Falle von ScHOB waren sie bei
Lupenbetrachtung als kleine flachlinsenférmige weilliche Erhebungen der
Netzhaut zu erkennen.

B. Histologie der Hirntumoren.
a) Rindenherde.

Die Verinderungen sind im ganzen in den Herden der ersten Form die
gleichen wie in denen der zweiten. Gehen wir zunichst vom Gliafaserbild aus,
so findet sich in der Mehrzahl der Falle eine auBerordentlich starke Vermehrung
der Gliafaserung, die gewdhnlich eine Dreischichtung, bzw. wenn die Herde
bis in das darunterliegende Mark hineinreichen, eine Vierschichtung erkennen
148t (Abb. 75). Von auBen nach innen sieht man zunichst einen auffallend
derben und breiten Gliastreifen, der dem an sich schon auffallend breiten Stratum
zonale entspricht. Die Faserrichtung ist hier im ganzen mehr tangential, oft
aber, namentlich an der duBeren Grenze nach der Pia zu, gehen die Fasern wirr
durcheinander; es entstehen dann die oft beschriebenen Bilder der ,,zerzausten
Haare“ bzw. der ,,gekreuzten Schwerter“. In den anstofenden Rindenschichten,
etwa bis in die IV. Schicht BRopmaNNs herabreichend, ist die Gliawucherung
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dann lockerer, jedenfalls nicht so dicht als in der dariiberliegenden Schicht
des Stratum zonale. Die Wucherung ist hier aus mehr senkrecht zur Oberfliche

Abb. 75. Gliabild bei tuberoser Sklerose. rg dichte Randgliose, am dichtesten im Bereich der nabel-

formigen Einziehung. tr dichte Gliose in den tieferen Rindenschichten und im angrenzenden Mark.

mr obere und mittlere Zellschicht der Rinde, Gliose wesentlich geringer, einige arkadenfoérmig
angeordnete Gliastreifen durchziehen die Rinde.

Abb. 76. Gliawucherung in den Tumoren noch auf Randzone beschrinkt (gl und ngl); bei ngl
Gliawucherung unter der nabelférmigen Eindellung am stéirksten. (Neugeborenes Kind.)

gerichteten Fasern gebildet, die oft biindelweise zusammengefaft sind, wihrend
die dazwischenliegenden Bezirke faserirmer und daher wesentlich heller
erscheinen. Es entstehen so Bilder zierlicher Arkaden (Abb. 75). Dann folgen

Handbuch der Geisteskrankheiten, XI. 55
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ein bis zwei neuerliche filzartige Verdichtungen in Héhe der tiefsten Rinden-
schichten bzw. des Markkegels. Am dichtesten ist der Gliafilz gewohnlich im
Bereich der kraterférmigen Einziehungen der Herde der ersten Form. Die Bilder
legen hier die Vermutung nahe, daf die Einziehungen durch den Zug der sklero-
tischen Gliawucherung entstanden sind; wenn man von solchen Rindenbildern
ausgeht, wo die Wucherung der Gliafaserung noch gering ist, sieht man unter
dem Krater bereits einen dunklen Rand von Glia.

Der Intensitdtsgrad der Gliawucherung schwankt in den einzelnen Fillen
stark. Bisweilen ist auch die Rinde selbst in einen ganz dichten, dunklen Gliafilz
mit verwandelt, in anderen, selteneren Fiallen, beschrankt sich die Faserver-
mehrung zunichst nur auf die Randglia (Abb. 76), wahrend sie in der Rinde
und in den tieferen Rindenschichten noch ganz zuriicktritt. Man ist geneigt
anzunehmen, daf diese Verschiedenheit der Entwicklung der Gliafilze mit

Abb. 77. VAN GiesoN. Ubersichtsbild. Zwei Tumoren; der ganz scharf umschriebene bei n zeigt
eine nabelformige Eindellung. Von den normalen Windungen ausgehend sieht man wie allmé#hlich
nach den Tumoren zu die Zellschichtung sich mehr und mehr verwischt.

dem Alter der Herde im Zusammenhang, also auch in einem gewissen Ver-
hiltnis zum Lebensalter der Patienten steht.

Auch im Nisslbild und besonders gut im Bielschowskypraparat tritt die
Wucherung des gliosen Gewebes sehr deutlich zutage. Im Nisslbild sieht man
einmal eine enorme Vermehrung der Gliakerne, die gleichzeitig aulerordentlich
vielgestaltig erscheinen, rundlich, langlich, oval, hantelférmig usw. sein kénnen,
auf der anderen Seite eine starke Vermehrung der plasmatischen Glia. Im
Bielschowskybild treten neben den iibrigen Zellformen auch Astrocyten ver-
schiedener GroBe sehr deutlich in Erscheinung.

Die Cytoarchitektonik zeigt bei der Nisslfdrbung und anderen geeigneten
Farbungen in den Herden meist mehr oder weniger starke Stérungen (Abb. 77),
doch ist auch an Stellen sehr starker Verinderungen gewdhnlich noch eine
gewisse Schichtung zu erkennen, so da man die einzelnen Schichten ihrer
Lage nach noch einigermafien bestimmen kann. Besonders stark sind die
Veranderungen gewéhnlich in den Herden der zweiten Form, also in den
umschriebenen Herden. Die Nervenzellen, namentlich die Pyramidenzellen
der III. BrRopDMANNschen Schicht, sind an Zahl oft vermindert, ja koénnen
in schweren Fillen bis auf Reste geschwunden sein. Die Zellen erscheinen



Abb. 78. Ubersichtsbild. Nissrfarbung. Molekularschicht sehr breit; oberste Rindenschichten
durchsetzt von atypischen grofen Ganglienzellen.

Abb. 79. Ubersichtsbild. Atypische groBe Ganglienzellen unter der nabelférmigen Eindellung eines
umschriebenen Herdes n; zapfenformig an der freien Oberfliche vorspringende Gliabiischel.
(BeLscHOWSKYfirbung.)

55%



868 F. ScHOB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

oft verworfen, sind schief gerichtet oder ganz verkehrt orientiert. Die er-
haltenen Zellen zeigen fast ausnahmslos das Bild der chronisch-wabig-
pigmentédren Degeneration Ni1ssLs, andere sind eigenartig homogen oder zeigen
nur noch in den peripheren Randpartien einige Nisslschollen oder treten nur
noch als Zellschatten hervor. Sackartige, an Bilder der amaurotischen Idiotie
erinnernde Aufblihungen einzelner Zellen, die von BIELSCHOWSKY beobachtet
worden sind, habe ich ebenfalls an einigen Exemplaren gesehen. Die Bielschowsky-
impréignation der Fibrillen in den erhaltenen Zellen fallt im Gegensatz zu den
weiterhin noch zu beschreibenden groBlen Zellen gewo6hnlich sehr diirftig und
unvollkommen aus. Der Ubergang in das normale oder scheinbar normale
Gewebe erfolgt auch hier gewohnlich allméhlig, indem die Schichtung immer
dichter und der Norm mehr entsprechend sich gestaltet, doch ist auch in den
anscheinend normalen Rindenpartien das Stratum zonale noch auffallend
kernreich und breit — wie es bei Faserfarbung gewo6hnlich auch eine sehr deut-
liche Vermehrung des Randfilzes aufweist —; die Zellen sind oft in grofler Zahl

Abb. 80. Zellen aus der Molekularschicht. 1 eine atypische Gliazelle; 2 und 3 eigentiimliche Formen
von Ganglienzellen (Jugendformen von Cajalzellen?); 3’ ein Fortsatz einer Zelle wie bei 3 angeschnitten.

auch in den normalen Windungen chronisch erkrankt wie in den Herden selbst;
doch verhalten sich die einzelnen Félle etwas verschieden.

Den am meisten charakteristischen Befund in den Herden der tuberésen
Sklerose aber bilden die sogenannten ,,atypischen groBen Zellen“, die schon
in der ersten mikroskopischen Beschreibung von HARTDEGEN ausfiihrlich
beschrieben worden sind. Von den &lteren Autoren hielten die einen (so Hart-
DEGEN, der der Erkrankung deshalb den Namen ,Neuroma gangliocellulare*
gab, BRUCKNER, SCARPATETTI, PELLIZI, GEITLIN u. a.) diese Zellen fiir aty-
pische Ganglienzellen, die anderen lediglich fiir Abkémmlinge der Gliazellen
(PrILLIPPE und HUDOWERNIG), ein weiterer Teil der Autoren endlich fiir Zwischen-
stufen zwischen Ganglienzellen und Gliazellen, deren gemeinsame Matrix das
Neuroepithel ist. Seit den Untersuchungen von ArzuemEer und Voer, deren
Ergebnisse dann durch di¢ bedeutenden Arbeiten von BIELscHOWSKY und
Kurs ihre Bestatigung fanden, wissen wir, daf die atypischen Zellen entweder
atypischen Ganglienzellen oder — die letzteren iiberwiegen an Zahl oft bei
weitem — atypischen Gliazellen entsprechen.
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Abb. 81. GroBe atypische Ganglienzellen. a Ganglienzelle mit gut ausgepridgter Pyramidenform;
a’ eine zum Vergleich gezeichnete normal groBe Pyramide der gleichen Schicht; b atypische Zelle mit
Fibrillenkniuelung, dhnlich ALZHEIMERscher Erkrankung; c eine im Innern eigentiimliche homogene
Zelle; e geschrumpfte und vakuolisierte Zelle; f und g ganz atypische Formen, bei g bandférmig;
Ganglienzellcharakter teilweise schwierig erkennbar (deutliche fibrillare Struktur der Dendriten).

Die groBen Zellen von dem Typus der Ganglienzellen (Abb. 78, 79) kommen
in der Rinde fast nur im Bereich der Rindenherde selbst vor, doch haben
JosepHY und auch BieELscHOWSKY solche Zellen vereinzelt auch in normal
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erscheinenden Rindenabschnitten gefunden. Im Stratum zonale fehlen sie meist,
doch habe ich selbst in einem Falle im Stratum zonale eine echte grofe
Ganglienzelle gesehen. Auflerdem habe ich hier auffallend groBle Casarsche
Zellen gesehen und auch besonders Zellen, die den erst neuerdings von M. OPPER-
MANN beschriebenen Jugendformen der Casarschen Zellen (Abb. 80) auffallend
glichen. Auch in Markherden, die nicht mit der Rinde in Zusammenhang
stehen, kommen sie sicher vor. Was die einzelne Zelle anlangt, so wird ihre
Zugehorigkeit zu den Ganglienzellen durch das regelmafige Vorkommen von
Neurofibrillen in Zellen und Zellfortsitzen bewiesen (Abb. 81); die Fibrillen
zeigen im Gegensatz zu den iibrigen Ganglienzellen eine auffallend grofle Affinitat
zu Silber und impragnieren sich besonders gut und deutlich. Weiter spricht die
Form des Kernes, die Gestaltung der Fortsitze, die sich deutlich dendritisch
teilen, endlich der Nachweis von Achsenzylindern, fiir den nervosen Charakter
dieser Form der groen Zellen. Immerhin kann im einzelnen Falle, namentlich
wenn regressive Formen vorhanden sind, die Identifikation einer solchen Zelle
doch Schwierigkeiten bereiten. Die Formen der Zellen sind sehr mannigfaltig.
Einzelne sehen durchaus wie eine ins Riesenhafte vergroferte Pyramidenzelle
aus, dann sieht man sehr lange schmale Elemente, die im Nisslbild sehr dicht
und dunkel gefiarbt erscheinen und geradezu bipolar sind. Dann gibt es rund-
liche Formen, die auch haufig mit massenhaften atypischen Fortsitzen ver-
sehen sind und daher besonders leicht mit monstrésen Gliazellen verwechselt
werden konnen. Von diesen monstrésen Ganglienzellen gehen oft massenhaft
fadenformige Fortsitze ab. Im Nisslbild tritt der Formenreichtum ebenfalls
gut hervor. Die Elemente, die den Pyramidenzellen am meisten gleichen, zeigen
ein sehr gutes Nisslschollensystem, das in allen atypischen Ganglienzellen mehr
oder minder gut sichtbar ist. Wie ich schon erwahnt habe, gibt es auch Formen,
die an regressive Bilder erinnern, so sieht man im Bielschowskybild neben den
oben erwihnten, an das Bild der geblihten Zellen bei amaurotischer Idiotie
erinnernde Zellen, Zellen die in homogen-braunliche oft etwas gekerbte Klumpen
umgewandelt sind, Zellen mit Verklumpung und Verzopfung der Fibrillen wie
bei senilen Prozessen. BIELSCHOWSKY beschreibt auch an senile Drusen erinnernde
Bilder, die ich ebenfalls beobachten konnte. Im Nisslbild sieht man pykno-
tische und homogenwachsige Zellformen.

Die Zahl der atypischen Ganglienzellen ist in den einzelnen Fillen und in den
verschiedenen Herden eines Falles eine sehr schwankende. Besonders zahlreich
finden sie sich nach BIELSCHOWSKY in den umschriebenen Herden, also in den
Herden der zweiten Form, wo sie namentlich in der obersten Rinde geradezu
Schichten bilden kénnen. Sie liegen hier nach BieLscHOwsky besonders in der
Nihe der kraterférmigen Einziehungen, aber nicht in der Tiefe des Kraters
selbst, sondern in den abschiissigen Randpartien. Im ibrigen sind sie iiber
alle Schichten verteilt, bald sehr zahlreich, bald nur vereinzelt. Elemente mit
zwei Kernen kommen vor; es sind auch Spaltungen an den Zellen beobachtet
worden, die an Teilungsvorgéinge erinnern.

Den zweiten Typ der atypischen grofen Zellen bilden die atypischen Glia-
zellen. Im Nisslbild sind sie meist auffallend blaB, unscharf begrenzt, lassen
groBenteils keine deutlichen Fortsitze erkennen; an manchen Stellen liegen
sie in Nestern zusammen, kleineren und gréferen; in kleineren Herden flief3t
das Protoplasma oft rasenférmig ineinander. Die GroBe der Zellen ist sehr
verschieden, die Form ist bald mehr rundlich, bald oval, bald linglich, bald
ganz unregelmiBig, hiufig finden sich ein, zwei und mehr auffallend blaBe Kerne
mit zartem Liningeriist, dem einzelne Brocken von Chromatin anhaften, wihrend
gut ausgesprochene Kernkérperchen wie bei den ganglioniren Elementen, fehlen.
Manche Kerne sind mehr linglich, gedreht, hantelformig usw. Wesentlich deut-



Abb. 82. Verschiedene Formen atypischer groBer Gliazellen; m eine von Gliazellen eingescheidete
atypische grofle Gliazelle.



Abb. 83. Drei atypische Gliazellen; a fortsatzarm, b faserreiche Gliazellen. (BIELSCHOWSKYfirbung.)

Abb. 84. Nest grofler atypischer Gliazellen an Grenze von Rinde und Molekularschicht.
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licher lassen sich die Verhiltnisse im Bielschowskypréparat (Abb. 82) iiberblicken
bzw. erkennen. Hier fallt zunédchst der groBe Formenreichtum der Zellen auf.
Gleichen die einen mehr monstrosen Faserbildnern (Abb. 83) mit massenhaften,
oft auBerordentlich langen, vielfach gewundenen Fortsidtzen, so sind andere
wieder auBerordentlich schméchtig und schmal, schlangenférmig gewunden (B1eL-
ScHOWSKY), andere wieder sind plump, rund-oval, fortsatzarm, die Kerne sind
oft monstros grof}, gedreht, gewunden, oft finden sich mehrere Kerne durch

Abb. 85. Nest von atypischen Gliazellen um ein GefiaB. Grenze von Mark und Rinde.

fadenférmige Verbindungsfiden miteinander verbunden. Andere zeigen im Nissl-
wie im Bielschowskybild ausgesprochene Riickbildungserscheinungen, sind von
Vakuolen durchsetzt, die lipoide Stoffe enthalten, sind von zahlreichen Gliakernen
eingescheidet, so daB das Bild an Neuronophagie erinnert. Bisweilen ist in den
Fortsitzen eine leichte fibrillire Struktur nachweisbar, die aber nicht so deutlich
ist wie in atypischen Ganglienzellen und im Zelleib ganz fehlt. Wenn die
Unterscheidung der Zellen von atypischen Ganglienzellen im allgemeinen keine
grofen Schwierigkeiten bereitet, so st6t man doch auf Elemente, bei denen
die Entscheidung schwer fillt. Das ist besonders dann der Fall, wenn die Innen-
struktur durch regressive Vorginge verwischt ist.

Die atypischen Gliazellen finden sich in allen Schichten der Rinde, auch
im Stratum zonale, zeigen aber die Tendenz nach der Tiefe zu an Massigkeit
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zuzunehmen; in Herden mit kraterférmigen Einziehungen erstrecken sie sich
bisweilen als Zellzapfen nach den tieferen Schichten hin. Sie zeigen in aus-
gesprochenem MaBe die Neigung zur Bildung von kleinsten bis groBten Nestern
(Abb. 84). Auch um die Geféafe herum bilden sie oft richtige Krénze (Abb. 85).
Im Gegensatz zu den atypischen Ganglienzellen finden sich zahlreiche atypische
Gliazellen auch in den angrenzenden normalen Rindenschichten.

Eine an Status spongiosus erinnernde Auflockerungsschicht in der Hirn-
rinde an den Grenzen von Herden sah BIELSCHOWSKY in einem seiner Fille.
Ich selbst sah in einem meiner Fille ebenfalls einen an Status spongiosus
erinnernden Auflockerungsstreifen in einem Herd, etwa an der Grenze von der
IV. und V. BropMAaNNschen Schicht.

Markscheidenbilder lassen in der Rinde Abnahme der Markfasern bis zu
ganzlichem Schwund der intracorticalen Faserung erkennen; dagegen fehlen
Erscheinungen sekundarer Degeneration. Im Gegensatz zum Markbild laBt
das Bielschowskybild kaum eine nennenswerte Abnahme der Faserung hervor-
treten; es miissen also groBle Mengen markloser Fasern vorhanden sein. BIEL-
scHOWSKY sah mehrfach neuromartige Verknéduelung solcher markloser Nerven-
fasern, auch sah er wiederholt, dafl marklose nerviose Fasern in die GefiBwan-
dungen eindrangen und sich hier mit mesodermalen Elementen vermischten,
oft unter Bildung spiraliger Windungen.

Fettbilder zeigen, daB sich in der herdartig erkrankten Rinde regressive
Vorgénge abspielen. Die Zellen, auch die atypischen Zellen, sind oft mit Fett-
tropfen iibersit, in den GefaBwandzellen finden sich fiir das jugendliche Alter
recht betriachtliche Mengen lipoider Abbaustoffe.

Die Gefiafle sollen nach den Angaben dltere Autoren in den Herden ofter
an Zahl vermindert sein. BIELSCHOWSKY beschreibt fibrése Entartung der
Gefawandungen. Darin stimmen alle neueren Autoren iiberein, daf alle ent-
ziindlichen Erscheinungen fehlen.

b) Markherde.

In der Marksubstanz finden sich, wie schon oben erwihnt, teils mit der Rinde,
namentlich mit Rindenherden in Zusammenhang stehende, teils isolierte Er-
krankungsherde. Die groferen treten — bisweilen schon makroskopisch —
im Markscheidenbild als aufgelockerte, an arédolierte Zonen erinnernde Bezirke
hervor. Histologisch bestehen sie bald mehr aus Fasern, bald mehr aus grofen
Gliazellen, die in ihrer Gestalt ganz den oben geschilderten atypischen Zellen
der Rinde gleichen, bald aber auch mehr rundliche oder spindelige Formen
aufweisen. Auch in der Umgebung dieser Herde finden sich im Mark ofters
noch vereinzelt solche grofle atypische Gliazellen.

Vogr leitet die Markherde von heterotopischen Gewebsinseln ab; er sah
in ihnen auch grofle atypische Ganglienzellen und weist darauf hin, dafl die
Rinde bei tuberoser Sklerose im ganzen unscharf abgegrenzt ist, und daBl sich
im Mark bis tief unterhalb der Rinde noch einzelne Ganglienzellen nachweisen
lassen. BIELSCHOWSKY bestreitet das Vorkommen von Riesenganglienzellen
in den Markherden oder meint, da sie hier nur ganz vereinzelt vorkommen.
Er hat sich von dem Vorkommen echter Heterotopien bei tuberdser Sklerose
nicht iiberzeugen kénnen. Ich selbst habe in dem einen meiner Fille einen Herd
gesehen, der zweifellos in einer echten Heterotopie zur Entwicklung gekommen
ist. Der Herd enthilt einmal zahlreiche kleine Nervenzellen, die alle Uberginge
von unreifen Elementen mit groflem blasigen Kern und fast fehlenden oder
bipolar angeordnetem Protoplasma zu mehr ausgereiften kleinen Pyramiden auf-
weisen; daneben waren in diesem Herd sowohl ausgesprochene, grofie atypische
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Ganglienzellelemente, als auch einwandfreie atypische Gliazellen vorhanden,
und ich habe im gleichen Fall auch sonst im Mark relativ zahlreich atypische
Ganglienzellen, teilweise auch ganz isoliert gesehen.

c¢) Verinderungen in den zentralen Ganglien.

Den Veréinderungen der zentralen Ganglien hat BIELscHOWSKY eine besondere
Arbeit gewidmet. In einem seiner Falle waren Schwanz- und Linsenkern, ins-
besondere das Putamen, in ausgedehntem Mafe an der Erkrankung beteiligt.
Der Unterschied gegen die Rindenherde bestand darin, dafl die Verdnderungen
sich im Gegensatz zu den Rindenherden nicht herdformig, sondern mehr diffus
entwickelt haben. Namentlich in einem Falle, der zu Lebzeiten auch aus-
gesprochene stridre Symptome geboten hatte (FrREUND), fanden sich in der
Nahe von Ventrikeltumoren, aber auch ganz unabhangig von ihnen, in der
Randzone des Nucleus caudatus riesige atypische Ganglienzellen, die die
normalerweise hier vorkommenden grofien Zellen an Volumen um ein Viel-
faches iibertrafen und ein iiberaus stark verzweigtes, sehr gut imprégniertes
Fibrillennetz aufwiesen. Auch atypische Gliazellen waren vorhanden, meist
von rundlich-ovaler Form, wihrend die monstrésen Formen der Rindenherde
fast ganz fehlten. Die gleich zu erwéhnenden, in den Ventrikelknoten so oft
vorkommenden Konkremente sah Brerscmowsky auch im Corpus striatum,
allerdings in weit geringerer Zahl.

d) Ventrikelknoten bzw. Ventrikeltumoren.

Die Ventrikelknoten (Abb. 86) sind aus zelligen Elementen und Fasern
zusammengesetzt. Nach der Ansicht der #lteren Autoren (VOoLLAND, GEITLIN,
PELL1ZZI u. a.) ist in &lteren Tumoren die Faserwucherung vorherrschend,
wihrend die kleineren (jiingeren) im wesentlichen aus Zellen bestehen. BieL-
scHOWSEY fand in allen Tumoren einen gleichen Bau. Auch ich konnte in
meinen Fallen wesentliche Unterschiede im Bau groBSerer und kleinerer Tumoren
nicht nachweisen. BiELscHOWSKY unterscheidet drei Zellformen:

1. Grofle plasmareiche Gebilde mit zum Teil riesigen Kernen,

2. an Monstreformen proliferierender Glia erinnernde Astrocyten,

3. mehr spindelférmige, zu breiten Streifen und Bandern geordnete schmale
Zellelemente.

Andere Autoren sind der Meinung, dafl die Form der Zellen im wesentlichen
durch die Umgebung bzw. durch ihre mehr oder minder zusammengeprefte
Lage zu erkliren ist. Im iibrigen sind die Réume zwischen den Zellen und
Zellbandern durch mehr oder minder derbe, vielfach verflochtene, zum Teil
ziemlich grobe Gliafaserziige ausgefiillt, in denen die an Zahl sehr variierenden
GefiBe liegen. Bisweilen lassen sich deutliche Ubergéinge der Fortsitze groBer
Faserbildner in das Gliafasergewirr verfolgen. Gegen die Umgebung sind die
Ventrikeltumoren meist durch eine mehr oder minder stark ausgepragte Glia-
faserkapsel abgesetzt. In einem Fall von BieLscHOwsky dagegen fanden sich
Ubergangszonen, von denen aus gewissermaBen eine Infiltration der anstoBenden
Massen des Nucleus caudatus mit Tumormassen erfolgte. Ganglienzellen von
atypischer oder normaler Gestalt sind in den Ventrikeltumoren bislang noch
nie beobachtet worden. Ein fiir die Ventrikeltumoren besonders charakteristi-
scher Befund sind die sogenannten Kalkkonkremente. Sie sind meist von rund-
licher, kugeliger, langlicher Form. Durch Konglomeration mehrerer Konkremente
konnen auch ausgedehnte, vielgestaltige Konkremente entstehen. Sie nehmen
Hiamatoxylin und Anilinfarben sehr stark auf, treten also im Nissl- wie im
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Héamatoxylin- bzw. van Gieson- bzw. Markscheidenpriparat besonders deutlich
hervor. Oft zeigen sie eine deutliche konzentrische Schichtung wie die Amyloid-
korper, farben sich aber nicht bei Anwendung LucoLscher Losung. Nach Brer-
SCHOWSKY geben sie bei Anwendung von Fettfarben teilweise lipoide Reak-
tionen. Die meisten Autoren nehmen an, daf} sie irgendwie mit regressiven
Verinderungen in Zusammenhang stehen. Sie liegen teils frei im Gewebe, teils

Abb. 86. Ventrikeltumor im Nisslbild. s spindelige Tumorzellen an Grenze von Tumor und normalem
Gewebe; k massenhafte Konkremente im Zentrum des Tumors.

stehen sie in inniger Beziehung zu den Gefaflen, deren Wandungen ganz inkru-
stiert erscheinen kénnen. Kurs nimmt an, daB sie durch Imprégnation von
untergehenden Gewebsbestandteilen, Zellen, Fasern, entarteten Gefaflen ent-
stehen. Dafiir wiirde auch sprechen, daB sie sich meist im Zentrum der Tumoren
bzw. in zellarmen, faserreichen Partien finden, wo regressive Erscheinungen
am héufigsten nachweisbar sind.

e) Kleinhirntumoren.

Eine genauere Schilderung der histologischen Verdnderungen von Klein-
hirnherden enthélt die Arbeit von Kurs. Nach diesem Autor waren die sklero-
tisch verinderten Windungen leicht unter das Niveau der iibrigen Kleinhirn-
rinde eingesunken. Die verschmaélerte Molekularschicht war von einem dichten
Geflecht sehr starrer Gliafasern ausgefillt, die Gliafaserschicht setzte sich
durch die fast vollig geschwundene Kornerschicht bis in die Marksubstanz
fort. Die PurkinsEschen Zellen waren im Bereich der Herde bis auf geringe
Reste vollig geschwunden. Vom Vorkommen grofler Zellen erwihnt Kurs
nichts. Dagegen berichtet BoNrIGLI iiber Auftreten groBler Zellen in der Mark-



Abb. 87. Netzhauttumor bei tuberoser Sklerose. t Tumor; gz Ganglienzellschicht. (Aus Z. Neur. 95.)

Abb. 88. Einzelheiten aus einem Netzhauttumor: a aus einem locker gebauten Teil des Tumors;
b aus einem dichter gebauten Teil, die einzelnen Zellen hier nur schwer voneinander zu trennen;
¢ Kernformen aus dem Tumor. (ScHOB: Z. Neur. 95.)
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schicht. Besonders ist hervorzuheben, dafl Kurs in seinem Falle auch Kalk-
konkremente in den erkrankten Kleinhirnpartien nachgewiesen hat, von denen
hier die Gefafle vor allem ganz auffallig inkrustiert waren.

f) Netzhauttumoren.

Endlich sind noch Tumoren der Netzhaut zu erwahnen. Die Tumoren,
deren makroskopisches Verhalten schon oben charakterisiert worden ist, sind
im wesentlichen auf die Nervenfaserschicht der Netzhaut beschrinkt, wihrend
die Nervenzellschicht, ebenso wie die iibrigen Schichten der Netzhaut, in den

Abb. 89. Netzhauttumor. Gliafaserbild von der dem Augeninneren zugewandten Seite des Tumors.
(ScHOB: Z. Neur. 95.)

bisher beschriebenen Fillen (vaAx pEr Horve, ScHoB) keine pathologischen
Verinderungen aufwiesen. Meist bestehen die Tumoren, die bald flache, bald
knopfartige Erhebungen (Abb. 87) bilden, aus zwei Schichten, einer dufleren der
freien Netzhautoberfliche zugewandten dichteren Schicht, und einer der Nerven-
faserschicht aufsitzenden, lockerer gebauten, stellenweise geradezu weitmaschig
gebauten Zone (Abb. 88). Die Tumoren enthalten zahlreiche Gliakerne von
verschiedener Form, teilweise mit gréBeren Plasmaleibern, die weit verzweigt
sein konnen, und Gliafasern, die namentlich nach der freien Oberfliche biischel-
bzw. biindelférmig zusammengefalit sind (Abb. 89). GroBe Zellen vom Ganglien-
zellentypus konnten in den Tumoren nicht nachgewiesen werden.

g) Hiillen des Gehirns.

Ein gestieltes echtes Gliom der Dura mater bei tuberdser Sklerose fiihrt
BunpscrUH auf Verlagerung von Gliakeimen zuriick.
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C. Pathologische Anatomie der Tumoren in den iibrigen Organen
des Korpers.
a) Nierentumoren.

Nierentumoren stellen bei tuberoser Sklerose einen sehr haufigen Befund
dar. Nach Voar und NEURATH kommen sie in 40°/, der Falle vor, nach F1scHER

Abb. 90. Mit sarkomatdsen Mischtumoren besetzte Niere. (Nach H. KUrs: Z. Neur. 18.)

Abb. 91. Angioleiolipofibrom der Niere bei tuberdser Sklerose. n erhaltenes Nierengewebe; 1 Lipom-
gewebe; ag angiomatose Wucherung der GefiBe; die verdickten Wandungen bestehen teils aus
Fibrom-, teils aus gewucherten Bindegewebszellen, teils aus glatten Muskelfasern.

sind diese Zahlen noch viel zu niedrig gegriffen. Gewdhnlich handelt es sich
um Tumoren in beiden Nieren (F1scHER), die bald sehr klein, stecknadelkopfgrof3
sind, bald betrachtliche GroBe erreichen, ja das ganze Nierengewebe substituieren
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kénnen (Abb. 90). Ihre Farbe ist gewohnlich weiBllich bis gelbweiBllich. Sie liegen
meist subkapsulér, iiberragen das Niveau der Rinde nur wenig oder sitzen der
Niere pilzartig auf. Die Nierenkapsel ist mit dem Tumor zumeist verwachsen.
FiscHER hat bis hiihnereigroe Tumoren beobachtet. VoaT fand in zwei seiner
Fille die Nieren in iiber zweifaustgrofie Tumormassen eingekapselt. Auch GALLUS
und BIELscHOWSKY haben starke Vergroferung der Nieren festgestellt. Neben
den auf die Rinde beschrinkten Tumoren finden sich in der Rinde oft noch
kleine Cystchen (FiscHER, BunpscuUH). Histologisch (Abb. 91) erweisen sich die
Tumoren zusammengesetzt aus Fettgewebe, Bindegewebsfasern, glatten Muskel-
faserbiindeln, verdickten, bisweilen Knauel bildenden — meist arteriellen —
Gefaflen (HarBITZ); endlich finden sich noch Epithelzellennester bzw. -schlauche,
die an das Epithel der Tubuli contorti erinnern. Je nach der Kombination sind
die Tumoren mehr als Lipome, Lipomyome, Angiolipome, Leiomyome, Fibro-
lipomyome usw. bzw. auch als die entsprechenden Sarkomarten aufgefafBt
worden. Gegen das umgebende Gewebe sind sie oft unscharf abgesetzt. Kurs
erwihnt, daB sich von den GefaBwandungen Lamellen glatter Muskulatur
abspalten und in das Nierengewebe hineinerstrecken. Wahrend FiscHER das
Fettgewebe und auch die glatte Muskulatur als Abkémmlinge der Nierenkapsel
auffaft, ist BunpscHUH der Meinung, dall es sich um Abkémmlinge des Nieren-
blastems selbst handelt, wobei er sich das Fettgewebe so entstanden denkt,
daB das Blastemgewebe eine Metaplasie erfahren hat. Das fiir unsere Betrach-
tungen wichtigste Moment ist, dafl diese Nierentumoren von allen Autoren
auf Entwicklungsstérungen zuriickgefithrt werden.

HausEer weist darauf hin, da diese Tumoren vielleicht 6fter als man gemein-
hin annimmt, malignes Wachstum annehmen; Metastasenbildung ist aber
erst einmal, und zwar in dem Falle von KirpriczNIK beobachtet worden.

b) Tumoren im Herzen.

Wesentlich seltener als Nierentumoren wurden bisher bei tuberéser Sklerose
Tumoren des Herzens gefunden. Immerhin kommen sie aber doch nicht so
selten vor. So erwihnt Joxas unter 43 Fillen von tuberdser Sklerose 7mal
die Verbindung mit Herztumoren; von 10 Fillen von Herztumoren, iiber die
ABRICOSSOFF berichtete, waren sechs mit tuberdser Sklerose verbunden. Nach
der Ansicht einiger Autoren sollen Herztumoren im allgemeinen nur bei Indi-
viduen gefunden worden sein, die in der ersten Lebenszeit gestorben sind. Bunbp-
scHUH dagegen hebt hervor, dal solche Herztumoren bei Kranken mit tuberdser
Sklerose auch jenseits der Pubertdt noch beobachtet werden. Die Tumoren
treten meist multipel auf, liegen subepi- oder -endokardial (HAUSER); wihrend
nach NEUrRATH und Voer die rechte Herzhilfte bevorzugt sein soll, sind sie
nach Bunpscuuu ziemlich gleichmiBig iiber rechte und linke Herzkammer
verteilt und sitzen teilweise auch im Septum. Die Form der Tumoren ist rund-
lich bis oval, die Farbe weiB3-gelblichweill, blaBrétlich. Gegen die Umgebung
sind sie relativ scharf abgesetzt. Bei der Mehrzahl der Tumoren handelt es sich
um Rhabdomyome, die aus einem Syncytium embryonaler Herzmuskelzellen
mit Fibrillen bestehen, die Querstreifung zeigen. Die Verzweigungen der Zellen
lassen ein ausgesprochenes Maschenwerk mit Hohlrdumen zwischen den einzelnen
Bilkchen erkennen. Seltener handelt es sich um Lipome (BUNDSCHUH), denen
aber gleichfalls die erwéihnten Zellformen beigemischt sein kénnen. Erscheinungen
fortschreitenden Wachstums fehlen in den Tumoren. Nach ABRIcOssoFF handelt
es sich um eine Entwicklungsstérung, ,.die in eine friithe Periode des fetalen
Lebens zu verlegen ist und von der angenommen werden mufl, daf eine
weitere Reife bei der Entwicklung des Organs ausbleibt* (zit. nach HAUSER).
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¢) Tumoren in anderen Organen.

Kleinere Tumoren, die ebenfalls auf Entwicklungsstérungen bezogen
worden sind, sind von BIErscHOWSKY und GALrus, HARBITZ, MITTASCH in
der Leber nachgewiesen worden. Kleine Adenome in der Schilddriise sah VOLLAND.
Eine akzessorische Nebenniere in einem Ovarium fand Kurs, BIELSCHOWKY ein
Adenom der Nebenniere; Verbindung mit Myombildung des Uterus sah KUFs.

d) Hauttumoren.

Was endlich die pathologische Anatomie der so oft vorkommenden Hout-
verdnderungen bev tuberdser Sklerose, insbesondere bei dem sogenannten Adenoma
sebaceum Pringle bzw. Barlow betrifft, so sieht man heute in diesen Tumoren
nicht mehr reine, durch Wucherung bereits fertiger Talgdriisen entstandene
Adenome, sondern aus verschiedenen Gewebsarten zusammengesetzte Navi,
Hamartome im Sinne ALBRECHTs, also geschwulstartige Bildungen embryo-
naler Herkunft; so bezeichnet CAROL in seinem Falle die Gesichtsgeschwiilstchen
als Hamartoma pilosebaceum.

D. Pathogenese und nosologische Stellung des Leidens.

Uber das Wesen der Krankheit tauchten von vornherein zwei verschiedene
Ansichten auf. Auf der einen Seite nahm BOURNEVILLE an, daB die sklerotischen
Herde bei der tuberosen Sklerose auf entziindliche Vorginge am Gehirn und
seinen Hauten zuriickzufithren seien. Ihm folgten, die Hypothese etwas modi-
fizierend, BRISSAUD, BRUCKNER, SCARPATETTI, die an entziindliche Vorginge
luetischen Ursprungs dachten. Diese Hypothese hat heute nur noch historischen
Wert. Auf der anderen Seite trat gleichzeitig mit BoURNEVILLE HARTDEGEN
mit seiner Geschwulsttheorie hervor. HARTDEGEN, der die grofien Zellen noch
simtlich fiir Ganglienzellen ansprach, sich aber andererseits auch von dem
Vorhandensein starker gliotischer Wucherungsvorgéinge iiberzeugen konnte,
bezeichnete die Krankheit als Glioma gangliocellulare. Er hielt die Tumoren
fiir das Ergebnis von Mifibildungen, deren Entstehungszeit er in den 7. Fetal-
monat verlegen zu miissen glaubte, weil bei friitherer Entstehung grébere Defekte
héatten entstehen miissen.

Die heute vorherrschenden Theorien liegen im ganzen in der Richtung
der schon von HARTDEGEN ausgesprochenen Ansichten. Die Anschauungen
gehen im wesentlichen nur darin auseinander, dafl die einen, an ihrer Spitze
H. Voor, PELLIZZI, ALZEEIMER, GEITLIN, KUFS u. a. mehr den MiBbildungs-
charakter, die anderen, so BERDEz, STERTZ, SAILER und neuerdings BIEL-
scaowsky den Geschwulstcharakter betonen. PrLrizzi sieht das Primire
des Prozesses in einer Verédnderung der nerviosen Parenchymbestandteile, ins-
besondere im Fehlen der Orientierung und Schichtung der Rindenzellen. Die
Ursache liegt nach diesem Autor in einer mangelhaften Evolutionskraft der
spezifischen Zellelemente; er hat atypische Ganglienzellen auch in der weiBen
Substanz gesehen und schlieBt daraus, daB sie nur durch Entwicklungsfehler
erklirt werden konnen. Die Wucherung ist fiir PELLIZZI ein mehr sekundirer
ProzeB. Den Beginn der Erkrankung verlegt er in die letzten Monate der Ent-
wicklung, da er besonders die spit sich entwickelnden sekundiren und tertisren
Windungen befallen fand. GEITLIN sieht das Wesentliche in einer Hemmung
eines Teiles der Neuroblasten oder ihrer Vorstadien. Nicht alle fiir die Rinde
bestimmten Elemente sind bis zu ihr vorgedrungen, sondern sind in der weiBen
Substanz liegengeblieben und haben hier die Herde gebildet. Andere sind zwar
bis zur Rinde gekommen, haben sich aber nicht zu Nervenzellen mit normaler

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI. 56



882 F. ScHOB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

Beschaffenheit am regelrechten Platz weiterentwickelt. Diejenigen, die der
Ventrikelwand nahe geblieben sind, haben die Ventrikeltumoren erzeugt. Da
die in ihrer Entwicklung gehemmten Zellen nirgends ihre Lebenstatigkeit in
Ubereinstimmung mit ihrer urspriinglichen Aufgabe auszuiiben vermochten,
haben die vegetativen Funktionen in ihnen iiberhand genommen und zu einer
lebhaften Proliferation gefiihrt, ein Teil von ihnen ist auch regressiven Prozessen
verfallen. Die verschiedene Gestaltung der Bildung ist vor allem auf die ver-
schiedene Umgebung zuriickzufiihren, in die die Tumoren geraten sind. Nach
AvLzHEIMERs Ansicht liegt der tuberdsen Sklerose ein Mangel in der Differen-
zierung der Neuroblasten und Spongioblasten zugrunde, wobei schliefllich die
Abkémmlinge der letzteren die Oberhand iiber die ersteren gewinnen. Fir
H. Vogr besteht das Wesentliche des Prozesses in einer Entwicklungskrankheit.
Das wird klar durch folgende Kombination von histologischen Erscheinungen:

1. Das Auftreten der atypischen, sogenannten grofen Zellen.

2. Die herdformige Natur der cerebralen Erkrankung. Das Vorhandensein
der groflen Zellen geht im wesentlichen Hand in Hand mit der Herdbildung.

3. Die multiple Tumorbildung anderer Organe.

4. Gewisse, auf embryonale Stérungen hindeutende Erscheinungen der
feineren histologischen Gliederung der Rinde, Aufbaustérungen und das Vor-
handensein embryonaler Zelltypen.

Wie aus seinen weiteren Ausfithrungen hervorgeht, legt Voar besonderen
Wert auch auf die Markherde, die er als Heterotopien auffaft. Gerade iiber
den Heterotopien ist die Rinde miBbildet, wie das auch sonst bei hoher diffe-
renzierten MiBbildungen der Fall ist (z. B. Mikrogyrie und Pachygyrie). Diese
echten Entwicklungsstérungen haben eine Verwandtschaft zu Tumoren und
tumorartigen Prozessen. Schliefllich falt er seine Meinung dahin zusammen:
»,Die Tatsache, daBl pathologische Entwicklungsmechanismen eine grundsétz-
liche Bedeutung beanspruchen, darf als zweifellos gelten. Es lassen sich dafiir
zwei Momente anfiihren: ein organoides, die Stérung im Aufbau, in der Gewebs-
mischung, und ein rein cellularpathologisches, die mangelhafte Ausbildung der
spezifischen Zellcharaktere und eine pathologische Differenzierung. Eigentlich
hat das letztgenannte Moment schon den Charakter einer Exzessivbildung.
Diese Tatsache tritt uns noch in einer anderen Form entgegen: Die in ihrer
Entwicklung gestorten, gehemmten, verlagerten Teile bieten nicht nur ein Minus
der normalen Entwicklung, sondern sie bieten vor allem eine Weiterentwicklung,
ein Wachstum in einer bestimmten, und zwar atypischen Richtung. Hier ergibt
sich von selbst die Unmoglichkeit die Heterotopie vom Tumor zu trennen.‘
VoaT hebt besonders noch hervor, da man in anderen Organen kaum eine
Unterscheidung von Tumor und Heterotopie macht, und fiihrt hinsichtlich
der tuberdsen Sklerose weiter aus: ,,Die Heterotopien der tuberdsen Sklerose
und die sonstigen MiBbildungen gehemmter Entwicklung beriihren eng das
Tumorengebiet und sind zum Teil wie die Ventrikelknétchen echte Tumoren.
H. Vogr ist also der Meinung, dal es sich um eine Entwicklungsstérung und
eine Exzessivbildung im Sinne von RANKE handelt.

Diese Anschauungen sind von den meisten der spadteren Untersuchern
angenommen worden; auch sie sehen in der tuberdsen Sklerose eine Verbindung
von MiBbildung und Tumorbildung. Die Tumorbildung wird von den Autoren
in das embryonale Leben verlegt, wéahrend im extrauterinen Leben keine wesent-
lichen Wachstumserscheinungen, sondern nur mehr Riickbildungserscheinungen
zur Beobachtung kommen (GEITLIN, VoGT u. a.).

Eine etwas abweichende Stellung nimmt BIELSCHOWSKY ein. Schon einige
dlteren Autoren hatten das Wesentliche des Prozesses in einer pathologischen
Wucherung der Glia erblickt (BERDEZ, SAILER, zum Teil auch STeERTZ); auch
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BierLscHOwskY sieht das Primére des Prozesses in einer geschwulstméaBigen
Entwicklung der Neuroglia, von der die Bildung der groBen Zellen nur eine
Teilerscheinung ist. Gleichzeitig mit ihrer Bildung setzt auch eine Hyperplasie
der ibrigen Gliaelemente ein, welche durch Vermittlung faserbildender Astro-
cyten zu einer enormen Produktion der faserbildenden Glia fiihren kann; in
der Gliafaserwucherung kann er nicht lediglich einen sekundéren Vorgang
reaktiver Art auf regressive Erscheinungen erblicken. Auch nach BIELSCHOWSKY
sind Neubildung und MiBbildung ihrem Wesen nach eng verwandt; aber er
kann die Argumente, die die Vertreter der teratoplastischen Anschauung vor-
bringen, die angeblich mangelhafte Orientierung der Markfasern und Ganglien-
zellen innerhalb und auBerhalb der Rinde, sowie das Vorhandensein der grofien
Zellen, in welchem sie fehlerhaft differenzierte Abkémmlinge des Neuralepithels
resp. Zwischenstufen zwischen Ganglien- und Gliazellen sehen, nicht als stich-
haltig anerkennen. Die groflen atypischen Ganglienzellen sind nach BigL-
scHOWsSKY nicht a priori fehlerhaft angelegte Ganglienzellen, sondern stellen
Kompensationsvorgéinge auf die Gliawucherung vor, zu denen nur die fetale
Zelle fahig ist. Er sieht also in den groflen atypischen Ganglienzellen keine
primére Entwicklungsstérung. Als Beweise fiir diese Ansicht fithrt er an, daB
sich die groBen Ganglienzellen nur in den Rindenherden selbst, aber nie in den
gesunden Rindenpartien und nie in den Markherden finden — er erkennt diese
Markherde nicht als Heterotopien im Sinne von Voot an —, daB sie sich in
der erkrankten Rinde dort am haufigsten nachweisen lassen, wo auch die Glia-
wucherung am stérksten ist, also in den Herden mit Kraterbildung, aber nicht
im Zentrum der Delle, sondern immer am Rande, dem Ort der stirksten Glia-
wucherung. Ebenso sind nach BieLscHowsky die Stoérungen der Myelo- und
Cytoarchitektonik immer dort am stéarksten, wo die Gliawucherung am starksten
ist bzw. der Gliafilz am starksten ausgebildet ist. Er sieht auch in diesen
Storungen nicht Entwicklungsfehler, sondern sekundére Erscheinungen. Weiter
weist BieLscHowsky auf die kleinen Hirnherde bei RECKLINGHAUSENscher
Erkrankung hin, deren Verwandtschaft mit der tuberdsen Sklerose in den
letzten Jahren durch die Arbeiten von OrczecHOWSKY und Novicki, Pick,
BIELSCHOWSKY u. a. erwiesen worden ist. Die Gehirnherdchen bei RECKLING-
HAUSENscher Erkrankung, die von Kocn und HENNEBERG, VEROCAY, MaAAss
u. a. beschrieben worden sind, bestehen nun lediglich aus kleinen Haufchen
groBer Zellen von dem Bau der bei tuberdser Sklerose vorkommender grofen
Gliaelemente und kommen in einer myelo- und architektonisch einwandfreien
Rinde zur Beobachtung. Wie diese Tumoren bei RECKLINGHAUSENscher Erkran-
kung lediglich aus Abkémmlingen der Spongioblasten bestehen, so hilt es BigL-
scHOWSKY auch fiir wahrscheinlich, dal die Tumoren bei tuberdser Sklerose
primér nur von Spongioblasten, also den Vorstufen der Gliazellen, ihren Ausgang
nehmen. BIELSCHOWSKY sieht aullerdem iiber das embryonale Leben hinaus
noch Erscheinungen proliferierenden Wachstums an den groBen atypischen
Gliaelementen. Endlich ist Biernscaowsky der Ansicht, daBl man doch wesent-
lich grébere Storungen des Organaufbaues erwarten miiite, wenn die Stérung
schon zu der Zeit einsetzte, in der die Trennung in Neuro- und Spongioblasten
vor sich geht.

Auf Grund aller dieser Erwdgungen nimmt BIELSCHOWSKY an, daB die
primére Seite des Prozesses in einer geschwulstméafigen Entwicklung der Neuro-
gliaelemente zu suchen sei. Als Zeitpunkt der Erkrankung glaubt er die letzten
Monate des embryonalen Lebens annehmen zu kénnen; nach BIELscHOWSKY
steht moglicherweise die Markreife der Nervenfasern in engem Zusammenhang
mit der Herdbildung. Das héufige Vorhandensein nackter und myelinarmer
Nervenfasern, umgeben von grofen Zellen, legt ihm den Gedanken nahe, ,,daf3

56*
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hier die Myelogenese im Zusammenhang mit der Bildung der grofen Zellen
eine fehlerhafte Entwicklung genommen habe“. Es erscheint ihm bemerkens-
wert, dal die erste Manifestation des Prozesses, des immanenten Wachstums-
reizes, in eine Zeit fallt, ,,wo sich die Gliazellen der Hemisphiren auch unter
normalen Verhdltnissen in einem Zustand gesteigerter vitaler Tétigkeit und
Proliferation befinden. Nach BieLscHOWSKY lassen sich alle pathologisch-
anatomischen Verinderungen zwanglos auf einen blastomatésen ProzeB der
Neuroglia zuriickfithren, dessen Hauptentwicklung im fetalen Leben liegt,
der aber mit der Geburt noch nicht abgeschlossen zu sein braucht. Unter Hin-
weis auf die Ergebnisse der Untersuchungen bei RECKLINGHAUSENscher Krank-
heit, mochte BieLscHOWSKY fiir die tuberose Sklerose den Ausdruck ,,zentrale
Spongioblastomatose“ vorschlagen, fiir die RECKLINGHAUSENsche Erkrankung
aber den Namen ,,periphere Spongioblastomatose, womit zum Ausdruck
gebracht werden soll, dafl diese geschwulstmiBigen Bildungen ihren Ausgang
beide von den Spongioblasten nehmen.

Andererseits nihert sich BieLscHOWSKY den Anschauungen von PErLizzI,
Voert u. a. insofern, als er doch eine kongenitale Minderwertigkeit und Vulner-
abilitit, eine Storung der Parenchymanlage voraussetzt, da er ohne diese An-
nahme die starke Pigmentdegeneration bei so jugendlichen Individuen, gewisse
an senile Verdnderungen erinnernde Befunde (s. oben), die Capillarfibrose nicht
zu erklidren vermag. Neuerdings hat sich BIELSCHOWSKY den erwihnten Autoren
insofern noch mehr genihert, als er selbst iiber Vorkommen atypischer Ganglien-
zellen in nicht erkrankten Rindenpartien und die Verbindung von tuberdser
Sklerose und Mikrogyrie berichtet; zu einer wesentlichen Verdnderung seiner
Anschauungen scheint BIELscHOWSKY allerdings durch diese Befunde nicht
veranlat worden zu sein.

Wenn seit den groBen Arbeiten BIELSCHOWSKYs keine groflen neueren
Veroffentlichungen iiber die Frage der Pathogenese der tuberdsen Sklerose
zu verzeichnen sind, so sind seine Anschauungen in kleineren Arbeiten nicht
unwidersprochen angenommen worden. So hat JAkoB sich dahin ausgesprochen,
daB die Erklirungsweise BIELscHOWsKYs den Tatsachen doch nicht ganz gerecht
werde, und daf die alten Hypothesen einer embryonalen Fehlbildung ganz
im allgemeinen fiir die Genese der tuberésen Sklerose anzunehmen seien, zumal
die Annahme einer Fehlerhaftigkeit der ganzen Anlage ebensogut die Genese
des Hirnprozesses, wie der Hautndvi und der Tumoren in den inneren Organen
erklare. Als Beweise fiir seine Ansicht fiihrt JAkoB an, daBl die atypischen
Ganglienzellen doch nicht immer im Bereich der stirksten Gliawucherung zu
finden seien. Weiter ist nach JakoB darauf hinzuweisen, da man eine kompen-
satorische Vergroferung der Ganglienzellen bei fetalen Gliawucherungen,
z. B. in der Umgebung gliéser Narben sonst nicht zu Gesicht bekomme ; endlich
halt JAkoB im Gegensatz zu BIELscHOWSKY das Vorkommen echter Hetero-
topien im Sinne von H. VoaT bei tuberdser Sklerose doch fiir erwiesen. JOSEPHY
macht darauf aufmerksam, daB er groBe Zellen vom Typus der atypischen
Ganglienzellen auch in nicht erkrankten Rindenpartien gefunden hat.

Wenn ich selbst BieLscHOWSKY darin beipflichte, daf nicht alles, was von
fritheren Autoren als Beweis fiir Entwicklungsstorungen vorgebracht worden
ist, der Kritik standhélt, so mochte ich doch mehr der Ansicht von ALZHEIMER
u. a. beistimmen und mehr fiir die Annahme einer allgemeinen Entwick-
lungsstérung, auf deren Boden es zu Geschwulstbildung kommt, eintreten.
Einmal miissen wir doch die priméren Stérungen in einen sehr frithen Zeitpunkt
zuriickdatieren, denn die allgemeine Bildung von Geschwiilsten in den ver-
schiedensten Teilen des Korpers wére ohne eine solche Annahme gar nicht
zu erkldren. Weiter muf ich anerkennen, daB es zweifellos Heterotopien bei
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tuberdser Sklerose gibt, die auch groBe atypische Ganglienzellen in gréBerer
Zahl enthalten koénnen.

Auch die Autoren, die von der Betrachtung der Tumoren in den anderen
Organen ausgehend das Wesen der Erkrankung zu erkliren versucht haben,
sind der Meinung, daB sich bei der tuberdsen Sklerose Entwicklungshemmung
und Geschwulstbildung kombinieren. HAUSER deutet deshalb auch sdmtliche
Prozesse in einem einheitlichen Sinne und fiihrt das Krankheitsbild der tuberdsen
Sklerose auf eine mit Geschwulstbildung verbundene Entwicklungshemmung
zuriick. In Ubereinstimmung mit anderen Autoren hebt er hervor, daB gerade
die wichtigsten Organe, Gehirn, Herz, Nieren von der Tumorbildung befallen
werden.

Atiologie.

Weisen schon die pathologisch-anatomischen Befunde, der Nachweis multipler
Tumoren gleichen Charakters in den verschiedenen riumlich weit getrennten
Organen zwingend daraufhin, eine endogene Ursache anzunehmen, so haben
neuerliche Untersuchungen den Beweis erbracht (BEr¢, SCHUSTER u. a.), daB
die tuberdse Sklerose zu den erblichen Krankheiten zu rechnen, also auf idio-
typische Keiménderungen zuriickzufiihren ist, {iber deren Wesen wir allerdings
noch nichts wissen.

Zweiter Teil.

Endzustinde destruierender Prozesse
im Idiotengehirn.

A. Defekt- bzw. Hohlenbildung (Porencephalie).

Folgezustiinde exogen bedingter destruktiver
(encephalomalacischer) Prozesse (Cysten und Narbensklerosen).

Die hierher gehorigen Verinderungen sind bis in die jiingste Zeit groBen-
teils unter der Bezeichnung ,Folgezustinde encephalitischer Prozesse® u. .
beschrieben worden (s. Lehrbiicher von KRAPELIN, BUMKE u. a.). Wenn ich
durchaus nicht bestreiten will, dal auch entziindliche Prozesse des embryonalen
und kindlichen Zentralnervensystems zu gleichartigen Endzustinden fiihren
kénnen, so handelt es sich bei der Mehrzahl zweifellos nicht um Ausgangsbilder
encephalitischer, sondern nichtentziindlicher (h#morrhagischer, encephalo-
malacischer) Zerstorungsprozesse. Ich habe deshalb die irrefiihrende Bezeich-
nung ,,Folgezustinde encephalitischer Prozesse‘ nicht angewandt. Die direkten
Folgezustinde exogen bedingter destruierender Gehirnerkrankungen treten
uns unter zwei Formen entgegen: einmal fiihren solche Prozesse zur Bildung
von Hohlen oder Cysten — das ist im embryonalen und kindlichen Gehirn
hiufiger der Fall als im Gehirn des Erwachsenen —, zweitens zur Bildung
mehr oder weniger ausgedehnten Narbengewebes (Sklerose). Héhlenbildung
und Vernarbungsprozesse sind fast immer nebeneinander zu finden.

Die makroskopischen Hirnbefunde hierhergehériger Idiotiefalle sind viel-
gestaltig. Besser als jede Beschreibung vermégen die beigefiigten Abb. 92 u. 93,
sowie 100—102 eine Vorstellung von der Verschiedenartigkeit der Bilder zu ver-
schaffen. Héufig besteht gleichzeitig eine mehr oder weniger ausgeprigte
Minderung des gesamten Massenwachstums, also ein mehr oder minder be-
trichtlicher Grad von Mikrencephalie. Diese Minderung der Gesamtmasse, die
besonders Rinde und Mark der Hemisphéren betrifft, ist zum Teil direkte Folge



Abb. 92. Scho..... . Tod mit 6*/, Jahren. Klinische Diagnose: Idiotie, Mikrocephalie. Leichte Ent-
bindung, gleich nach Geburt schwere Krimpfe, die dann ausblieben; Zuriickbleiben der korperlichen
und geistigen Entwicklung. Mikrocephalie; tiefe Idiotie; Apathie. Keine sicheren Léhmungs-
erscheinungen, weder sitzen noch laufen gelernt. Gehirn mit multipler Cystenbildung von auBlen;
bei b von Rinde nur diinne Haut (Molekularschicht) erhalten, durchscheinend; bei b’ diese Haut
eingesunken ; bei w kleine Wirzchen in der diinnen Rindenschichthaut, kleinste Reste erhaltener
Rindensubstanz; bei u ulegyrische Windungsziige. Gehirn im ganzen etwas mikrencephal, besonders
in den Occipitallappen, Cerebellum nur wenig bedeckt.

Abb. 93. B... Hochgradige Deformierung des Gehirns. Links: Vorderteile des Gehirns in diinn-
wandige Blase verwandelt, etwas fiichrig; nur einige Windungsziige, an sich nicht mibildet, erhalten;
rechts im Prinzip das gleiche; etwas mehr Windungen erhalten. Starke sekundéire Mikrencephalie.
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des destruktiven Prozesses und hangt zum Teil ab von der Ausdehnung der
durch den destruktiven ProzeB hervorgerufene Zerstérung von Hirnsubstanz,
zum Teil aber kann diese Minderung der Gesamtmasse Ausdruck einer
Wachstumshemmung sein. Ich verweise hier auf die im vorangehenden Kapitel
gemachten Ausfithrungen.

I. Hohlen- bzw. Cystenbildung im Idiotengehirn.

In zahlreichen Idiotiefallen finden sich im Gehirn Cysten bzw. Héhlen. Diese
Hohlen sind bald gréfier bald kleiner. Ganze Windungen koénnen handschuh-

Abb. 94. Fall Sche. Vollig ausgehohlte Windungen hw; von der Windung ist im wesentlichen nur
der stark glios verdickte Molekularsaum erhalten geblieben. vp stark verdickte Pia.

fingerartig ausgehohlt (Abb. 94 u. 95), groflere Abschnitte des tieferen Mark-
lagers cystisch verdndert sein, ganze Lappen, ja beide Hemisphiren kénnen
in héutige mit Flissigkeit gefiillte Sacke verwandelt sein, die nach auBen nur
noch durch einen diinnen Rinden- (Molekularsubstanz-) Streifen, nach dem
Ventrikel durch einen schmalen Ependymstreifen abgeschlossen sind; nur die
groBen Ganglien sind auch in extremen Féllen meist in gréBerer Ausdehnung
erhalten. Auf der anderen Seite konnen die Hohlen sehr klein, ja mikroskopisch
klein sein. Auch die Form der Hohlen ist vielgestaltig. Vielfach ist sie von der
jeweiligen Lage der Cysten abhéingig. So sind Héhlen, die dicht unter der Moleku-
larschicht der Rinde oder unter dem Ependym (Abb. 96) liegen, oft dreieckig,
ebenso Cysten, die an der Abgangsstelle eines Markkegels vom Marklager liegend
sich noch in den Markkegel hinein erstrecken. Andere sind rund, andere oval,
andere wieder ganz unregelmafig gestaltet. Manche Cysten sind linglich spalt-
formig (Abb. 97); das gilt insbesondere von Héhlen, die in den mittleren Rinden-
schichten oder auch dicht unter dem Molekularsaum liegen; ihre Lingsachse ist
gewohnlich parallel zur Oberfliche gerichtet. Bald sind nur vereinzelte groBere
oder kleinere Hohlrdume vorhanden, bisweilen relativsymmetrisch in beiden Mark-



Abb. 95. Zwei cystisch verdnderte Windungen hw; Windungen ausgehohlt, teilweise Reste erhaltener
nervoser Substanz n; vp stark verdickte Pia. Windungen aus unmittelbarer Nachbarschaft eines
porencephalischen Defektes. Fall Sche.

Abb, 96. Kleine subependymire Cyste, stellenweise durchzogen von feinen glidsen und
bindegewebigen Septen, vereinzelte Fettkoérnchenzellen. Fall Eng.
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lagern (DAHLMANN); bald sind Marklager und Rinde auf weite Strecken hin von
zahllosen, dicht aneinanderliegenden Cysten durchsetzt, die nur durch schmale

Abb.97. h kleine spaltféormige Cyste ; dicht unter Molekularschicht m in den obersten Rindenschichten;

in der peripheren Wand bei n noch erhaltene Nervenzellreste. Molekularschicht m stark glios ver-

dickt; kernreich. Cyste selbst fichrig. Septen teils bindegewebig (GefiBe), teils glivs. Dreiecksform
noch angedeutet. vp verdickte Pia. Fall Sche.

Briicken, bald derberen, bald lockeren Gewebes voneinander geschieden sind,
bald verteilen sich die Cysten iiber das ganze Gehirn. Tiefes Marklager, Mark-

rindengrenze, die Rinde selbst sind die bevorzugten
Stellen der Hohlenbildung; seltener finden sie sich
in den groflen Ganglien. Bisweilen erscheint die
Rinde wie Schweizerkiase von Hohlen ganz ver-
schiedener Form und Gro8e durchlchert (Abb. 98).

Die Innenauskleidung der Héhlen ist bald glatt,
bald aber ist die Hohle von Strangen, die unschwer
als Gefafstringe erkennbar sind, oder von meso-
dermalen oder fibrésen Gewebssepten durchzogen.
Sie kann so mehrkammerig erscheinen. Bisweilen
ist ein eigentlicher Hohlraum iiberhaupt nicht
vorhanden, sondern ein nach dem gesunden Gewebe
zu durch einen derben sklerotischen Wall abge-
setzter und dadurch als Cyste imponierender Be-
zirk ist von einem pords-schwammig-lockeren
Gewebe mit groBeren und kleineren Liicken aus-
gefiillt (Abb. 99). Die Wandungen (s. unter Por-
encephalie) der Hohlrdume sind bald derber, bald
lockerer gebaut. In der Wand gréBerer Cysten findet

Ahb. 98. Siehe Text.

man bisweilen noch kleinere Cysten. Soweit die Cysten dicht unter dem Rinden-
saume der Molekularschicht liegen, wird die Grenze nach auBen nur von der
Molekularschicht gebildet. Die duBlere Grenzhaut kann ein eigentiimlich warziges
Aussehen zeigen, wenn sie noch kleinste Inseln von Rindensubstanz enthilt
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(Abb. 100, s. auch Abb. 92), sie kann blasig vorgebuchtet oder eingesunken
sein. Der Inhalt der Cysten besteht meist aus klarer Fliissigkeit, der flockige

Abb. 99. Fall der Miinchener Forschungsanstalt. In Rinde der Oberfliche paralleler Spalt s, teilweise
vollkommen von Narbengewebe ausgefiillt; Narbengewebe hier sehr derb, kermarm nd; in den
tieferen Schichten und im Mark Gliagewebe hier sehr locker, mehr spongits nl.

Abb. 100. Fall Scho... zeigt den histologischen Bau der kleinen Wirzchen in Abb. 92. Rinde stark
verschmiilert zwischen den erhaltenen Zellinseln zi eingezogene Narbenziigen, wodurch die kleinen
erhaltenen Zellinseln warzenformig iiber die Oberfliche hervorzuragen scheinen.

Detritusmassen beigemischt sein konnen; auf dem Durchschnitt ist die duBere
Grenzschicht dann ungleichmafig dick und hockrig.

Die Ventrikel sind je nach der Ausdehnung der Hohlenbildung, nach der
Ausdehnung der Erkrankung des Marklagers mehr oder weniger hydrocephalisch
erweitert.
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Porencephalie.

Einen besonderen Fall der Hohlenbildung im Gehirn stellt die sogenannte
Porencephalie dar (Abb. 101, 102, 103). Der Name stammt von HEscHL. GroBere

Abb. 101. Porencephales Gehirn; p, p’, p”’ Pori; bei p deutliche Radiirstellung der Windungen
zu dem spaltformigen Defekt.

Abb. 102. Sche.... . Tod mit 76 Jahren. Diagnose: cerebrale Kinderlihmung. Mit 9 Jahren
Lahmung des linken Armes und Beines. Labil in der Stimmung; keine erhebliche Demenz.
Porus bei p; Hemisphiire etwas im Wachstum gegeniiber der gesunden zuriickgeblieben.
Radidrstellung der angrenzenden Windungen nicht vorhanden.

zusammenfassende Arbeiten haben KUNDRAT, SCHULTZE, MONAKOW, SCHUTTE,
v. KAHLDEN und ZiNGERLE der Porencephalie gewidmet. Zunéchst verstand
man unter Porencephalie die Bildung meist trichter- oder grubenférmiger,
von Fliissigkeit erfiilllter Defekte der Hemisphiren, die von der Oberfliche
sich bis in den Ventrikel hinein erstrecken. An der Oberfliche communiciert
der porencephale Defekt demnach mit dem Subarachnoidealraum, wéahrend
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er in der Tiefe in den Ventrikel einmiindet. Spéter ist der Begriff in immer
weiterem Sinne fiir alle Arten von Hohlen- und Cystenbildung in der Hirn-
substanz gebraucht worden. Zunichst hat man solche Defekte zu den Por-
encephalien gerechnet, die wohl trichterformig bzw. grubenformig sich von der
Oberfliche nach der Tiefe zu ausdehnen, aber nicht mit dem Ventrikel communi-
cieren, sondern von diesem entweder durch den schmalen Ependymsaum oder
durch einen aus Mark und Ependymsaume gebildeten Strifen abgesondert
oder auch ganz seicht sind und sogar am Grunde noch von schmaler Rinde
ausgekleidet sind, weiter Defekte im Marklager, die wohl mit dem Ventrikel
aber nicht mit der Oberfliche communicieren; weiter hat man sehr grofle Defekte
der Hemisphérenwandungen, bei denen unter Umsténden gar nichts von Hemi-
sphiarenwandung oder nur noch diirftige Reste von Hirnmantel vorhanden

Abb. 103. Doppelseitige Porencephalie. Man sieht von rechts her durch die Defekte der beiden

GroBhirnhemisphiren hindurch. a Thalamus opticus der rechten Seite; b Ammonshorn der rechten

Seite; ¢ Corpus callosum; d Thalamus opticus der linken Seite; e Ammonshorn der linken Seite;

f Corpus striatum der linken Seite; g und g’ Plexus chorioideus lat. dexter und sinister; h Fornix.
(Nach R. v. LIMBECK.)

waren, zur Porencephalie gerechnet. Schliefllich hat man Hohlen jeder Art
in der Rinde oder im Marklager oder in den zentralen Ganglien als Porencephalie
angesprochen; so nennt FiscHER solche Félle, bei denen einzelne Hirnlappen
oder auch das ganze Gehirn oder eine ganze Hemisphére in einen schwappenden
Sack verwandelt waren , Rindenblasenporencephalie’. Nach SIEGMUND ist
jeder Gewebsdefekt, ,,der auf dem Boden einer aseptischen Gewebsnekrose
zustande gekommen ist“ — er bringt dabei allerdings schon ein genetisches
Moment mit herein — als Porencephalie zu bezeichnen; Sitz, Grofle, Beziehung
der Hohlrdume zu den Ventrikeln hélt er fiir nebensichlich.

Bleiben wir zunédchst einmal bei dem &lteren Begriff der Porencephalie —
nur wenn man die trichterférmigen und spaltférmigen von der Oberfliche nach
der Tiefe reichenden Defekte als eine besondere Form herausheben will, diirfte
es sich iberhaupt empfehlen, den alten Namen beizubehalten —, so ist die
Kommunikationséffnung nach den weichen Héuten zu bald breit kraterformig,
bald ganz schmal, spaltférmig, bald findet sich nur ein winziges Loch. Nach
aullen sollen die Defekte durch die glatt dariiber hinziehende Arachnoidea,
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die oft etwas verdickt ist, abgeschlossen sein, wihrend die Pia sich in den Defekt
mit einsenken und ihn innen iiberkleiden soll. Das ist aber bei weitem nicht
immer so; es werden viele Abweichungen verzeichnet. So horte in einem Falle
von CRUVEILHIER die Arachnoidea dicht am Rande des Defektes auf, wahrend
die Pia sich in den Defekt einsenkte; in einem Falle von BINSWANGER war die
Pia mit dem Grund des Defektes verlotet. Andere, vor allem ZINGERLE, neuer-
dings SPATZ und SIEGMUND, nehmen an, dal die dullere Begrenzung des Defektes
zunichst immer von einem schmalen Rindensaum gebildet wird, der allerdings
allmahlich zugrunde gehen kann, so daBl die Arachnoidea bzw. eine von den
Meningen ausgebildete Membran die Grenze bildet. Auch eine Kommunikation
mit dem Ventrikel kommt oft unvollstandig, haufig wohl erst sekundér, zustande
(ZingERLE). Die Wand der Pori ist meist glatt bisweilen spannen sich Stringe

Abb. 104. GroBer porencephaler Defekt im Querschnitt; Ventrikelschicht noch erhalten,
communiciert nicht mit Ventrikel; in der Tiefe schwammiges Bindegewebe.

von einer Wand zur anderen, die gewohnlich Gefife enthalten, bisweilen ist
der Innenraum auch durch septenartige Gewebsziige in mehrere Kammern
geteilt (Abb. 104). In der Wand der porencephalischen Defekte finden sich
bisweilen noch weitere cystische Hohlraume; die Wand kann dadurch in
ein schwammiges Gewebe verwandelt sein.

Bei den seltenen, durch direkte Gewalteinwirkung auf den Schidel im extrau-
terinen Leben entstandenen Porencephalien kénnen auch Narben im Schidel-
knochen oder Knochendefekte vorhanden sein. Auch die Dura kann in solchen
Fillen Defekte zeigen, so daf unter Umstéinden der Defekt vom Ventrikel
bis an die duBlere Kopfschwarte heranreichen kann (HoseEL, HERTER, SEEL-
HORST u. a.).

Nach der Zusammenstellung von SCHUTTE u. a. sitzen porencephalische
Defekte mit Vorliebe im Gebiet der Zentralwindungen und der angrenzenden
Hirnpartien ; nach MoNARKOW besonders gern im Bereich der Arteria fossae Sylvii;
doch kommt Porencephalie auch an anderen Stellen sehr oft vor, so in den Stirn-
lappen (SceMIDT, CRUVEILHIER, DUPUCH u. a.), in den Schléfenlappen (KuNDRAT,
v. KAHLDEN u. a.), in dem Occipitallappen (MoNAKOW, ALSBERG, WENGEL u. a.),
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ja auch an der Basis (CRUVEILHIER, CHIARI) und an der medialen Seite der
Hemisphéren (DE 1A Croix); ofter finden sich porencephalische Defekte in
beiden Hemisphéren, vielfach an symmetrischen Stellen (OTTO, SIEGISMUND u. a.),
so waren nach SIEGISMUND und ScHUTTE in etwa 30°/,, nach v. KAHLDEN bei
%3 ihrer Zusammenstellung beide Hemisphiren befallen. Nicht selten weist
eine Hemisphére mehrere porencephalische Defekte auf; die einzelnen Defekte
konnen dabei ungleich grof3 sein.

Nach ZINGERLE ist die Porencephalie immer doppelseitig.

Die Windungen schneiden am Rande entweder scharf ab bzw. héren ein-
fach auf oder senken sich in den Defekt ein; bei grofen Defekten stiirzen sie
steil in die Tiefe ab; sie zeigen entweder die gewohnliche Anordnung, sind durch
den Defekt in ihrem Verlauf nur unterbrochen oder stehen radidr (Abb. 101)
zu der Offnung des Porus, oft sind sie sklerotisch verschmilert.

Nicht selten zeigen die umgebenden Windungen in mehr oder minder grofler
Ausdehnung echte Mikrogyrie oder Pachygyrie (s. Teil Ia, Abb. 45 u. 46), auler-
dem konnen noch Abnormitéten der ganzen Windungsanordnung vorhanden
sein, so bringt z. B. KunpraT die Abbildung eines porencephalen Gehirnes
mit Status verrucosus deformis und Verlauf der Windungen wie bei den Carni-
voren. Bisweilen sind die Windungen in der nichsten Umgebung des Porus
relativ normal gebaut, und erst in weiterer Entfernung vom Porus oder in der
anderen Hemisphére finden sich Abweichungen im Bau der Windungen bzw.
MiBbildungen der Windungen (KOTSCHETKOWA, ZINGERLE, BRESLER, SCHATTEN-
BERG, SCHRODER, MOELI u. a.). Narbige Sklerosen im Marklager unter solchen
vom Porus entferntliegenden mikrogyren Bezirken fand ZINGERLE. Auch Hetero-
topien sind in der Umgebung der Pori Gfter gesehen worden.

Die Ventrikel sind auf der Seite des Defektes meist mehr oder weniger
erweitert, auch dann, wenn er nicht mit dem Ventrikel communiciert. Seltener
ist Obliteration beschrieben worden (ScHMIDT, SIEGMUND u. a.).

Die groBlen Ganglien sind gewohnlich relativ gut erhalten, doch sind in
manchen Fillen, nach S1EciISMUND unter 122 Fillen 21mal, die Basalganglien
mitbefallen und bisweilen bis auf geringe Reste zerstort.

Der Balken ist meist atrophisch (CRUVEILHIER, OPPENHEIM, KONIG u. a.),
bisweilen nuc der mit dem Defekt im Zusammenhang stehende Abschnitt,
meist der hintere (RICHTER, OswaALD, KUNDRAT), bisweilen aber auch der
vordere (PALTAUF); bisweilen fehlt der Balken auch vollkommen.

Eine ausgesprochene Mifbildung des Riickenmarks, nidmlich Verdoppelung
der Anlage, fanden ZAcHER und FORSTNER. Die Pyramidenbahn ist ofter auf
der einem Porus einer Zentralwindung kontralateralen Seite nicht entwickelt
gefunden worden; dann kénnen auch sekundire Degenerationen, je nach dem
Sitz des porencephalischen Defektes vorhanden sein; z. B. fand sich ofter die
innere Kapsel atrophisch oder eine Seite des Hirnschenkels oder der Briicke usw.
Zu retrograder Degeneration kommt es bei Zerstérung bestimmter Rinden-
gebiete in den zugehérigen GroBhirnanteilen des Thalamus opticus, des Corpus
geniculatum externum usw. Nach ZINGERLE entspricht der Umfang dieser
retrograden Degeneration nicht immer der Grofe des Rindendefektes, d. h.
er ist nicht so grof3, wie zu erwarten wére. ZINGERLE nimmt an, da} in solchen
Fillen der Thalamus zu anderweiten Rindenbezirken bzw. zu Heterotopien
in Beziehung getreten ist.

Die kontralaterale Kleinhirnhilfte kann bei Sitz des Porus im Frontallappen
eine Atrophie infolge retrograder Degeneration aufweisen (HOSEL).

Die von einem porencephalen Defekt befallene Hemisphére zeigt gewohnlich
Zuriickbleiben im Wachstum, entweder auf den befallenen Lappen beschrinkt
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oder auf die ganze Hemisphédre ausgedehnt. Vereinzelt ist vikariierende Hyper-
trophie der anderen Hemisphidre beschrieben worden, und zwar besonders
in den Teilen, die auf der erkrankten Seite ausgefallen bzw. in den porencephalen
Defekt einbezogen waren (KUNDRAT, ANTON), z. B. Hypertrophie der anderen
Pyramidenbahn bei Porusbildung in einer Zentralwindung.

Was die kleineren Cysten anlangt, so zeigt die Wand im mikroskopischen
Bild oft mehr oder weniger ausgesprochen derbnarbigen Charakter. Haufig
besteht die Wand aus mehreren Schichten; an die Cyste zunichst st6ft eine
dicke, sowohl bei Nissl- wie bei van Gieson-, wie auch bei der spezifischen Glia-
faserfairbung, homogen, oft in ganzem Umfange kernarm erscheinende, ring-
formig den Defekt umfassende Gliazone; nach auBlen schlieBt sich dann eine

Abb. 105 wie Abb. 46. Narbige Wandung eines Porus; starke mesenchymale Wucherung
im Narbengewebe; nm, p Pia.

mehr oder minder breite, bald mehr bald weniger dichte Gliafaserzone mit reich-
lichen, oft in Haufen liegenden Kernen an. Nicht selten wird die Wand aber auch
nur von einem schméleren oder breiteren, mehr oder minder lockeren gliosen
Gewebe gebildet, das in direkt gesund erscheinendes Nervengewebe iibergeht.
Hierin verhalten sich die einzelnen Hohlen sehr verschieden. Oft beteiligt
sich auch das Bindegewebe in weitgehendem Mafle an der Wandbildung; man
sieht sowohl bei van Gieson- als auch bei Firbung nach ACHUCARRO-KLARFELDT
in den Wandungen, z. B. auch in der narbig verdnderten Molekularschicht,
wenn sie die Grenze einer Cyste bildet, eine starke Vermehrung des Bindegewebes,
die von den oft vermehrten und stark verdickten GefdBhiillen ihren Ausgang
nimmt (Abb. 105).

Nach der Hoéhle zu ist die Wandung bald glatt, zeigt bisweilen sogar eine
endothelartige Auskleidung, bald ragen kleine gliose, bisweilen auch binde-
gewebige Zapfen frei in die Hohlung hinein, bald ist die Cyste von glidsen, gefal3-
haltigen Stringen oder auch von Bindegewebsziigen durchzogen. Namentlich
in Hohlen der mittleren Rindenschichten habe ich mehrfach gesehen, daB von
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der dichten faserigen Gliawand ausgehende dicke Zapfen in die Héhle hinein-
ragen bzw. die Hohle durchziehen, die an ihrer Oberfliche, das heiit nach dem
Lumen der Hohle zu, von bindegewebigen Hauten bekleidet sind (Abb. 106).
DaB3 die Hohlrdume bisweilen von einem spongits-schwammigen Gewebe aus-
gefiillt sein konnen, habe ich oben bereits erwihnt.

Sehr oft findet man, namentlich bei friih verstorbenen idiotischen Kindern,
innerhalb der Cysten Fettkornchenzellen, die bei Fettfirbung ausgesprochene
Rotfirbung annehmen, bei Markfaserfirbung sich rauchgrau firben, bei Nissl-
oder bei Himatoxylinférbung aber einen dunkelblau bis schwarzen Ton erhalten,

Abb. 106. Fall Eng.... Kleine Cyste in Rinde und in Markrindengrenze. Rinder der Wandungen

stark gliotisch; der Hohlraum selbst zum groften Teil durchzogen von starken glibsen Balken gb,

die vielfach von bindegewebigem (schwarz) Narbengewebe iiberzogen sind ms; nach s zu setzt sich

die Hohle in einen in den obersten Schichten liegenden Spalt fort, parallel zur Rinde gerichtet,

dessen Verlauf nur noch an dem starken Wandgewebe und einem Zug von Bindegewebe erkennbar
ist, der den Spalt véllig ausfiillt; sog. Status gliofibrosus impletus (JAKOB).

sich somit als ganz oder teilweise verkalkt erweisen (Abb. 107). Kleine Cysten
sind bisweilen ginzlich von Fettkornchenzellen ausgefiillt; auch zwischen den
Bilkchen der spongiés gebauten Cysten liegen oft noch Fettkornchenzellen;
in anderen Cysten finden sich Fettkornchenzellenansammlungen nur noch
an einer Stelle der Wand; andere Cysten sind frei. Auch in den Wandungen
der Cysten sind oft noch mehr oder minder reichlich Fettkérnchenzellen vor-
handen, selten innerhalb des homogenen Ringes, dagegen oft in gréBeren Massen
in dem Gliafilz, der sich nach auflen an die homogene Schicht anschlieft und
dann allmihlich in das gesunde Gewebe iibergeht, besonders oft auch in den
GefiBstraBen. Neben den Fettkornchenzellen sind recht oft Pigmentzellen,
mit gelbbraunlichem Pigment gefiillt, im Inneren und in der Wandung von
Cysten nachweisbar. In seltenen Fillen sind die Pori bzw. Cysten von einer
vollkommen verkreideten bzw. verkalkten, harten Masse ausgefiillt (Abb. 108).

Bei Markfaserfirbung findet sich um die Cysten oft ein breiter Ring mark-
freien Gewebes, bisweilen kommt es in dem angrenzenden Nervengewebe aber auch
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zu ausgesprochener Bildung von Plaques fibromyeliniques, manchmal in Gestalt
eigenartig verfilzter Markknéuel (s. I, Abb. 63). Die Rinde in der ndheren

fk

Abb. 107. Von Fall Eng. stammend ; dltere Cyste; im Innern teilweise verkalkte, daher stark dunkel
gefiarbte Fettkornchenzellen fk.

Abb. 108. Porencephaler Defekt, dessen Inhalt verkreidet und verkalkt ist; groBenteils von binde-

gewebiger Kapsel umgeben. Fall Ke..., Tod mit 13 Jahren. Diagnose: porencephalische Idiotie.

Geburt normal. Lernte erst mit 3 Jahren laufen; griff mehr mit der rechten Hand. Vom 4. Jahre

an epileptische Anfille. Linksseitige Parese, leicht hydrocephale Schidelbildung. Schwachsinn

mittleren Grades, sprachlich leidlich entWiTckglt; z%i‘tv.mise Erregungszustinde. Nicht bildungsfihig.
od an Grippe.

Umgebung verhilt sich verschieden. Ofter ist die Rindenarchitektur in der
Nihe von Cysten noch auf weitere Strecken hin erheblich gestért, narbige Stringe
sind bis weit in die Zellschichten hinein zu verfolgen. Die Zellschichten sind

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI. 57
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vermindert, die Zellen liegen durcheinander, ausgesprochene Zellausfille sind
nachweisbar, namentlich in den obersten Lagen der Pyramidenschicht, oder
die Zellen zeigen die Erscheinungen der chronischen Erkrankung im Sinne
Nissis, die Zelleiber sind auffillig stark gefirbt, die Fortsitze abnorm weit
verfolgbar und korkzieherartig gewunden. Héufig finden sich verkalkte Ganglien-
zellen (Abb. 109), verkalkte Markfaserreste, auch verkalkte GefdBstiicke.
Hinsichtlich des Baues der Wandungen grofler porencephaler Herde haben
bis in die neueste Zeit, je nach dem Standpunkt, den die Autoren zur Genese

Abb. 109. Fall Sche.... Verkalkte Ganglienzellen vg in einem narbigen Windungsrest aus der
Umgebung eines Porus.

dieser Defekte einnehmen, die weitgehendsten Differenzen der Ansichten
bestanden. Insbesondere die Forscher, die in der Porencephalie eine MiB-
bildung sahen, vor allem SCHATTENBERG, dann weiter KAHLDEN, aber auch
andere leugnen das Vorkommen von Narbengewebe in den Wandungen der
porencephalen Defekte, sowohl auf Grund ihrer makroskopischen wie mikro-
skopischen Befunde. v. KAHLDEN z.B. hat wohl Gliafilz in der Wandung
gesehen, er deutet ihn aber nicht als Narbengewebe. Auch die Cystenbildung
in der Wand ist ihm nicht entgangen, aber seiner Meinung nach entsprechen
diese Hohlrdume in der Wandung nicht Cysten, die auf dieselbe Ursache zuriick-
gehen wie der Porus selbst, sondern sind entstanden aus erweiterten peri-
vasculdren Lymphrdumen. Auf Grund seiner experimentellen Untersuchungen
am Riickenmark des neugeborenen Kaninchens war auch SpaTz, dessen
Anschauungen iiber die Genese solcher Defekte sich sonst véllig mit den heutigen
Anschauungen decken, zu der Meinung gekommen, daf in der Umgebung
porencephaler Defekte eine stirkere Entwicklung von Narbengewebe fehle.
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Andererseits gewinnt man aber schon aus der Lektiire der meisten élteren
Arbeiten, insbesondere aus der zusammenfassenden Darstellung von ScHUTTE,
doch mehr den Eindruck, daf Residuen iiberstandener Krankheitsprozesse
schon von den &lteren Autoren vielfach nachgewiesen sind, so von KUNDRAT,
Monakow, vor allem aber ZINGERLE. Neuerdings hat besonders SrEGMUND
wieder gezeigt, dafl auch die Wand porencephaler Herde vielfach aus Narben-
gewebe gebildet wird. Auch meine eigenen Befunde sprechen nicht fiir die
von Spatz geduBerte Ansicht.

GewiBl sieht man in manchen Féllen von Porencephalie recht wenig von
glisem und bindegewebigem Narbengewebe, aber irgendwelche Spuren findet
man doch fast immer, selbst bei sehr ausgedehnten Defekten, bei denen die
Narbenbildung oft geringer ist als bei kleineren. So zeigt z. B. der durchschnei-
dende Porus in Abb. 46 (Teil I, 3a), abgesehen von einer kleinen glitsen Narbe,
kaum Spuren von Narbengewebe in den Seitenwinden, wéihrend sich am Grund
des nicht durchschneidenden Porus reichliches Narbengewebe, sowohl gliser
wie bindegewebiger Herkunft findet, in das noch reichlich stark verkalkter
Detritus eingelagert ist. Man kann an der Einlagerung des Detritus auch
deutlich erkennen, daB das Narbengewebe sich seitlich vom Porus ziemlich
weit in das Marklager hineinerstreckt, und daBl es auch in der Umgebung groBer
Defekte zu ausgedehnter Narbenbildung kommen kann, das zeigt sehr deutlich
Abb. 45. Hier reichen Narbenziige vom Ventrikel her durch die Rinde hindurch
bis an die Oberfliche, wo sich ein derbes, von Glia und offenbar auch von Pia
gebildetes schwartiges Narbengewebe ausbreitet. In Fall Abb. 102 endlich,
wo der Porus, wahrscheinlich erst im neunten Lebensjahre zur Entwicklung
gekommen war, sieht man besonders in den Wandungen stellenweise nur
geringe gliése Narbenbildung, stellenweise aber wieder stark sklerotisches
Gewebe, gebildet aus Glia und Bindegewebe, wie im van Giesonpriparat
deutlich erkennbar ist.

Ich glaube somit auf Grund meiner eigenen Befunde sagen zu kénnen, da
die Umgebung porencephaler Defekte der Hirnsubstanz fast immer ebenso
narbig verdndert ist, wie die Wandungen kleiner Hohlrdume, wobei allerdings
zuzugeben ist, daB die Narbenbildung auBlerordentlich verschieden stark sein
kann. Von der Bildung derben, fast homogenen Narbengewebes bis zur Bildung
nur locker verflochtener Gliaziige in der Wand der Pori gibt es alle Ubergéinge.
Auch die Beteiligung des Bindegewebes an der Bildung des Narbengewebes
der Wandungen variiert auBerordentlich stark.

B. Vernarbungsbilder (Sklerosen).

Die zweite Ausgangsform exogener pathologischer Prozesse, die zu Schwach-
sinn fithren, besteht in Narbenbildung, d. h. Umwandlung von Windungen bzw.
Windungsteilen oder Markbezirken in narbiges Gewebe von gliésem bzw. binde-
gewebigem Charakter nach Untergang des nervosen Parenchyms bzw. nervoser
Parenchymbestandteile.

Solche Narben findet man, wie schon erwiahnt, zunidchst in der Umgebung
von Hohlrdumen. Alle Uberginge von Bildung kleinster Héhlen mit derben
gliosen Wandungen zu einfacher Narbenbildung lassen sich nachweisen. Das
Narbengewebe ist bald von Glia allein oder auch von Glia und Mesenchym
zusammen gebildet. Ganze Windungen kénnen in unmittelbarer Umgebung
ausgedehnter oder kleiner Hohlen in derartiges Narbengewebe umgewandelt
sein. Abb. 110 zeigt eine stark sklerosierte Windung in der unmittelbaren
Nachbarschaft der oben in Abb. 98 wiedergegebenen, von Hoéhlen durchsetzten
Rinden- und Marksubstanz. Im Gegensatz zu der echten Mikrogyrie bezeichnet

57*
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man diese Verkleinerung der Windung durch narbige Umwandlung als Ulegyrie
(BRESLER).

Schon makroskopisch erscheinen solche Windungen abnorm schmal, zuge-
spitzt, messerschneidenartig oder hahnenkammartig, derb, weiBgelblich gefarbt.
Rinde und Mark sind schwer oder garnicht voneinander zu trennen. Histologisch
findet sich eine starke Verdickung des Stratum zonale, die aus einem derb-
faserigen Gliafilz besteht. Die eigentliche Rinde ist in ein stellenweise kern-
reiches und faserreiches, teilweise kernarmes, mehr homogenes Glianarbengewebe
(Abb. 111 u. 112) umgewandelt, wie wir es schon als Wandgewebe von Hohl-
riumen gesehen haben. Die GefiBwinde sind verdickt, mesenchymale Struk-
turen ziehen von den Wandungen der Gefafle ab und mischen sich direkt unter

Abb. 110. Fall Scho. ... Narbig verinderte Windung; ulegyrisch geschrumpft. Spalt im Zentrum;
die dunklen Ziige mesodermales Narbengewebe; in der Umgebung des im Innern liegenden
quergeschnittenen GefaBes noch verkalkte Fettkornchenzellen.

das gliose Narbengewebe. Andere Stellen dagegen bestehen nur aus einem
(liafilz mit zahlreichen Kernen; bisweilen ist zu erkennen, daf3 die Narbe einen
kleinen Hohlraum organisiert hat, dann 146t das homogene Narbengewebe
einen kleinen Spalt erkennen, der aber von mesenchymalen Strukturen voll-
kommen ausgefiillt ist (sog. Status impletus gliofibrosus von JaxoB). Andere
Narben, namentlich im Marklager bestehen lediglich aus einem bald derben,
bald lockeren, ja spongidsen Gliafilz, in dem noch Markfasern erhalten sein
kénnen (Abb. 113 u. 114). Derbe Narben sind im Zentrum kernarm, wéhrend
die Peripherie sehr kernreich sein kann (Abb. 115). Nicht immer ist eine ganze
Windung véllig in narbiges Gewebe umgewandelt, sondern nur Teile. In narbig
verdnderten Windungen ist das nervose Gewebe bald ganz geschwunden, bald
finden sich eingestreut verkalkte Ganglienzellen oder verkalkte Reste von
Markfasern bzw. Achsencylindern, Fettkornchenzellen bzw. verkalkte Fett-
kornchenzellen, bisweilen auch verkalkte GefidBstiicke; bald sind im Narben-
gewebe auch noch Nester von Ganglienzellen erhalten, die infolge des Narben-
zuges Ofters in ihrer Lage verworfen sind oder sonstige leichtere Verdnderungen



Abb. 111. Fall Eng. ... Rinde in derben Gliafilz verwandelt, bei s Spalt, parallel zur Rinde; mit
stark sklerotischen Wandungen; bei 1 lockerer Filz von Glia.

Abb. 112. Fall Scho.... Nisslbild, homogenes Narbengewebe hg mit einzelnen verkalkten Fettzellen
und kernreiches Narbengewebe gk. Die groBeren dunklen Gebilde entsprechen verkalkten
Ganglienzellen. Rinde.
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erkennen lassen (chronische Zellerkrankung NissLs); nicht selten ist die Rinde
durch Narbenziige geradezu zerkliiftet (Abb. 116 —118). Inseln erhaltener
Rinde wechseln mit Streifen narbigen Gewebes, das bald kernarm, bald kern-
reich sein kann, ab. Die Bilder sind auBerordentlich mannigfaltig.

Die Anwendung verschiedener Féirbemethoden an aufeinanderfolgenden
Schnitten liefert hier sehr instruktive Bilder (Abb. 119 u. 120).

Abb. 113. Fall Scho.... Lockere Glianarbe im Marklager, spongios.

Abb. 114. Dasselbe wie Abb. 113. Erhaltene Markfasern in dem lockeren Gliagewebe.
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Abb. 115. Fall Eng.... Rinde und Mark glids-narbig verdndert; namentlich Markkérper von teils
kernarmen ka, teils kernreichen kr Narbenziigen durchsetzt. m noch markhaltige Gewebsziige.
r Rinde enthilt fast keine Nervenzellen mehr. Lob#re Ulegyrie. (Siehe Teil III.)

Abb. 116. Fall Gl..... Lobére Ulegyrie. Rinde im Nisslbild. Zellschichten der Rinde hier von
blasser gefiarbten Narbenziigen durchsetzt.

Gerade in so verdnderten Windungen entwickeln sich im Narbengewebe
die oben (Teil I) schon beschriebenen Plaques fibromyeliniques der Rinde
(Abb. 63). Narben kommen auch ohne jede Verbindung mit Hohlrdumen ver-
einzelt oder multipel in Mark und Rinde vor. Einen solchen Fall multipler
Narbenbildung im subcorticalen Mark hat neuerdings SCEMINKE beschrieben.
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Abb. 117. Fall Gl.... Lobédre Ulegyrie. Nisslbild. Rinde von zahlreichen Narbenziigen durchsetzt;
Zellen namentlich in der Tiefe sehr dicht stehend, Zerrung durch Narbenzug.

Abb. 118. Fall Scho.... Narben n in der Schicht der BEETZschen Pyramiden. Die ganze Windung
iiberhaupt sehr zellreich. (Vermehrung der Gliakerne.) Die Zellen der linken Seite deutlich schmiler
und dunkler als die der rechten.

In sklerotischen Markgebieten sind ausgedehnte Niederschlige von Kalk
bzw. Pseudokalk nicht selten (Abb. 121). Durch ZusammenflieBen von Einzel-
herden oder bei Vernarbung gréBerer Markflichen koénnen Bilder entstehen,
die der diffusen Sklerose dhneln (Abb. 122). Bisweilen erstreckt sich die narbige
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Abb. 119. Fall Scho.... Glios-narbig verdnderte Rinde ; kleine Zellinseln zwischen den Narbenziigen,
links kleine, teilweise von verkalkten Fettkornchenzellen ausgefiillte Cyste mit stark callosen
Riéindern.

Abb. 120. Fall Scho... wie Abb. 119 Holzerbild. Hier die gliosen Narbenziige dunkel, besonders
dicht links in Umgebung der Cyste; die noch erhaltenen Zellinseln hier weiB.

Schrumpfung einer Windung iiber ausgedehnte Rindenbezirke. Ich méchte
fir diese Form, auf die ich bei Besprechung der lobiren Sklerose zuriickkomme,
die Bezeichnung ,,lobdare Ulegyrie®“ vorschlagen.



Abb. 121. Fall Rii.... Kalkniederschlige nicht nur in verkalkten nervésen Strukturen, sondern
auch in Form von Konkrementen, frei im Gewebe.

Abb. 122. Ausgedehnte Erkrankungsbezirke, namentlich im Schlifenlappen. Entmarkte Markkegel
emk teilweise hohl, bzw. von Cysten durchsetzt, teilweise entspricht das marklose Gewebe
sklerotischen, d. h. narbig verédnderten Bezirken.
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Genese.

Die Genese der vorbeschriebenen pathologisch-anatomischen Bilder ist
nicht schwer zu erschlieBen. Der Nachweis von Fettkdrnchenzellen, von

m

Abb, 123. Tod nach etwa 36stiindiger Lebensdauer. Geburtsdauer 69 Stunden. Kind schwer
asphyktisch; Atmung erst nach léngeren Wiederbelebungsversuchen. Krampfzusténde nach etwa
24 Stunden. Geburtstraumatische Blutungen um RindengefédBe b. a Auflockerungsstelle, enthilt
nur noch ein GefiB mit pyknotischen Kernen, auerdem da und dort regressiv verdnderte Kerne.
Freie Fettkornchenzellen in Rinde und um GefidfBe. m Molekularzone; Mark: feine diffuse
Verfettung der Glia (fixer Abbau) und der GefiBwandzellen.
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Pigmentzellen, von verkalkten nervosen Strukturen, von Narbengewebe 148t
mit Sicherheit den RiickschluB3 zu, daB hier destruktive Prozesse am nervosen
Parenchym vorausgegangen sein miissen. Die eingehenden Untersuchungen,
die in neuester Zeit von WOHLWILL, SCHWARTZ, SIEGMUND u. a. angestellt
worden sind, zeigen eindeutig, daB alle Uberginge von ganz frischen Destruk-

Abb. 124 wie Abb. 123. Scharlach-Hamatoxylin. Tiefes Marklager, diffuse Verfettung der Glia;
an einer Stelle bei h herdfdrmige Ansammlung freier Fettkornchenzellen, wihrend im iibrigen fixer
Abbau vorherrscht.

tionsprozessen bis zu den Endstadien der Hohlenbildung und der Vernarbung
(Sklerose) vorkommen.

Einige Bilder solcher frischer destruktiver Prozesse seien im folgenden
wiedergegeben :

Abb. 123 stammt von einem Kinde, das nach schwerer Geburt verstorben
ist. Die Rinde ist an der gezeichneten Stelle — die gleiche Verdnderung findet
sich iiber eine grofere Strecke hin — in ganzer Ausdehnung von Blutungen
durchsetzt, die sich gewShnlich nur auf die nichste Umgebung der stark er-
weiterten Gefale erstrecken. Auch in der — hier nicht gezeichneten — Pia
finden sich stellenweise Blutaustritte. An einer Stelle, etwa in Hohe der mittleren
Rindenschichten, ist das Gewebe in eine kernlose feinmaschige Masse verwandelt,
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in der nur ganz vereinzelte Fettkdrnchenzellen vorhanden sind. Die Gefdfle
in der Umgebung dagegen sind dicht besetzt mit Fettkornchenzellen. Weniger
dicht ist die Ansammlung von Fettkérnchenzellen um die Gefale der tieferen
Schichten. Die Molekularzone ist erhalten und weist keine groberen Verdnde-
rungen auf. In den unter diesen Rindenabschnitten liegenden Markpartien
sind zahlreiche verfettete Gliazellen sichtbar, die im allgemeinen aus dem Zell-
verband nicht herausgeldst sind.

Abb. 124, die vom gleichen Fall aus dem Marklager stammt, entspricht einer
Stelle, wo das Marklager auf weitere Strecken sehr dichte Ansammlungen
verfetteter Gliazellen zeigt; wihrend die ganz iiberwiegende Zahl der Gliazellen
das Bild des fixen Abbaues er-
kennen 148t, sieht man an einer
kleinen Stelle eine herdférmige
Ansammlung aus dem Zellverband
geloster Abbauzellen.

Es leuchtet ohne weiteres ein,
daB eine so weitgehende Destruk-
tion, wie sie hier in der Rinde
stattgehabt hat, unter Umstédnden
das Vorstadium einer Hoéhlen-
bildung oder einer groben Narbe
sein kann, wihrend nach dem Bild
im Marklager hier nur das Auf-
treten einer sklerotischen Ver-
dichtung der Glia bei im wesent-
lichen Erhaltenbleiben der Nerven-
fasern zu erwarten sein wiirde.

Abb. 125 stammt von einem
zwei Monate alten Kinde. Das
Gehirn lie3 4uBerlich noch einiger-
mafen die richtige Form und An-

ordnung der Windungen erkennen,
Abb. 125. Fall Lo. .. Geburtsdauer unbekannt. Mutter

doch erschienen diese im allge- Tyesir, Anfanglich leidliches Gedeihen. Nach 4 Wochen

1 i Fieber und Krimpfe von tonischem Charakter. Jetzt
meinen etwas welk und zelgt en trotz negativen Luesbefundes Salvarsan. Weitere

eine auffallend gelbliche Verfir- Hiufung der Anfalle. Tod im Alter von 2 Monaten.
bung. Die Hemisphéren fiihlten
sich eigentiimlich weich und schwappend an. Auf dem Durchschnitt zeigt
sich, dal das Marklager bis auf geringe Reste voéllig fehlt; an seiner Stelle
findet sich eine groBe, stellenweise von Gewebsbilkchen durchsetzte und
dadurch in Kammern geteilte Hohle vor, aus der sich eine zihe, gelblich-
schmierige Masse entleert. Auch die Rinde ist bis auf einen diinnen Saum
ganz geschwunden; die Pia zieht unversehrt iiber die Rinde hinweg. Die
groflen Ganglien sind zum Teil erhalten. Es handelt sich also um eine voll-
kommene Destruktion des gesamten Hemisphérenmarkes und der Rinde.

Ahnliche Fille sind offenbar auch sonst schon beschrieben worden, so
von HEDINGER bzw. MEIER bei einem 5monatigem Kinde. HEepincer fand
hier eine fast totale Erweichung der GroBhirnhemisphéren, und zwar nament-
lich der weilen Substanz. Stammganglien und tiefergelegene Zentren wiesen
makroskopisch keine Verinderungen auf; ebenso waren die GefdBle normal.
Ahnliche Fille sahen auch FrRAENKEL und CHIARI.

Mikroskopisch zeigt sich folgendes Bild: Im Scharlachpraparat (Abb. 126)
ist der Molekularsaum groBenteils noch als ein heller Saum zu erkennen, mehr
oder minder stark von Fettkornchenzellen durchsetzt, die auch sehr zahlreich
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in den Maschen der Pia vorhanden sind. Von einer Rindenstruktur ist nichts
mehr erkennbar. An Stelle der Rinde finden sich lediglich Gewebsfetzen, die
dicht von Fettkornchenzellen, verkalkten Ganglienzellen oder Kalkdetritus
durchsetzt sind.

Ebenso ist im Nisslbild von erhaltenem nerviosen Parenchym in der Rinde
nichts mehr nachweisbar. Es treten auch hier nur die verkalkten Reste von
Ganglienzellen und Nervenfasern deutlich hervor. Die reaktiven Erschei-
nungen gligser Natur sind im Ni1ssL-Bild gering, und fehlen im Horzer-Bild

m P

Ve vik

Abb. 126. Frisches Bild einer Blasenporencephalie. P Pia; m Molekularsaum ; gfk Gewebsfetzen mit
Fettkornchenzellen; vg verkalkte Ganglienzelle; vfk verkalkte Fettkornchenzellen.

vollig. Dagegen zeigen sich lebhafte Wucherungserscheinungen an den Gefa-
wandungen mit reichlicher Neubildung mesenchymaler Strukturen, wie Abb. 127
deutlich erkennen liBt. Bei Erhaltenbleiben des Lebens hitte es in vorliegen-
dem Falle zur Entwicklung einer Rindenblasenporencephalie, zur Umwandlung
der Hemisphiren in hdutige mit Flissigkeit gefiillte Sicke kommen miissen.

Auch die groBie Verschiedenheit der Bilder zu erkliren bereitet keine beson-
deren Schwierigkeiten.

Es liegt auf der Hand, daB in erster Linie die Intensitdt und Ausdehnung
des Zerstorungsprozesses, vielleicht auch die Art der schddigenden Noxe und
die Dauer ihrer Einwirkung fiir die Gestaltung des Endbildes von Bedeutung
sein miissen. Je ausgedehnter ein Zerstorungsherd, je vollkommener neben
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dem nervosen Parenchym auch die Stiitzsubstanz vernichtet worden ist.
desto eher mull eine Hohle entstehen, je kleiner ein destruktiver Herd ist, je
geringer die Stiitzsubstanz mit geschadigt ist, desto leichter wird er ohne Bildung
von Hohlen vollkommen vernarben. Neben den erwihnten Momenten ist vor
allem noch der Sitz der Schiadigung von groBer Wichtigkeit. Die Rinde ist im
ganzen drmer an faserbildender Glia; in der Rinde ist daher die Bildung sklero-
tischer Narben ganz im allgemeinen geringer als an Stellen, die bereits normaler-
weise viel reicher an faserbildenden Gliazellen sind, wie z. B. das Marklager

mw

Abb.127. Fall Lé.... ACHUCARRO-KLARFELD. Rinde wie Abb.126. Bildung eines Geriistes mesen-

chymaler Strukturen, wodurch die Rindenkonfiguration noch leidlich erhalten geblieben ist; die

Maschen fast nur von Fettkornchenzellen ausgefiillt, keinerlei Reparationserscheinungen der Glia.
P Pia, mw Wucherung des Mesenchyms.

oder die Molekularschicht. Doch kommen gerade im kindlichen Gehirn auch
sehr derbe Gliosen der Rinde selbst zur Beobachtung.

Der Ausgang destruktiver Prozesse in Hohlenbildung ist beim fetalen oder
neugeborenen Gehirn zweifellos haufiger als beim Erwachsenen, was SpaTz
auch experimentell bei seinen Durchschneidungsversuchen am Riickenmark
des erwachsenen und neugeborenen Kaninchens zeigen konnte. Im Gegensatz
zum Erwachsenen laufen nach SpaTz beim Fetus und beim Neugeborenen,
bzw. am unreifen Nervensystem die alterativen Verdnderungen und die Resorp-
tion der Zerfallsprodukte auBerordentlich rasch ab; schon nach kurzer Zeit
sind Zerfallsresiduen und Gitterzellen nicht mehr nachweisbar, und zwar erfolgt
die Abrdumung der Triimmerzone durch Verflissigung. Wenn auch mesoder-
male Elemente beteiligt sind und Gitterzellen bilden, so schwinden sie doch
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sehr rasch wieder. Es kommt zur Entwicklung einer H6hle und ausgedehntere
Vernarbungsvorgénge bleiben aus. SpaTz sieht in dieser Neigung zu rascher
Verfliissigung mit Ausgang in Hohlenbildung und ohne wesentliche Narben-
bildung eine besondere Reaktionsweise des unreifen Nervengewebes, die nur
so lange moglich ist, als es noch nicht zur Markreifung gekommen ist. Mit Ab-
schluB der Markreife komplizieren sich die Abbauvorginge und laufen viel
langsamer ab, es kommt dann zu ausgedehnter Narbenbildung. Nach SpaTz
sind daher auch bei der Porencephalie des Menschen in der Mehrzahl der Fille
weder Degenerationserscheinungen noch Verinderungen am interstitiellen
Gewebe, welche mit der Resorption von Zerfallsprodukten in Zusammenhang
stehen (Gitterzellen) auffindbar. Ebenso fehlen meist ,,narbige Verdnderungen,
abgesehen von einer méiBigen Menge von Gliafibrillen. Die initiale Lision,
die zum porencephalischen Enddefekt fithrt, muB3 sich vor Vollendung der
Markreife abgespielt haben. Anders ausgedriickt, die Terminationsperiode fiir
die Porencephalie ist die Markreife’. Die Narbe entspricht allerdings auch
deshalb nicht dem Zustand beim Erwachsenen, weil sie infolge der Wachstums-
differenz zuriicktritt und schwindet.

Diese Anschauung von Spatz trifft nach ScEWARTZ und SiEGMUND, denen
ich mich durchaus anschlieBen kann, bei weitem nicht auf alle Fille zu.
ScEwARTZ findet die Anschauungen von SPATZ noch am ehesten bei Rinden-
blasenporencephalien zutreffend, ,,an Stellen, wo die Einschmelzung nur noch
die Molekularzone oder eine schwer geschadigte Rindenschicht bestehen lieB3,
sind Veridnderungen, die als Reparationsbestrebungen zur Ausfilllung des
Defektes zu deuten wéren, iiberhaupt nicht vorhanden oder nur eben angedeutet.
Geringe Reaktion im Sinne von Reparationsbestrebungen fand ScHWARTZ auch
bei Defekten, die dicht an die Stammganglien heranreichen. Nach SCHWARTZ
hiangt aber die Geringfiigigkeit der Reaktion der Wand des Porus nicht
mit der Unreife des Nervengewebes zusammen, sondern die Reaktionslosigkeit
der Defektwand bedeutet hier, daBl der Zerstorungsprozefl eines GroBhirnteiles
bis an die Grenze eines funktionell (das sind nach ScEwARTZ gleichzeitig in der
GefaBversorgung voneinander unabhidngige Gebiete) andersartigen GroShirn-
anteils sich ausdehnt. ScEWARTZ weist zur Erklirung seiner von Spatz ab-
weichenden Befunde auch darauf hin, daB SPaTz immer dieselbe Schidigung
setzte und deshalb auch immer denselben Endzustand sah, wiahrend es sich beim
Neugeborenen (ScHWARTZ geht von seinen Untersuchungen bei Geburtstraumen
aus) um recht verschiedene Schidigungen und dementsprechend auch um
recht verschiedene Endbilder handelt. SiEGMUND stimmt mit SpaTz darin
iiberein, daf der Abbau beim fetalen und neugeborenen Gehirn, also am unreifen
Nervensystem, ganz verschieden ablduft, schon weil das Neugeborenengehirn
an Markscheiden arm ist. Er stimmt auch darin mit SPATz iiberein, daBl nament-
lich in grofen Herden Verfliissigungsprozesse im Vordergrunde der Erschei-
nung stehen; aber er betont, daB doch auch in gréBten Herden Fettkérnchen-
zellen oft lange nachweisbar sind; auch hinsichtlich der Organisationsbestre-
bungen stimmt er SPATZ nur bedingt bei. Dort, wo es nicht zur Zerstorung des
Stiitzgewebes gekommen ist, sind sehr ausgedehnte, faserreiche Narben vor-
handen; kleinere Defekte werden unter Umsténden génzlich von Glia ausgefiillt.
Dagegen ist an groflen Defekten die raumausfiillende Leistung der Glia sehr
gering. Nach SCHWARTZ ist iiberhaupt an allen diesen Herden das Auffallendste,
,»,das enge Nebeneinander von ausgedehnter Gliawucherung und Narbenbildung
einerseits, von Liicken und Hohlrdumen andererseits’“. Die Stédrke der Repara-
tionsbestrebungen héngt im wesentlichen von Lokalisation, Intensitit und
Ausdehnung der Schidigung ab; so kommt es zu spaltformigen Defekten und
zu Bestehenbleiben eines Status spongiosus nur in der Rinde, weil die Rinde
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gliafaserarm ist. Fiir die Beziehungen zwischen Narben- und Defektbildungen
bestehen nach SiEGMUND etwa die folgenden Gesetze: Im Bereich vélliger
Gewebsnekrose selbst kommt es zu rascher Verflissigung, unter Umstdnden
zu volliger Verkalkung, ohne wesentliche Mitwirkung von Fettkérnchenzellen.
Kleine Defekte konnen vollig ausgefiillt werden, wihrend groB3e fast leer bleiben
konnen. Mit dem Eindringen von Fettkornchenzellen in den Herd, deren Vor-
handensein fiir das Vordringen von proliferierenden Gliaelementen wahrschein-
lich von gréBter Bedeutung ist, setzt auch lebhafte, rasch zu Faserbildung
fiihrende Proliferation der Glia in der Randzone ein. Kleine Herde kénnen
sehr rasch organisiert werden, in etwas groferen kommt es dagegen nur zur
Bildung eines lockermaschigen Gliagewebes, in dessen Maschen oft lange noch
Kornchenzellen liegenbleiben kénnen. In groBen und groften Herden aber
versagt die Gliafaserproduktion sehr rasch, es kommt zur Bildung von Hdéhlen.
Das frither oder spatere Versagen der Gliafaserwucherung ist dabei in weitem
MaBe von der Lokalisation der Herde abhingig. In der Rinde ist die Narben-
bildung bzw. die Reparation immer besonders gering, in gréBeren Herden
dagegen ,,setzt die reparative Gliawucherung nur am Rande ein oder an erhalten
gebliebenen, gefiBfithrenden Septen und erreicht rasch ihren Abschluf}, ehe
eine Ausfiillung der Liicke moglich war“. In groBen Defekten kommt es nur
am Rande zur Ausbildung gliésen Gewebes und dann zur Ausbildung einer
neuen glidsen Grenzmembran (Membrana limitans accessoria). Ein Status
spongiosus, Ausdruck einer geringen Gewebsldsion, bleibt nur in der Rinde
bestehen. Im Marklager entwickelt sich immer eine diffuse Sklerose.

Auch ich bin der Ansicht, dal die Endzustdnde wesentlich vielgestaltiger
sind, als es nach der Anschauung von SpaTz der Fall ist. Mit SiEGMUND bin
ich der Meinung, daB letzten Endes alle Uberginge von den einfachsten Gewebs-
spalten im Narbengewebe bis zur Bildung groBter Hohlen nachweisbar sind,
und daB es sich bei allen Hohlenbildungen im Gehirn im wesentlichen um den
gleichen Vorgang handelt. Gewil — hier kann ich SpaTz ebenfalls beipflichten —
konnen groBe Herde im allgemeinen sehr rasch unter Erscheinungen von Ver-
flissigung abgerdumt werden, aber auch in selbst ganz groBen Rindenblasen-
porencephalien findet man zuweilen doch auBerordentlich reichlich Fettkorn-
chenzellen, wie Abb. 126 zeigt, und in kleineren Cysten ist das ganze Lumen
bisweilen von zahlreichen, oft verkalkten Fettkornchenzellen austapeziert,
die gleichzeitig auf Scharlachrot und auf Kalkfarbe reagieren. Auch was die
Reparationsvorginge anlangt, scheint mir SiEGMUND das Richtige zu treffen.
In groBlen Hohlen sind die Organisationsbestrebungen der Glia oft sehr gering,
die reparatorische Kraft der Glia versagt sehr bald; aber in der oben erwihnten
sehr groBen Rindenblasenporencephalie, wo keine Spur von Gliafaserung nach-
zuweisen war, da zeigte der Befund ausgedehnter mesenchymaler Netze,
daB offenbar von Seite des Mesoderms, ausgehend von dem Gewebe der Gefille
und wohl auch der Pia, ausgedehnte Reparationsbestrebungen im Gange sind.
In der Umgebung kleinerer Hohlen habe ich fast immer sehr starke Glianarben
bis zur Bildung eines callssen Ringes um die Hohle gesehen, auch in der Rinde
(s. Abb. 119). Ich méchte iiberhaupt die reparatorischen Krifte der Glia in
der Rinde beim Neugeborenen nicht unterschitzen; nirgends sieht man in der
Rinde so dichte sklerotische Gliawucherung im Anschluf3 an destruktive Prozesse
wie beim unreifen Gehirn. Ich brauche hier nur auf die oben wiedergegebenen
Bilder von Sklerosen in der Rinde hinzuweisen, Sklerosen der Rinde, die man
bei Erwachsenen in dieser Michtigkeit kaum zu Gesicht bekommt, so daB
man geradezu dazu kommen koénnte, der Rindenglia beim jugendlichen Indi-
viduum eine besondere reparatorische Féahigkeit, selbst in den mittleren
Schichten zuzuschreiben.

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI. 58
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Atiologie.

Mit der Frage der morphologischen Genese dieser Bilder hingt natiirlich
auch die Frage der Atiologie aufs engste zusammen. Da hat seit alters her
besonders die Atiologie der Porencephalie, jener schon makroskopisch impo-
nierenden Defektzustdnde, das Interesse der Forscher auf sich gezogen. Die
meisten der von den alten Forschern aufgestellten Theorien haben heute nur
noch historischen Wert; Das gilt zunéchst von der Theorie HescHLS selbst,
der den Namen der Porencephalie geschaffen hat. Er fiihrte zuerst die Porence-
phalie auf Erweichung durch Druck eines fetalen Hydrocephalus zuriick, spater
auf Agenesie bestimmter GefdBbezirke. Das gleiche gilt von der eigenartigen
Theorie von RICHTER, nach der infolge fehlerhafter Winkelbildung der Felsen-
beine Tentorium und Falx zu weit nach vorn gedriickt werden, in das Gehirn
einschneiden und so Veranlassung von Zerstorungsprozessen werden. Hierher
gehért auch die Theorie von SCHAFFER. SCHAFFER sah die primédre Ursache
in einer Verbildung der Schadelbasis; dadurch entstehe ein Milverhédltnis zwischen
Schidel und Schidelinhalt, wodurch das Gehirn der Drucknekrose anheimfalle.
Endlich sind hier auch die Theorien von SCHATTENBERG-MARCHAND und von
v. KAHLDEN anzufithren, nach denen die Ursache der Porencephalie in einer
MiBbildung zu suchen ist. v. KAHLDEN griindete seine Ansicht darauf, daB sich
neben der Porencephalie hdufig andere Mifbildungen, wie Pachy- und Mikrogyrie,
Heterotopien, Bildungsfehler des Riickenmarks usw. finden, wahrend Narben,
Entziindungsreste, Uberbleibsel von Blutungen usw. sich in der Umgebung
der Trichter nicht nachweisen lieen. Von diesen Behauptungen ist die eine,
das Vorkommen anderer Miflbildungen, richtig. Aber die Bedeutung dieser
MiBbildungen wird falsch ausgelegt, wie aus den oben gemachten (Abschnitt I)
Ausfithrungen klar hervorgeht. Das zweite Argument beruht auf ungeniigender
Beobachtung, die Mangel der Beobachtung sind wohl daraus zu erkldren, daB
damals im allgemeinen fiir die Untersuchung des Zentralnervensystems geeignete
Methoden noch nicht geniigend angewandt wurden.

Auf der anderen Seite sind schon friihzeitig Meinungen gedufBlert worden,
die den heutigen Anschauungen sehr nahekommen. So haben schon CRUVEIL-
HIER, ROGER u. a. angenommen, daf3 die Porencephalie durch encephalitische
(encephalomalacische) Prozesse bedingt sei; so nennt KUNDRAT, dem wir eine
groe monographische Darstellung der Porencephalie verdanken, die Poren-
cephalie eine Defektbildung, ,,die durch destruktive Prozesse hervorgerufen
werde, welche ihrem Wesen und ihrer Ursache nach nicht von denen verschieden
sind, die wir sonst im Gehirn infolge von Hédmorrhagien, Thrombosen, Embolie,
Anémie auftreten sehen‘

Die Hauptursache selbst sieht er, wenigstens fiir die angeborenen Fille
der Porencephalie, in einer ischdmischen Nekrose infolge von Andmie der Rinden-
gefifBe, insbesondere des Gefidfgebietes der Arteria cerebralis media; er spricht
geradezu von ,,animischer Encephalitis‘‘ infolge von Herzschwiche, Storungen
des Placentarkreislaufes usw., wobei vielleicht die Lagerung des Schéidels noch
von besonderer Bedeutung sei. Die im Extrauterinleben erworbenen Porence-
phalien sind nach KUNDRAT meist durch andere Ursachen, Embolie (GefaB-
verengung), Hamorrhagien erzeugt, konnen aber auch traumatischen Ursprungs
sein. Er denkt unter anderem bereits an die Mdglichkeit eines Geburtstraumas
wahrend der Austreibungsperiode durch Hédmorrhagie und noch mehr durch
Anémie infolge von Kompression des Schidels.

HEeUBNER sah Porencephalie einmal nach Embolie. Gowgrs hat eine Throm-
bose durch Erndhrungsstorungen oder Entziindungsvorgéinge angenommen,
ghnliche Meinungen haben auch ScHULTZE und andere ausgesprochen. Daf3
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porencephale Defekte durch direktes Trauma experimentell erzeugt werden
konnen, ist schon ldngere Zeit bekannt (ErNsT im Handbuch der MiB3bildungen
von SCHWALBE).

DaB lange Zeit hindurch die Ursache der destruktiven Prozesse in ence-
phalitischen Prozessen gesucht worden ist, habe ich eingangs erwéihnt.

In neuester Zeit ist die Lehre von den Ursachen dieser Zustdnde durch die
Arbeiten von ScEWARTZ und SIEGMUND iiber die Wirkung des Geburtstraumas
ganz wesentlich gefordert worden. Auch durch die Untersuchungen WoHrLWILLs
iiber die Encephalitis congenita (VircEHOW), die zu ausgedehnten Nachunter-
suchungen Anlal gegeben haben, sind unsere Kenntnisse nach der angedeuteten
Richtung hin erweitert worden.

Auch frithere Autoren hatten in dem Geburtstrauma bereits einen wichtigen
atiologischen Faktor erblickt, so CRUVEILHIER, FRIEDLEBEN, COUVELAIRE,
Saran Mac NuTt, SCHULTZE, SCHAFFER, KUNDRAT, SEITZ, RUNGE, LITTLE.
In spiteren Jahren waren es dann die Untersuchungen des Kieler Pathologen
HEeLLER und seiner Schiiler (D6ELE, WEYHE, KOoWwITZ), sowie von BENEKE,
Porr, GABRIEL u. a., die zeigten, daBl beim Geburtsakt nicht nur der kindliche
Schéidel und seine Weichteile in empfindlicher Weise geschiadigt werden konnen,
sondern auch das Gehirn selbst mit seinen Hiillen. So fand Kowirz in einem
Material von 5998 Sektionen von Kindern unter 2 Jahren intrakranielle Blu-
tungen 1014mal = 16,99/, unter 1203 Totgeborenen aber bereits bei 307 =
25,5%,, bei Neugeborenen in der ersten Lebenswoche von 911 = 242 = 26,99/,
und der Prozentsatz sank dann rasch und betrug bei Kindern im zweiten Lebens-
jahr nur noch 9,4, Kowirz unterscheidet 4 Arten von intrakraniellen Blu-
tungen: Blutungen in die Dura und Hirnsinus, in die Arachnoidea, in die Hirn-
substanz und die Ventrikel, und zwar in einer auch der Zahl nach absteigenden
Reihenfolge. ZerreiBungen der Hirnsinus oder der in die Hirnsinus einmiindenden
Venen, ZerreiBung der Dura, insbesondere Tentoriumrisse (BENEKE, BAUER-
EISEN U. a.), Blutungen zwischen die Blitter der Falx, des Tentoriums wurden
oft als Folgen des Geburtstraumas auch sonst beschrieben. Bei élteren Sdug-
lingen fanden sich rostbraune Pigmentflecken oder chronische Pachymeningitis
haemorrhagica interna, die namentlich von DoEHLE und seinen Schiilern auf
ein Geburtstrauma bezogen wurden; ZerreiBung der Vena magna Galeni wurde
von BENEKE und ZAUscH beschrieben. In der Dura wurden solche Blutungen
meist lings des Sinus longidutinalis beobachtet. GroBere Blutungen, die sich
nach der Schwere gesenkt hatten, fand man auch an der Basis. Blutungen in
die Arachnoidea wurden als besonders deletér erkannt. Blutungen in die Hirn-
substanz, die im {iibrigen iiberall vorkommen und bald nur punktférmig sind,
bald groBere Erweichungsherde bewirken, koénnen besonders auch den Kopf
des Corpus striatum und die vordersten Teile des Thalamus opticus in
Mitleidenschaft ziehen. Im Gegensatz zum FErwachsenen, wo Blutungen
meist im Gebiet der Meningea media sitzen, lokalisieren sich die Blutungen
beim Neugeborenen meist in die Gegend der mittleren und hinteren Schidel-
grube.

Als Ursache der Schidelblutungen wurde direkter Druck mit Verschiebung
der Schidelknochen und anschlieBender Verschiebung und Zerreiung der
Hirnhdute und ihrer Gefifle angesehen (KUNDRAT, SEITZ u. a.); die gréBere
Héufigkeit beim Friithgeborenen wurde allgemein mit der gréBeren Zerreil3-
lichkeit der GefdBe erklirt. BENEKE wieder sah die Ursache in der durch die
bitemporale oder fronto-occipitale Abplattung bewirkten Anspannung des
Tentoriums; andere machten die Asphyxie verantwortlich (HENKEL, SEITz);
andere nahmen, namentlich fir die keilférmigen Blutungen in der Rinde,
direkten Druck auf die Hirnsubstanz an und &hnliches mehr.

58*



916 F. ScHOB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

Nach den neueren Untersuchungen von SCHWARTZ, SIEGMUND u. a. beruht
die Bedeutung des Geburtstraumas nicht allein auf der Erzeugung von mehr
oder weniger ausgedehnten Blutungen, sondern auch in der Erzeugung von
groBeren und kleineren, oft zu Hohlenbildung fiihrenden Erweichungsherden

und Auflockerungsprozessen, die die Neigung
haben in Sklerosen auszugehen, soweit nicht
vollkommene Restitution erfolgt.

ScawARTZ und seine Mitarbeiterin LoTTE FINK
bestreiten nicht die Bedeutung der oben genannten
Faktoren, in denen nach der Ansicht der alteren
Autoren die Bedeutung des Geburtstraumas liegt,
aber das schidigende Hauptmoment erblickt
ScEwARTZ in dem Einfluf der Druckdifferenz
zwischen Uterusinhalt und duBerer Atmosphére
wéahrend der Austreibungsperiode. Wiahrend die
Frucht bei erhaltener Fruchtblase allseitig unter
dem gleichen Druck steht, entwickelt sich nach
dem Blasensprung in dem bereits vorliegenden

Abb. 128. Rad%reﬂ]ﬁutungen mit Teil des kindlichen Korpers — und das ist im
Erweichungsherdchen um den 1 1 i - 1
o O rlos] horarn ih dor Mark- allgemeinen der kindliche Kopf durch die

substanz bei einem 13 Tage alten =~ Kontraktion des Uterus ein Minderdruck, d. h.
(Nach usgetragenen B .00y der vorliegende Teil des Kopfes steht nur unter
dem Druck der &uBleren Atmosphire, der im

Uterus zuriickgebliebene Teil des Korpers dagegen unter erhéhtem Druck.
Infolge dieser Druckdifferenz, die bis zu ein Drittel Atmosphéare betragen kann,
wird das Blut in das Minderdruckgebiet, den vorliegenden Teil, den Kopf,
geradezu eingesaugt. Ist die Druckdifferenz sehr groB, so kommt es im vor-
liegenden Teil zur Uberfiillung und schlieB3-

lich zur ZerreiBung der Gefafle und damit

zu mehr oder weniger ausgedehnten

Blutungen nicht nur in die Weichteile

des Kopfes und in die Schidelknochen —

wofiir auch schon von anderen (Bumwm,

Paxkow, SerrHEIM, YLLPO) die Druck-

differenz verantwortlich gemacht worden

war —, sondern auch in die nervose

Substanz selbst und ihre Hiillen. Diese

Blutungen liegen vorwiegend im Gebiet

o . der groflen Venenblutleiter der Dura
A‘g‘?,;glf&rﬁ’ﬁgg'%m‘g’;‘%f;f l“ﬁ‘;ggB?gz‘f;’;e” (Sinus longidutinalis, Sinus transversus,

zerstort einen Teil des Nucleus caudatus  Sjnyug rectus) und der Vena magna Galeni
und ist in_den Ventrikel hineingebrochen. . . .
(Nach PH. SCHWARTZ: Z. Neur. 90.) und ihrer Wurzelgebiete, namentlich der

Vena terminalis, deren Verzweigungen,
wie ScEwWARTZ und LoTTE FINK nachgewiesen haben, in allererster Linie Abfluf3-
wege des Blutes aus dem Hemisphirenmarke darstellen, wihrend die groBien
Ganglien und die Rinde eigene Gefdfversorgung und eigene AbfluBBwege haben.
Wenn diese drei Gefaflgebiete auch durch Anastomosen miteinander in Ver-
bindung stehen, so konnen sie doch unabhingig voneinander erkranken.

Genaue Analyse der Blutungen bei Neugeborenen hat gezeigt, daB diese
sich hauptséchlich im Gebiete der Vena magna Galeni etablieren, bald in ihrem
Anfangsteil — es kann, wie schon oben erwihnt, zu Zerreilung der Vena magna
Galeni kommen —, bald im Bereich ihrer gréberen und feineren Verzweigungen,
wobei oft nur einzelne Aste befallen sind. Analog der strahligen Ausbreitung
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der Injektionsmasse, wie sie ScHWARTZ und L. FINk auch bei Injektionsver-
suchen von der Vena magna aus erhalten hatten, sind auch die Blutungen im
Markkorper oft streifig-strahlenformig (Abb. 128). Grofie Blutungen im Gebiete
der Vena terminalis, die allerhdufigste intracerebrale Schidigung, sind besonders
charakteristisch. Sie liegen mit ihrem Hauptteil gewohnlich unmittelbar vor dem
Thalamus opticus im Kopfteil des Nucleus caudatus (besonders charakteristisch
bei Friihgeburten), der iiberhaupt oft in einer weiteren Ausdehnung zerstort ist.
Blutungen in die Marksubstanz setzen sich groBenteils aus capillaren Blutungen
zusammen; neben einfach ausgedehnten Gefdiflen sieht man punktférmige
Blutaustritte und ausgedehnte Blutungen, die durch Zusammenflieen capil-
larer Blutungen entstanden sind. Sehr oft ist die Vena terminalis-Blutung
verbunden mit Blutaustritten aus der Vena chorioidea, wobei es zu Ventrikel-
blutungen, bisweilen zu férmlicher Austampo-
nierung des Ventrikels, kommen kann (Abb. 129).
Sehr héufig auch gesellen sich zu den Vena \

terminalis-Blutungen solche aus dem Gebiete ' L
der Vena lateralis ventriculi, wobei die Blut- N AR
austritte hauptsidchlich in der Marksubstanz < ,,E;; 4

7 ‘

der hinteren parietalen und occipitalen Gehirn-
region sitzen.
Bei den Blutungen in die Marksubstanz

bleiben gewéhnlich das Ependym und ein schma- : \ pct’
ler supependymérer Streifen erhalten. GroBere . =
Blutungen sind bei Frithgeburten hiufiger als f W

bei ausgetragenen Kindern. Eine Pradilektions- | tApere 4

stelle der capilliren Blutungen ist auch der ’
Balken. Sehr hdufig sind bei Friithgeburten auch I_/ﬂ

Blutungen in die Medulla oblongata, bisweilen . 5

mit volliger Austamponierung des 4. Ventrikels. s
Piablutungen tI:ifft man besonder:% in.den hin- Abb. 130. Strahlenformig ange-
teren Regionen im Versorgungsgebiet eines Astes  ordnete Nekroseherde in der Mark-
der Vena magna Galeni; vorwiegend handelt es foistans bol ol & et sonmtt
sich um Blutungen nach Blutstockung oder durch das Chiasma. Die Nekrose:
Thrombose, seltener, meist nur bei Frithgeburten, ecke aus.

um Zerreiflung von GefiBen, die in die Sinus (Nach PH. Souwarrz: Z. Neur. 90.)
einmiinden. Auch Blutungen in die harten Haute

sind meist Blutaustritte aus den groflen Sinus, lings der Sinus, infolge von
Stockung. GroBe Blutungen infolge Zerreiungen sind selten; namentlich bei
Friithgeburten kommt es dabei zur Auseinanderdringung der Durablétter durch
die Blutaustritte. Blutungen in die Hirnrinde selbst sind weniger héufig,
kommen aber vor; ebenso Blutungen in die Stammteile.

Wie schon erwéihnt, 148t ScEWARTZ auch die von anderen Autoren angeschul-
digten Ursachen, wie Zerrung, Quetschung, Zusammenpressen des Schéidels
und seines Inhaltes wihrend der Austreibungsperiode gelten, auch die Asphyxie,
die allerdings nach Scawartz gewohnlich erst indirekt durch Schiddigung des
Atemzentrums entsteht.

Mit den Blutungen ist aber die Einwirkung des Geburtstraumas fiir das
kindliche Gehirn nicht erschopft. Denn neben den Blutungen kommen nach
SCcEWARTZ, SIEGMUND u. a. noch Erweichungs- und Auflockerungsprozesse
im Gehirn des Neugeborenen vor, die genau die gleiche Lokalisation im fronto-
parietalen und parietooccipitalen Mark zeigen wie die Blutungen, daher mit
grofler Wahrscheinlichkeit auf geburtstraumatische Zirkulationsstérungen zuriick-
gefithrt werden kénnen. ScEWARTZ, dessen Darstellung wir in dem nachstehenden
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folgen, unterscheidet Auflésungs- (bzw. Erweichungs-) und Auflockerungs-
prozesse.

Die Auflgsungsprozesse konnen herdférmig oder diffus sein. Die herdférmigen
sind héufig schon makroskopisch in Form grau-gelblicher, in spiteren Stadien
mehr kreidiger Herdchen um die Seitenventrikel sichtbar (Abb. 130). Ependym
und peripheres Mark sind gewéhnlich gut erhalten, bisweilen sind im Inneren der
Herdchen kleinste Héhlen nachweisbar. Immer zeigen sie fiinf Stadien der Ent-
wicklung: Stadium der Nekrose, Stadium des Gewebseinsturzes, Konglomerat-
stadium, Stadium der Granulation, Stadium der Organisation, wobei wiederum
Prisklerose und Sklerose zu unterscheiden sind. Mikroskopisch sind im Zentrum

wihrend der ersten Tage haupt-
séichlich Zerfalls- bzw. Verflissi-
gungserscheinungen nachweisbar,
zerfallende Gliakerne, zugrunde
gehende oder geschwollene Achsen-
cylinder. Bis zum 4. Tag etwa
gehen die Verfliissigungserschei-
nungen weiter, die Reste im Zen-
trum schwinden véllig, wéhrend
in den Randpartien in grofer Zahl
fettbeladene Abbauzellen und teil-
weise schon verkalkte Achsen-
cylinder auftreten. In den néchsten
acht Tagen kommt es zum Einsturz
der Randpartien, wobei mit Fett
und Gewebstriimmern beladene Ab-
bauzellen wiist durcheinander zu
liegen kommen; in den Rand-

Abb. 131, Ausgedehnter AuflosungsprozeB beider Partien zeigen sich jetzt schon die

GroBhirnhemisphidren bei beiderseitiger Vena-termi- 1 1
nalis-Blutung. 5 Tage alte Frithgeburt. Die Er- eI:Sten Orga‘n,lsa'tl(,)nSbeStrebungen’
flvelilcl%ungh lost nur die Marksubstanz heraus und die dann weiterhin das Gesamt-
ehnt sich in beiden Hemisph#ren von den frontalen . :
g:‘rebifteﬁ bi];lilt die chipitaﬁlil;wipeg hinésint. Die\tfeiai bild beherrschen. Es kommt in
erminalis-Blutung ist rechts in den Seitenventrike i 1 1 i
hineingebrochen und tamponiert in Gemeinschaft stirmischer Weise ZI}I‘ Bﬂdung
mit Blutungen der Ventrikelvenen die ganze Ven- plumper, oft mehrkermger Granu-

trikelhghle vollkommen aus. TIm Kleinhirn  ge- lationsgliazellen; kleinste Herde
(Nach PH. ScHWARTZ: Z. Neur. 90.) werden von diesen Zellen vollkom-

men durchsetzt; gréBere werden

gewissermallen eingekapselt und im Inneren bleibt ein Hohlraum. Die Abbau-
zellen schwinden unter Degenerationserscheinungen, mehr und mehr kommt
es zu Faserbildung, wobei im ersten Zeitraum (Prasklerose) noch mehr oder
weniger zahlreiche Abbauzellen zwischen den Faserziigen gefunden werden,
wihrend im Stadium der volligen Sklerose die Fettzellen geschwunden sind.
Die diffusen Auflésungsprozesse sind von den herdférmigen nur durch die
GroBe unterschieden ; namentlich bei Frithgeburten kommen sie vor und sind hier
oft mit Blutungen verbunden (Abb. 131). Bald erstrecken sie sich nur auf das
Hemispharenmark, bald sind auch Rinde und Stammganglien in den Zerstérungs-
prozeB mit einbezogen. Reichen sie bis in die Rinde, so ist gew6hnlich der Mole-
kularsaum allein noch erhalten. Parietale und frontale subependymére Teile
des Hemisphérenmarkes sind bevorzugter Sitz solcher ausgedehnter Erweichung.
Bisweilen macht der Erweichungsproze3 direkt an der Markrindengrenze halt,
das Marklager erscheint dann geradezu herausgeschilt. Die Zerstorungsprozesse
kénnen so ausgedehnt sein, daB ,)kaum mehr als ein diinner Rindensack —
zentralwérts durch die bestehenbleibende Ventrikelwand geschlossen — und
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die Stammteile bestehen bleiben‘‘. Die Wand der Seitenventrikel ist auch bei
hochgradigen Einschmelzungsprozessen gewohnlich noch als diinner Saum
vorhanden, einschlieBlich des Ependyms (Membrana propria ventriculi); auch
die Stammganglien konnen selbst bei hochgradigen Erweichungen des Mark-
lagers noch recht gut erhalten sein. Mikroskopisch handelt es sich um den prinzi-
piell gleichartigen Vorgang wie bei der herdférmigen Auflssung. Die Verfliissi-
gung geht, eventuell unter ZusammenflieBen benachbarter Herde, meist sehr
rasch vor sich, so daf3 es schon nach 10 Tagen zur Bildung umfangreicher Héhlen
kommt, die noch schmierigen oder breiigen Detritus enthalten kénnen. All-
méahlich kommt es zur Organisation der Hohlenwéinde, die mehr und mehr
hart und glasig werden. Erhaltengebliebene Reste der Grundsubstanz, Gefif-
stringe durchsetzen diese Hohlen oft, so dall sie mehrkammrig erscheinen.
Reicht die Erweichungshéhle bis in ein funktionell anderes Gebiet, z. B. in die
Rinde, so kann die Reaktion des an die Hohle anstoBenden fremdartigen Gewebes
vollkommen ausbleiben. So entsteht nach FiscHER die zentrale Rindenblasen-
oder Rindensaumporencephalie.

Unter Auflockerungsprozessen versteht ScEWARTZ solche Prozesse, ,,wo
die Struktur der Grundsubstanz, wenn auch nur in gréberen Ziigen, erhalten
bleibt, und bei welchen eben darum ein Einsturz groBerer Gewebsmassen, eine
betriachtliche Konglomeration von Zerfallsprodukten gar nicht erfolgen kann.
Bestehenbleibende Grundpfeiler zeigen dann trotz der Lésion und Reparation
unverwaschene Baulinien der urspriinglichen Nervensubstanz‘. Je nach der
Intensitdt unterscheidet er diesmal nicht herdformig oder diffus, sondern:

a) Auflockerungsprozesse mit vorwiegendem Auftreten hypertrophischer,
fettbeladener, strahliger Gliazellen in der Marksubstanz. — SCEWARTz hat hier
offenbar Bilder vor Augen, die dem Typus des fixen Gewebsabbaues entsprechen.
Im Hématoxylin- und ALZHEIMER-MANN-Préparat erscheint das Gewebe leicht
aufgehellt. Vorwiegend handelt es sich um Zugrundegehen der myelinen und
pramyelinen Substanzen. Solche Herde fand ScEwArTz schon 24 Stunden
nach der Geburt; nach seinen Anschauungen koénnen sich diese Herde ein bis
zwei Monate lang unverdndert erhalten.

b) Auflockerungsprozesse mit vorwiegend isolierten, fettbeladenen Glia-
zellen, die aber im Gegensatz zu den herdférmigen Zerstérungsprozessen am
Ort ihrer Entstehung liegenbleiben, da es nicht zu Gewebseinsturz kommt.
Die grobe Struktur kann erhalten bleiben, aber die Zerfallserscheinungen an
der Grundsubstanz sind doch schon stérkere als bei der ersten Form. Bisweilen
zeigen sich Ubergiinge zu Nekroseherden; bisweilen erfolgt der Zerfall der Glia-
zellen ohne Andeutung von Regeneration, gewShnlich kommt es aber zu starker
Regeneration mit Bildung von Gliafaserung in den Verddungsstellen (Abb. 132
und 133).

Organisierte Auflockerungsherde sehen den organisierten herdformigen
kleinen Aufl6sungsherden sehr dhnlich, eine Unterscheidung ist aber auch im
Narbenstadium gewé6hnlich noch dadurch mdéglich, daff man in alten Auf-
lockerungsprozessen noch Reste von Nervenfasern bzw. erhaltene Nervenfasern
findet, was bei alten Auflésungsprozessen nicht der Fall ist. Die reparatorischen
Prozesse setzen in den Auflockerungsprozessen gewohnlich viel friither ein als
in den Auflosungsprozessen. Der Ausgang ausgedehnter Auflockerungsprozesse
ist eine diffuse Vernarbung bzw. Sklerose, die zu einer allgemeinen Verkleine-
rung des Gehirns fiihrt.

In Rinde und Stammganglien kommt es wohl seltener, aber dann zu prinzi-
piell gleichartigen Auflésungs- und Erweichungsprozessen. Auch in der Rinde,
in der die Molekularschicht gewohnlich erhalten bleibt, gehen die Prozesse in
Hohlen und Sklerosen aus. Die befallenen Windungen schrumpfen bei erhaltener



920 F. ScHOB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

duBerer Form; ScEWARTZ mochte diese Mikrogyrie sklerotische Mikrogyrie
nennen.

Da die Auflosungs- und Auflockerungsprozesse ganz die gleiche Anordnung
zeigen wie die Blutungen, oft auch mit Blutungen vergesellschaftet sind, nimmt
ScEWARTZ an, dafl sie ebenfalls Zirkulationsstérungen ihre Entstehung ver-
danken. Zur Erklirung dieser Prozesse durch das Geburtstrauma beruft er
sich — was vorher bereits WoHLWILL getan hatte — auf die Untersuchungen
RickErs iiber die Commotio cerebri.

Nach Rickers Untersuchungen konnen traumatisch-mechanische Ein-
wirkungen auf das Nervensystem zu Prastase oder Stase des Blutstromes,
auch zu spiter bzw. dauernder Verlangsamung des Blutstromes (Pristase und
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Abb. 132. VerddungsprozeB im présklerotischen Stadium bei einem 13 Monate alten Kind.
Scharlach-R.-Hématox.-Farbung. (Nach PH. SCHWARTZ: Z. Neur. 90.)

Dauerstase) fiihren, damit aber Anla zu Gewebsschidigung bis zu voélliger
Nekrose geben. Mit RICKER nimmt SCEWARTZ an, dafl im Gehirn Erweichungen
und sonstige Zerstérungen, soweit nicht Embolie und Thrombose die Ursache
sind, durch Stase bzw. Blutstockung entstehen, die Stase kann sich eventuell
nach der Geburt wieder 16sen.

Die Untersuchungen iiber die Bedeutung des Geburtstraumas, die aus den
Ergebnissen gezogene Folgerung, daBl durch das Geburtstrauma nicht nur
Blutungen, sondern auch mit Verfettungsprozessen einhergehende Erweichungs-
und Auflockerungsprozesse in der Hirnsubstanz erzeugt werden, die der so-
genannten VIircHOWschen Encephalitis gleichen, die von diesen Forschern
aufgestellte Behauptung, daf iiberhaupt die Mehrzahl aller beim Neugeborenen
zu findenden Hirnverinderungen auf geburtstraumatischem Wege zustande
kidmen, daB es sich nicht um Endzustinde von Entziindungsvorgingen, sondern
von encephalomalacischen Prozessen handle: alle diese Momente haben Anlaf$}
gegeben, daB auch die Frage der sogenannten Encephalitis congenita Virchow



Endzustéinde destruierender Prozesse im Idiotengehirn. 921

einer Revision unterzogen worden ist, wobei es zu regem Meinungsaustausch
gekommen ist — ein Problem, dem von anderer Seite her WOHLWILL bereits
seine Aufmerksamkeit geschenkt hatte.

VircHOW beschrieb 1867/68 im Gehirn Neugeborener Befunde von Fett-
kérnchenzellen, deren Entstehung durch Fettmetamorphose von Gliazellen
ihm sichergestellt zu sein schien. Die Fettkornchenzellenherde fanden sich
hauptsichlich in der weilen Substanz der Hemisphéiren, wihrend die graue
Substanz frei erschien. Vircmow faflte die Herde als Ausdruck eines Ent-
ziindungsprozesses auf; in dtiologischer Hinsicht legte er der Syphilis und den
Pocken eine besondere Bedeutung bei, und HavyeEm gegeniiber, der bei 12 Neu-
geborenen ebenfalls jedesmal die von VIRcHOW beschriebenen granulierten

Abb. 133. Derselbe Fall wie Abb. 132. Gliafaserbild nach HOLZER, gleiche Gegend.
(Nach einem von Herrn Professor SCHWARTZ-Frankfurt freundlichst iiberlassenen Praparat.)

Zellen nachweisen konnte, ihren entziindlichen Charakter aber nicht anerkennen
wollte, hielt er ausdriicklich an dem entziindlichen Charakter fest und wies
darauf hin, daB3 die Befunde fiir die Erklirung der groBlen Kindersterblichkeit
von groBter Bedeutung seien. Etwa gleichzeitig fand auch Parror im Balken
und in den angrenzenden Partien der weillen Substanz Herdchen von Fett-
kornchenzellen, die er als verfettete Gliazellen ansah, aber nicht als Ausdruck
einer Entziindung, sondern einer Nekrobiose infolge von Ernihrungsstorungen
ansprach. Eine ganz andere Wendung nahm die Frage nach der Bedeutung
dieser Fettkornchenzellen, als JasTrRowitz 1871 mit der Behauptung auftrat,
daB diese Fettkornchenzellbefunde etwas Normales darstellten. In 80 Fillen
hatte er, gleichgiiltig ob Mutter und Kind irgendwelche Krankheitssymptome
aufgewiesen hatten oder nicht, iiberall Fettkornchenzellen gefunden, besonders im
Balken, in den angrenzenden Partien der Hemisphéren, in den tiefen Mark-
schichten, in den Seitenstringen des Riickenmarkes. Da alle diese Pridilektions-
stellen gleichzeitig Stellen raschen Faserwachstums entsprachen, erschien ihm das
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Auftreten der Fettkornchenzellen als ein physiologischer Vorgang, der irgend-
wie mit der Markreifung im Zusammenhang stiinde. Das Fett leitete er von
iiberschiissigem Fett bei der Markbildung ab. Neben diesem physiologischen
Vorkommen von Fett nahm er noch ein pathologisches Vorkommen an: herd-
formiges Auftreten von Fettkornchenzellen, Vorkommen von Fettkornchen-
zellen verbunden mit Hyperdmie, abnorm frithes Auftreten oder abnorm spétes
Vorkommen von Fettkornchenzellen erschienen auch JasTrRowITz als etwas
Pathologisches. Die Annahme, da die Fettkérnchenzellen irgendwie mit der
Myelinbildung zu tun hétten, erfuhr eine weitere Stiitze durch die Arbeiten von
Boww, FLEcHSIG, spiter K. voN ScHRODER. BoLL wies den Fettkornchenzellen
die Aufgabe zu, daB sie Fett aus dem Gewebe oder aus der Blutbahn entnehmen
und dann zur Markscheidenbildung abgeben. FrLEcHSIG wagte zwar nicht zu
entscheiden, inwiefern die Fettkornchenzellen etwa an der Markfaserbildung
beteiligt wiren, aber er konnte doch feststellen, daf die Zahl der Fettkérnchen-
zellen proportional dem Volumen der in der Zeiteinheit sich auf der Raum-
einheit bildenden Markscheiden ist. Demgegeniiber betonte VircHOW 1883
nochmals, daBl seiner Ansicht nach sowohl das diffuse wie das herdférmige
Auftreten von Fettkornchenzellen ein pathologischer Vorgang sei. Er wies
auch darauf hin, da8 die Herde groBe Ahnlichkeit mit Erweichungsvorgéingen
bei Erwachsenen héitten, hielt aber im iibrigen daran fest, daB entziindliche
Vorgénge dabei im Spiele seien. Bei seinen Untersuchungen fand er auch fett-
freie Gehirne von Totgeborenen und Neugeborenen, und glaubte daraus schlieen
zu koénnen, daB das Vorkommen der Fettkornchenzellen durchaus nicht so
physiologisch sei wie andere annehmen. JASTROWITZ blieb trotzdem bei seiner
frither geduBerten Ansicht; er hielt gerade im Gegensatz zu VircEHOW das Fehlen
von Fettkornchenzellen im Zentralnervensystem des Neugeborenen fiir patho-
logisch.

Im ganzen hat man den Eindruck, daBl die Ansicht von JASTROWITZ, ndm-
lich die Ansicht vom physiologischen Vorkommen der Fettkornchenzellen, mehr
Anhinger hatte als die VIrcHOWsche Encephalitistheorie. Auch MERZBACHER,
der im ersten Jahrzehnt des neuen Jahrhunderts die Untersuchungen iiber das
Vorkommen von Fettkornchenzellen wieder aufgenommen hat, nachdem der
Streit lingere Zeit geruht hatte, schlieit sich auf Grund seiner eigenen Unter-
suchungen im ganzen der Anschauung von JASTROWITZ an, d. h. er glaubt an
das Vorkommen physiologischer Fettkérnchenzellen beim Embryo und beim Neu-
geborenen, denn er konnte bei simtlichen von ihm untersuchten menschlichen
Feten und auch bei einem Neugeborenen bald mehr, bald weniger Fettkornchen-
zellen nachweisen. Etwas anders fielen allerdings seine Untersuchungen an Tier-
feten aus. Hier fand er bei kleinen Tieren im Quetschpriparat stets Fettkornchen-
zellen, bei groBeren dagegen wurden sie teilweise ganz vermifit oder waren
sehr spérlich. MERZBACHER glaubte auch physiologische und pathologische
Fettkornchenzellen in morphologischer Hinsicht geniigend unterscheiden zu
kénnen; das Vorkommen pathologischer Fettkornchenzellen gab er auch zu.
Den sogenannten physiologischen Fettkornchenzellen will er die Aufgabe von
Aufbauzellen bei der Markscheidenentwicklung zuweisen. Seit diesen Unter-
suchungen MERZBACHERs galt es nun erst recht als ausgemacht, dafl die Fett-
kérnchenzellen im Nervensystem des Neugeborenen im ganzen ein physiolo-
gisches Vorkommen bedeuten, insbesondere das diffuse Auftreten von Fett-
kérnchenzellen.

In neuester Zeit ist die Frage nach der VircHOWwschen Encephalitis neo-
natorum nun wieder lebhaft diskutiert worden, und zwar nach zwei Richtungen
hin: Einmal ist erneut die Frage aufgeworfen worden, ob es sich bei den Fett-
kornchenzellbefunden immer um ein pathologisches Vorkommen handelt,
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oder ob die bisherige Annahme des physiologischen Vorkommens von Aufbaufett-
kérnchenzellen zu Recht besteht. In zweiter Linie ist dariiber gestritten worden,
ob es sich bei den Fettkornchenzellbefunden — die herdférmigen sind ja immer
als pathologisch anerkannt worden — tatséchlich um entziindliche Erscheinungen
handelte bzw. ob ihr Auftreten von entziindlichen Vorgéingen abhingig sei.

Wiederum stehen sich die Meinungen dariiber, ob es ein physiologisches
Vorkommen von Fettkornchenzellen gibt, oder ob Fettkornchenzellen immer
pathologische Bedeutung haben, schroff gegeniiber. Wenn alle Forscher das
Auftreten herdférmiger Ansammlungen von Fettkornchenzellen fiir patholo-
gisch ansehen, so halten auch angesehene Autoren daran fest, daBl es im Gehirn
des Embryo ein physiologisches Vorkommen von Fettkornchenzellen gibt,
und daf diese diffus angeordneten Fettkornchenzellen irgendwie mit der Myelo-
genese in Zusammenhang stehen (DE MonTET, CEELEN, WOHLWILL, GUILLERY,
SCHEYER, ScHUTZE, GOHRBAND), wihrend andere (SCHWARTZ, SIEGMUND,
FiscHER, BERBERICH, NEUBURGER, SCHMINKE) das Auftreten von Fettkérnchen-
zellen im Gehirn des Fetus und Neugeborenen unter allen Umsténden fiir den
Ausdruck eines pathologischen Vorganges erkliren. WoHLWILL selbst ging bei
seinen Untersuchungen so vor, daf} er sicher pathologische Fille, also Fille
mit herdférmigen Ansammlungen von Fettkérnchenzellen wihlte und dann
die ,,normale‘ (?) Umgebung untersuchte. Die Anhinger der Lehre von den
,»;normalen physiologischen Fettkérnchenzellen‘ fithren im wesentlichen folgende
Beweisgriinde auf: Das Auftreten von Fettkornchenzellen steht in naher Be-
ziehung zur Myelogenese. Sie berufen sich dabei auf die Untersuchungen von
Borr, Wrassak, K. v. SCHRODER, MERZBACHER u. a. sowie auf neuere eigene
Untersuchungen. So kommt ScHEYER auf Grund seiner eigenen Untersuchungen
zu der Annahme, dafl im Riickenmark im allgemeinen zwischen Myelogenese
und Fettkornchenbildung ein ausgesprochener Parallelismus bestehe. Nach
GUILLERY nimmt die Menge des Fettes in den Gliazellen mit zunehmender
Markreife an Menge zu, um nach Abschlufl der Markreife wieder zu fallen, also
mit dem 8. Fetalmonat starke Zunahme des gliosen Fettes, mit Vollendung
der Markreife Abnahme bzw. Schwund des Fettes. Nach ScHEYER und WoHL-
WILL sind bei dlteren Friichten die Hinterstrange, die frith markreif sind, frei,
wéhrend sich Fett in den reifenden Pyramidenbahnen findet; das ist nach ihrer
Annahme nur mit der Markreife zusammenzubringen. ScHUTZE, der die Fett-
koérnchenzellbefunde ebenfalls fiir etwas normales hilt, setzt dieses Auftreten
der Fettkornchenzellen im Gehirn in Parallele zu starker Fettinfiltration, wie
sie beim Neugeborenen auch in anderen Organen vorkommt, so in der Leber,
im Herzen, in der Niere. Die Fettinfiltration in diesen Organen geht immer
parallel zu der Fettinfiltration des Gehirns. Weiter ist nach diesen Forschern
(WoHLWILL, GOHRBANDT u. a.) das Vorkommen von Fett ein so regelméBiger
Befund, dal man schon aus diesem Grunde zur Annahme eines physiologischen
Fettvorkommens im Gehirn des &lteren menschlichen Fetus und des Neugebo-
renen kommen mufl. WoHLWILL fand zwischen 6. Fetalmonat und 6. Extrauterin-
monat immer Fett im Zentralnervensystem; auf einem #hnlichen Standpunkt
stehen GUILLERY und GOHRBANDT. WOHLWILL glaubt auch, daB Aufbau-
und Abbaufettkornchenzellen, also physiologische und pathologische Fett-
kornchenzellen, sich sicher morphologisch unterscheiden lassen, eine Behauptung,
die allerdings auch von den Anhéngern der physiologischen Bedeutung der
Fettkornchenzellen nicht allenthalben geteilt, von den meisten Autoren aber
schroff abgelehnt wird.

Die Forscher, die im Auftreten von Fettkornchenzellen immer einen patho-
logischen Vorgang erblicken, weisen demgegeniiber darauf hin, daf} es zweifellos
auch Feten und Neugeborene gibt, bei denen Fettkornchenzellen vollkommen
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fehlen, auch an solchen Stellen des Zentralnervensystems, die sonst als Pri-
dilektionsstellen der angeblichen physiologischen Fettkornchenzellen beschrieben
worden sind (Balken, tiefes Hemisphidrenmark). Solche Féalle sind, wie schon
erwahnt, frither schon von VircHow, JasTRowITz — der allerdings gerade
diese Fille fiir pathologisch ansah —, spéter von THIEMIG, LUBARSCH, CEELEN,
NEUBURGER, SIEGMUND, ScHWARTZ gefunden worden, und auch SCHEYER
gibt zu, daB er das Riickenmark fettfrei gefunden habe. Insbesondere hat
ScEwWARTZ unter 300 untersuchten Fallen, die Feten von Ende des 8. Monats
bis zum Séduglingsalter kurz nach der Geburt betrafen, 15 Fille vollkommen
fettfrei gefunden. Und im Gegensatz zu den oben erwéhnten Autoren haben
SCHWARTZ, STAMMLER, BERBERICH, BAR und SIEGMUND bei zahlreichen Unter-
suchungen an Tierfeten und neugeborenen Tieren (Kalb, Hund, Katze, Kanin-
chen, Schwein, Schaf) das Zentralnervensystem auf allen Stadien der Entwick-
lung frei von Fettkornchenzellen gesehen. Sie stellen daher auch in Abrede,
daB die Markscheidenentwicklung irgendwie im Zusammenhang mit dem Auf-
treten physiologischer Fettkornchenzellen stehe. ScuwARTz glaubt nachgewiesen
zu haben, daf} in bestimmten Teilen des Zentralnervensystems in keinem Stadium
der Entwicklung jemals Fettkornchenzellen zu finden waren, ndmlich in der
Rinde, in der Briicke und in den Stammganglien, wihrend BERBERICH den-
selben Nachweis fiir die Olive erbringen konnte. Da die Markscheidenentwick-
lung in den verschiedenen Partien des Zentralnervensystems in gleicher Weise
vor sich geht, so kann aus ihren negativen Befunden nur geschlossen werden,
da auch in anderen Regionen des Zentralnervensystems die Myelogenese
nicht an das Auftreten von physiologischen Fettkornchenzellen gebunden ist.
Auch die Anhénger der physiologischen Fettkérnchenzellen geben zu, daB
die Menge der Fettkornchenzellen an verschiedenen Stellen des Zentralnerven-
system im gleichen Entwicklungsstadium, ja an symmetrischen Stellen der
beiden Hemisphéren recht verschieden grofl sein kann, und koénnen fiir diese
starken Varietéiten keine rechte Erklirung geben. Die Anhénger der patholo-
gischen Bedeutung der Fettkornchenzellen weisen darauf hin, da man dann
doch annehmen miifite, dal die Markscheidenentwicklung in verschiedenen
Teilen des Nervensystems in verschiedener Weise vonstatten gehe, dall in
verschiedenen Teilen verschieden viel Fett, und bei verschiedenen Individuen
ganz verschieden lange Zeit fiir die Markentwicklung erforderlich wire, ja
beide Hemisphédren sich verschieden verhalten koénnten. Wenn bei Kindern,
die eine Zeitlang nach der Geburt noch gelebt haben, Fettkoérnchenzellen
auftreten, so kann SCHWARTZ darin nicht, wie WOHLWILL und SCHUTZE,
den Ausdruck einer erhchten Funktion des Zentralnervensystems erblicken,
sondern nur die Folge davon, dafl bei etwas lingerer Lebensdauer reichlicher
Gelegenheit zur Bildung von Abbauzellen gegeben war. Gegeniiber der An-
nahme WoHLWILLs, daf die regelméBige Anordnung der Fettkérnchenzellen mehr
fiir physiologisches Fett spreche, mochte ich selbst darauf hinweisen, daf ich
in der Umgebung eines Zerstorungsherdes durch Blutung eine durchaus regel-
méBige Verteilung der Fettkornchenzellen, die nach WoHLWILL mehr fiir physio-
logische Fettkornchenzellen spricht, gesehen habe, wahrend die weitere Um-
gebung ziemlich frei von Fettkornchenzellen war. Ich mochte diesen Punkt
deswegen besonders hervorheben, weil die Regionen mit physiologischen fett-
haltigen Gliazellen, von denen WOHWILL bei seinen Untersuchungen ausgeht,
gerade aus Gehirnen stammen, die ausgesprochen pathologische Fettkérnchen-
zellenherde aufwiesen. Meiner Ansicht nach liegt es doch gerade in solchen
Fillen naher, das diffuse Auftreten von fetthaltigen Gliazellen als Ausdruck
eines leichteren Grades von Schédigung aufzufassen, als von einem physiolo-
gischen Vorgang zu sprechen.
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Endlich macht ScHWARTZ darauf aufmerksam, dafl neben den Fettkornchen-
zellen in solchen Gebieten diffuser Verfettung recht oft auch noch andere, auf
eine Schiadigung des nervosen Parenchyms hinweisende Veranderungen vor-
handen sind: Aufhellung des Grundgewebes im Bereich der Fettkornchen-
zellenlagen, zerfallende Gliakerne, Blutungen, Triimmer von Achsencylindern
usw., Proliferationserscheinungen an der Glia, auf die auch NEUBURGER
hinweist.

Wihrend die meisten der hier genannten Forscher das Fett in den Gliazellen
aus zerfallendem Myelin und aus zerfallender Hirnsubstanz entstehen lassen,
nimmt SIEGMUND an, daf} es sich um Abbau von Lipoidstoffen handelt, die
eigentlich zum Aufbau von Myelin bestimmt seien, eine Auffassung, die fiir
die Entstehung pathologischer Fettkornchenzellen im Zentralnervensystem
auch WoOHLWILL teilt und mit der groBen Labilitit des Fettstoffwechsels beim
Fetus und beim Neugeborenen erklirt.

Fassen wir den jetzigen Stand der Anschauungen iiber das Vorkommen von
Fettkérnchenzellen im Gehirn des Neugeborenen noch einmal zusammen,
so ergibt sich folgendes Bild: Alle Untersucher kennen zwei Arten von Glia-
verfettung beim Fetus und beim Neugeborenen, eine herdférmige und eine
diffuse. Hinsichtlich der herdférmigen Ansammlung von Fettkornchenzellen
stimmen alle Autoren darin iiberein, daf es sich um einen pathologischen Vorgang
handelt. Dagegen ist iiber die Bedeutung der diffusen Gliaverfettung eine
Einigung noch nicht erzielt; wéhrend die einen noch immer annehmen, daf es
sich bei der diffusen Gliaverfettung um einen physiologischen Vorgang handelt,
der irgendwie mit der Markreifung zusammenhéngt, stehen die anderen auf dem
Standpunkte, daBl das Auftreten von Lipoiden in den Gliazellen, im Zentral-
nervensystem des Fetus und des Neugeborenen unter allen Umstéinden einen
pathologischen Zustand darstellt.

Die Beantwortung der zweiten Frage kann kiirzer sein. Wenn ganz ver-
einzelt die VircHOWwschen Befunde, also die Fettkornchenzellenherde noch als
entziindlich angesprochen werden (ScHMINKE, CEELEN), so lehnt die iiber-
wiegende Mehrzahl der Forscher heute eine entziindliche Genese vollkommen ab.
Sie sehen in den Befunden vielmehr den Ausdruck eines nekrobiotischen Vorgangs ;
leichteste Schéddigungen kénnen nach ihrer Meinung sogar véllig reversibel sein
(SiEGMUND). Soweit geringe infiltrative Erscheinungen gefunden worden sind,
werden sie als sekundéar-entziindlich im Sinne von SPIELMEYER angesehen. Nach
den Anschauungen bzw. den Untersuchungsergebnissen moderner Autoren,
die sich auf groBe Zahlen von fetalen und kindlichen Gehirnen erstrecken,
miissen Befunde entziindlicher Erkrankungsprozesse beim Fetus und beim
Neugeborenen iiberhaupt als recht selten angesehen werden, abgesehen von
syphilitischen entziindlichen Verdnderungen. Ein vereinzelt dastehender
Fall, der auch von anderen auf diesem Gebiete arbeitenden Pathologen als
entziindlich anerkannt wird, ist von WoHLWILL beschrieben worden.

Die destruktiven Vorgénge, in deren Endausgéingen wir in diesen Féllen
das Substrat der Idiotie erblicken, werden also im allgemeinen nur sehr selten
durch entziindliche Prozesse verursacht.

Dafl dem Geburtstrauma unter den dtiologischen Momenten, die zu ence-
phalomalacischen Prozessen im Gehirn des Kindes fiihren, eine sehr grofe,
bisher noch nicht gentigend gewiirdigte Bedeutung beizumessen ist, wird man
nach den eingehenden systematischen Untersuchungen von ScHWARTZ und
SIEGMUND kaum bestreiten konnen. Wenn aber diese Untersuchungen auf dem
Gebiete der Forschung nach den Ursachen und der Genese der pathologisch-
anatomischen Verédnderungen bei Idiotie und Schwachsinn einen grofen Schritt
nach vorwirts bedeuten, so ist zweifellos die Frage nach den Ursachen trotz



926 F. ScuoB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

aller Anerkennung der Bedeutung des Geburtstraumas bei weitem noch nicht
abschliefend gelost.

Einmal kann das Geburtstrauma in allen den Fillen nicht Ursache sein,
in denen neben destruktiven Prozessen bestimmte Arten von MiBbildungen
nachweisbar sind, wie Mikro- und Pachygyrie, Heterotopien u. a. m., ein Moment,
dem sowohl ScEWARTZ wie SIEGMUND nicht die erforderliche Beachtung
geschenkt haben. Denn wie oben ausgefiithrt, konnen diese Milbildungen nur
vor Abschluf3 der Periode der Wanderung der Neuroblasten nach der Rinde,
also vor Ablauf des 5. Monats, entstanden sein. — Ob die Radidrstellung der
Windungen zu porencephalischen Defekten auch nach der Geburt sich noch
entwickeln kann, erscheint mir zum mindesten zweifelhaft, wenn es auch be-
hauptet worden ist (v. Monakow). Nun ist allerdings die Ansicht ausgesprochen
worden, dafl gerade mikrogyre Windungsbezirke besonders leicht von allerlei
sekundéren Schéidigungen befallen werden, weil die Gefaentwicklung an
solchen Stellen besonders mangelhaft sei. Von dieser Anschauung ausgehend
kénnte man behaupten, dal auch das Geburtstrauma sich besonders an solchen
Bezirken auswirken kénne, und daf die porencephalen Defekte sich erst sekundér
in mikrogyren Regionen entwickeln. Eine derartige Behauptung ist natiirlich
nicht ohne weiteres zu widerlegen; sie scheint mir aber doch den Tatsachen
Zwang anzutun. Meines Wissens sind bisher noch keine Félle beschrieben
worden — was ja erst beweisend wire —, in denen neben fertigen Mi3bildungen
z. B. neben Mikrogyrie, Friihstadien destruktiver Prozesse nachgewiesen worden
wéren. Der Weg auf dem auch diese noch offene Frage eine Beantwortung
finden kann, muB natiirlich derselbe sein, den SCHWARTZ und SIEGESMUND
gegangen sind : die systematische Untersuchung der Gehirne von Neugeborenen
und von nicht ausgetragenen Friichten.

Zweitens scheint es mir nicht geniigend bewiesen, dal alle Verdnderungen,
die lingere Zeit nach der Geburt gefunden und von SCHWARTZ und SIEGMUND
auf das Geburtstrauma bezogen wurden, tatsichlich geburtstraumatisch bedingt
sein miissen. Das gilt z. B. von der Behauptung von ScEWARTZ, dall das Fett
in der Glia gerade bei leichteren geburtstraumatischen Schiadigungen monate-
lang unveréndert liegenbleiben konne. WOHLWILL u. a. haben meiner Ansicht
nach mit Recht darauf hingewiesen, dal} eine derartige Annahme allen unseren
sonstigen Anschauungen iiber die Vorgénge des Abbaues widersprechen wiirde.
Daf} in Fallen, wo noch im 4. und 5. Monat nach der Geburt ausgedehnte fein-
tropfige Verfettung der Glia vorkommt, besondere Verhéltnisse vorliegen miissen,
das nimmt iibrigens selbst SIEGMUND an. Er glaubt diese Beobachtung aber
durch eine Komplikation mit Allgemeinerkrankung erkléren zu koénnen (an-
geborener Herzfehler, Erndhrungsstérungen, infektiése Erkrankungen des
Kindes, wie Eiterungen, Pneumonie, Syphilis u. a.), indem durch diese Kompli-
kationen die Wiederherstellung normaler Zirkulationsverhédltnisse an den
geschidigten Stellen hintangehalten werden. NEUBURGER dagegen, der wie
WorLwILL auf den schon erwdhnten Widerspruch zwischen unseren sonstigen
Anschauungen und dem Nachweis von frischen Abbauvorgingen hinweist,
ist der Ansicht, daB} solche Verinderungen vielleicht iiberhaupt nicht durch
ein Geburtstrauma, sondern durch toxische Schidigung hervorgerufen werden.

Drittens scheiden die Fille aus, in denen die zu Idiotie fithrenden Erkran-
kungen des kindlichen Gehirns nachweisbar erst lingere Zeit nach der Geburt
eingesetzt haben.

Bekannt sind z. B. eine Reihe von Fillen, wo der destruktive Prozel3 im
Gehirn direkte Folge eines schweren postnatalen Schideltraumas ist (SEEL-
HORST u. a., S. bei v. KAHLDEN).
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Schwieriger ist die Frage nach der Atiologie in allen den Fillen, wo die Ana-
mnese dahin lautet, ein Kind habe sich erst korperlich und geistig vollkommen
normal entwickelt, sei dann aber unter Fieber, BewulBtlosigkeit, Krampfen
oder Lahmungserscheinungen erkrankt und habe von da in der geistigen Ent-
wicklung nachgelassen bzw. sei verblodet. Hier sind wir auch bei sorgfiltigster
Erhebung der Anamnese recht haufig nicht in der Lage, zu entscheiden, ob
es sich bei den Gehirnerscheinungen um eine Komplikation einer kérperlichen
Allgemeinerkrankung, bedingt durch Toxine, embolische Prozesse oder throm-
botische Vorginge infolge endarteriitischer oder endophlebitischer Prozesse
oder um eine entziindliche Erkrankung des Gehirns selbst handelt. Auch hier
lassen nur ausgedehnte systematische Untersuchungen von XKindergehirnen,
namentlich von Gehirnen solcher Kinder, die nachweisbar erst lingere Zeit
nach der Geburt unter schweren Gehirnerscheinungen erkrankt waren, weitere
Aufklirung erwarten.

Dritter Teil.

Lobire Sklerosen.

Wenn ich die lobére Sklerose direkt im Anschluf an das vorstehende Kapitel
behandle, so geschieht das deswegen, weil — wie wir sehen werden — eine
Gruppe der hinzugehorigen Fille zweifellos die gleiche Genese und Atiologie
hat, wie die vorstehend beschriebenen Endzustinde encephalomalacischer
Prozesse. Andererseits halte ich es nicht fiir richtig eine zweite Gruppe dieser
Falle einfach unter den oben behandelten Endzusténden aufgehen zu lassen,
da es mir noch nicht geniigend bewiesen erscheint, da8 ihnen gleiche Patho-
genese und Atiologie zugrunde liegen. Aus dem letzten Grund ist eine ge-
sonderte Besprechung der lobéren Sklerose gerechtfertigt.

Unter lobérer Sklerose versteht man die Sklerosierung von Windungs-
gruppen bzw. Hirnlappen bzw. einer oder beider Hemisphéren. Das Unter-
scheidungsmerkmal gegeniiber der diffusen Sklerose liegt darin, daB bei der
lobéren Sklerose die Sklerose der Rinde im Vordergrund steht, wihrend die
diffuse Sklerose auf das Marklager beschrinkt ist. Die sklerosierten Windungen
erfahren bei der lobdren Sklerose durch den Sklerosierungsproze eine Ver-
kleinerung bzw. Verschmélerung, lassen aber — und das ist das wesentliche
Unterscheidungsmerkmal gegeniiber der wahren Mikrogyrie — noch die normale
Anordnung der Windungen erkennen.

Die lobére Sklerose hat schon lange das Interesse der Forscher auf sich
gezogen; schon PINEL der jiingere, BOURNEVILLE, CRUVEILHIER, COTARD
haben sich mit der Affektion befait. Spéater haben BINSWANGER, V. MONAROW,
ZINGERLE, PrROBST, WERNICKE, P. MARIE und JENDRASSIK, KOPPEN, RICHAR-
DIERE, BISCHOFF, ALZHEIMER, SPIELMEYER, HOSTERMANN, in neuester Zeit
BiELscHOWSKY, GEHRY, STROH, JACOB einschligige Fille veroffentlicht,
allerdings nicht immer unter dem Namen der lobdren Sklerose. Ein nicht
unwesentlicher Teil der Fille ist vielmehr unter den Arbeiten iiber ,,cerebrale
Kinderlihmung bei erhaltener Pyramidenbahn und ,,Epilepsie enthalten
(BIELSCHOWSKY, SPIELMEYER, HOSTERMANN, ALZHEIMER, JAKOB U. a.).

Bei niherem Studium muBl man sich allerdings bald davon iiberzeugen,
daf unter der Bezeichnung der lobéren Sklerose zwei verschieden zu be-
wertende Endzusténde pathologischer Prozesse am Gehirn zusammen geworfen
worden sind, die im histologischen Bild und in ihrer Morphogenese betrachtlich
von einander verschieden sind. Handelt es sich bei der einen Form lediglich
um das Bild der Ulegyrie, mit Mischung von unregelmiflig gestalteten Narben
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und kleinen Cysten, die sich iber weitere Strecken des GroBhirns ausgedehnt
haben, so weichen die Bilder der anderen Form recht erheblich davon ab. Die
Gliawucherung, die man hier findet, gleicht vielmehr einer isomorphen Gliose,
und das pathologisch-anatomische Bild ist iiber weite Strecken hin ein
viel gleichméifigeres. Auf Grund der alteren Verotffentlichungen ist es nicht
immer moglich die beschriebenen Falle der einen oder der anderen Kategorie
mit Sicherheit zuzurechnen, aber die neueren Publikationen, die eine genauere
mikroskopische Analyse geben, gestatten eine Trennung durchaus (KOPPEN,
ZINGERLE, BIELSCHOWSKY, JAKOB, SCHOB).

Ich unterscheide deshalb in der folgenden Darstellung

a) die lobare oder flichenhafte Ulegyrie,

b) die progressive sklerosierende Rindenatrophie (Hemisphérenatrophie).

Diese Trennung in zwei Gruppen scheint mir auch deshalb berechtigt, weil
es den Anschein hat, als ob der zweiten Gruppe auch charakteristische, klinische
Bilder entsprechen, Bilder, die Beziehungen zu gewissen Epilepsieformen zeigen,
worauf schon ALZHEIMER hingewiesen hat, Bilder, bei denen es unter Schiiben
von Epilepsie zu fortschreitender Verblodung, unter Umsténden auch zu schub-
weise fortschreitenden Léhmungszustinden vom Typ der cerebralen Kinder-
lahmung kommt. Die Erforschung dieser Krankheitsbilder bedarf noch weiteren
Studiums.

A. Lobire Ulegyrie.

Im Bereich der befallenen Rindenregionen sind die Windungen verkleinert,
bisweilen ist der ganze Bezirk leicht unter das iibrige Niveau eingesunken.
Die normale Anordnung und die normale Zahl der Windungen sind dabei im
ganzen erhalten; soweit Abweichungen des Verlaufs vorkommen, sind sie auf
Schrumpfung und Narbenzug zuriickzufiihren. Eine gewisse Vermehrung wie
bei Mikrogyrie kann dadurch vorgetduscht werden, dal die Windungen durch
narbige Einziehungen zerkliiftet sind und dadurch ein hockriges Aussehen
erhalten, das oberflichlich an echte Mikrogyrie erinnert. Die befallenen Win-
dungen sind oft stark geschrumpft, schmal, messerschneidenartig spitz, hahnen-
kammartig. Die Sulci sind abnorm klaffend, bisweilen ist eine Windung nur
einseitig verdndert. Die Farbe der ulegyrischen Windungsziige ist weill bis-
weilen gelblich, die Konsistenz ist, soweit nicht Cysten in den Windungen sind,
stark vermehrt, lederartig zéh bis knorpelhart (Induration cartilagineuse von
CruvEeILHIER). Die Pia iiber den befallenen Windungsziigen ist etwas getriibt,
bisweilen leicht abziehbar, bisweilen aber auch mit der Rindenoberfliche etwas
verwachsen. In einzelnen Féllen ist Pachymeningitis haemorrhagica interna
beobachtet worden. In dem in Abb. 134 wiedergegebenen Falle, bestand eine
mehrere Millimeter dicke pachymeningitische sulzige Schwarte iiber beiden
Hemisphéren.

Auf dem Querschnitt zeigen die verinderten Windungen ein recht viel-
gestaltiges und wechselndes Bild; manche Windungen erscheinen auf dem
Querschnitt homogen-weilllich, eine Scheidung in Rinde und Markkegel ist
nicht mehr moglich. An anderen Stellen sieht man feinste Spalten und kleine
Hohlrdume in dem derben Narbengewebe, an anderen Stellen auch Reste grauer
Rindensubstanz in das narbig verdnderte Gewebe eingesprengt. Die Verdnde-
rungen erstrecken sich gewohnlich auch auf das subcorticale und tiefe Mark,
in dem ebenfalls narbige Ziige und oft auch kleinste Hohlrdume nachweisbar
sind. Die Ventrikel sind entsprechend den befallenen Hirnregionen, bisweilen
auch im ganzen, erweitert. Der Balken ist entsprechend den ausgefallenen Rinden-
partien verschmilert; die ganze Hemisphire oder beide Hemisphiren koénnen
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im Wachstum zuriickgeblieben sein. So bestand in dem in Abb. 134 wieder-
gegebenen Falle, wo beiderseits derartige flichenhafte Ulegyrie vorhanden
war, eine deutliche Mikrencephalie.

Noch vielgestaltiger ist das mikroskopische Bild. Einzelne Windungen
einschlieBlich der Markkegel bestehen lediglich aus einem Gliafilz; kerndrmere
mehr homogene Partien wechseln mit kernreichen. Sehr oft sind mesenchymale
Strukturen mit dem gliésen Narbengewebe durchflochten, wie man sowohl
bei van Giesonfirbung, insbesondere aber bei der Farbung nach ACHUCARRO-
KrarreLD deutlich sehen kann. Der oberflichliche Gliasaum ist besonders
stark verdickt; es kann zur Bildung starker CHAsLINscher Biischel kommen,
die bisweilen an die bei tuberdser Sklerose beobachteten Bilder der ,,zerzausten
Haare oder der ,,gekreuzten Schwerter* erinnern. Die Winde der Gefafe
kénnen in dem narbigen Gewebe stark verdickt sein. In den meisten Windungen

Abb. 134. Eng... Lobire Ulegyrie. Windungen kreideweiBl, verschmilert, knorpelhart. Tod mit
23/, Jahren. Klinische Diagnose: LiTTLEsche Krankheit. Idiotie. Geburt angeblich normal. 10 Tage
nach Geburt eigentiimliche Steifigkeit der Glieder bemerkt. Allgemeine Hypertonie der Extremi-
titen; Lumbalpunktat Wa.R. negativ. Reflexsteigerung. Opisthotonus und Nackensteifigkeit
wihrend Masernerkankung. XKeine Epilepsie.
Pathologisch-anatomisch: starke Pachymeningitis interna.

finden sich kleinere, selten groBere, vielgestaltige Hohlrdume, die nach Form,
Inhalt und Verhalten der Wandungen alle in Kapitel IT geschilderten Bilder
erkennen lassen (Abb. 96, 106, 107, 111, 115, 117). Ebenso zeigen andere
Windungen das Durcheinander von erhaltenen Zellinseln und Nervengewebe,
das im vorstehenden Kapitel beschrieben worden ist. Auch die Verdnderungen
im umgebenden Gewebe decken sich mit den oben geschilderten. In das
Kapitel der flichenhaften Ulegyrie gehéren Félle von BRESLER, dem wir den
Namen der Ulegyrie erst verdanken (KOPPEN, PROBST, JAKOB, SIEGMUND,
ScawARTzZ, WOHLWILL u. a.).

B. Die progressive, sklerosierende, lobiire Rindenatrophie
(Hemiatrophie).

Wesentlich von dem der Ulegyrie verschieden, dabei im ganzen gleich-
formiger, ist das Bild der infantilen lobéren Rindenatrophie. Schon hinsichtlich
der Ausdehnung iiber die Hirnoberfliche unterscheiden sich die beiden Formen,
indem die lobire Rindenatrophie in viel ausgesprochenerem Masse die Neigung
besitzt, sich iiber ganze Lappen oder iiber eine ganze Hemisphire (Hemisphéaren-
atrophie), ja iber beide Hemisphiren auszubreiten. Der befallene Lappen
bzw. die befallene Hemisphire erscheint im ganzen gegeniiber der normalen

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI. 59
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Seite bzw. gegeniiber den erhaltenen Partien verkleinert. Noch besser als bei
der Ulegyrie sind die normale Anordnung und die Zahl der Windungen zu
erkennen. Im Vergleich zur gesunden Seite erscheinen sie gewissermalen als
Miniaturwindungen, &hnlich wie bei der cerebellaren Atrophie die atrophischen
Lappchen als Miniaturldippchen imponieren. Dieser Eindruck der Miniatur-

Abb.135. Fall Rup .. Doppelseitige, progressive, lobdre Rindenatrophie. Sekundire Mikren-

cephalie, Hinterhauptslappen iiberdeckt, Kleinhirn nur unvollkommen. Starkes Klaffen der Fossa

Sylvii beiderseits. 8-Monatskind, gleich nach Geburt Kriampfe, die sich bis zum Tod téglich geh#uft
wiederholten. Mikrocephalie, Rigor mobilis, nur Massenbewegungen. Tod nach 8 Monaten.

Abb. 136. Fall Asch... der Miinchener Forschungsanstalt. Lobéare Rindenatrophie. (Hemiatrophie
des Gehirns.) Windungen der linken Hemisphére verkleinert, aber nach Zahl und Anordnung nicht
verdndert. Furchen erweitert. Hydrocephalus internus.

windungen bleibt iibrigens auch bei makroskopischer und bei Lupenbetrachtung
des Windungsquerschnitts, sei es des ungefarbten Priparates, sei es des Mark-
scheidenpréparates gewahrt. Rinde und Markkegel sind deutlich voneinander
abgesetzt; aber Rinde wie Markkegel erscheinen verschmilert und verkleinert.
Auch hier sind die Windungen bisweilen weilllich, von lederartiger Konsistenz,
messerschneidenartig zugespitzt.

Die Sulci klaffen je nach dem Grad der Atrophie betrichtlich; in dem in
Abb. 135 wiedergegebenen Falle klaffte auch die Fossa Sylvii, so daB die Insel
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Abb. 137. Fall Asch ... Rechts normal; links Miniaturwindungen. Bild entspricht einem scheinbar
lediglich verkleinerten Normalbild. Schldfenlappen und Ammonshorn.

Abb. 138. Fall Rup ... m Molekularsaum, eher etwas verbreitert, am Rande kernfreier Saum (glios),

bei ks dichter ein- bis mehrschichtiger Kernsaum (Gliakerne), II=II. BRODMANNsche Schicht

ziemlich gut erhalten. III und IV sehr arm an Ganglienzellen, der Kernreichtum riihrt von einer
enormen Vermehrung der Gliakerne her.

teilweise frei zutage lag. Die Farbe der Windungen ist gewohnlich nicht deut-
lich verindert ; die Konsistenz ist vermehrt, unter Umsténden ganz betrachtlich.
Der Markkorper ist verkleinert, zumal auch der Ventrikel der befallenen Seite

59*
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gewohnlich stark erweitert ist. Der Balken ist ofters erheblich atrophisch.
Von den Zentralganglien war im Falle von BreLscaowsky das Corpus striatum
in seinen Dimensionen nicht wesentlich verkleinert, dagegen zeigte der Thalamus
in seinen GrofShirnanteilen eine offenbar im wesentlichen durch retrograde Degene-
ration bedingte Massenabnahme. In einem Falle eigener Beobachtung erschien
aber auch das Striatum im Vergleich zur gesunden Seite erheblich an Volumen

Abb. 139. Fall Schnei... & der Miinchner Forschungsanstalt. Tod mit 17 Jahren. Mit 1/, Jahren

Gehirnhautentziindung, von da ab 2 Jahre lang Lihmung des ganzen Korpers, Verblodung, leichte

epileptische Anféille. Nisslbild. m Molekularschicht, II gut erhaltene BRODMANNsche Schicht,
III stark geschidigt, sehr starke Zellausfille, besonders der kleineren Elemente.

vermindert (Abb. 136), wobei die normale Gliederung auch im Markscheiden-
préaparat durchaus erkennbar war. Die Pia ist iiber den befallenen Regionen bis-
weilen leicht verdickt, aber mit der Rinde nicht verwachsen. Eine ausgedehnte
Pachymeningitis haemorrhagica iiber der befallenen Hemisphéare fand in seinem
Falle STrOH.

Auch das mikroskopische Bild ist ein sehr charakteristisches. Die Randzone
erscheint im Nisslbild oft etwas verbreitert, kernreicher; dicht an der Ober-
fliche findet sich bisweilen ein schmaler, kernarmer, rein faseriger Saum, unter
ihm zieht gewohnlich ein iiber weite Strecken parallel zur Oberfliche verlaufender,
bald ein-, bald mehrschichtiger Saum von Kernen hin; in den tieferen Schichten
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der Randzone liegen die Kerne mehr regellos. Auf die Randzone folgt die mehr
oder weniger gut erhaltene Lamina granularis (Schicht II BRoDMANN). Dagegen
zeigt die Lamina pyramidalis regelméfig schwere Verinderungen, besonders in
der Schicht der kleinen Pyramiden. Diese Schicht ist oft vollkommen ausgewischt
(Abb. 138, 139). Etwas wechselnder ist das Bild in der Schicht der gréBeren
Pyramiden (II1Ib) und in der Lamina granularis interna, soweit eine solche an
den untersuchten Stellen vorhanden ist. Auch diese beiden Schichten kénnen
vollkommen geschwunden sein oder zeigen ausgesprochen Zellausfille in dem

Abb. 140. Fall Rup... m verbreiterter Molekularsaum. gl kernlose glidse verdickte Randzone;

ks ein- bis mehrschichtiger glidser Kernsaum ; bei IT Reste der II. BRoDMANNschen Schicht; IIT und

IV fast ganz ohne Ganglienzellen, dafiir starke Vermehrung der Gliakerne; bei sp Status spongiosus

in Schicht V, iibergreifend auch auf VI; beide Schichten an Ganglienzellen viel reicher als die
anderen Schichten.

Sinne, daB die groBeren Zellen noch erhalten sind, wihrend die kleineren fehlen ;
die Lamina ganglionaris und multiformis sind meist relativ gut erhalten (V und
VI nach BRopMANN). Im Bereich der ITI. Schicht, die am schwersten geschadigt
erscheint, besteht bisweilen ein ausgepragter Status spongiosus (BIELSCHOWSKY,
ALzBEIMER, JAKOB), doch kann auch in tieferen Schichten der Status spongiosus
zur Entwicklung kommen (Abb. 140, 141).

Beim ersten Anblick kénnte man versucht sein, an eine systematische laminére
Erkrankung der Rinde zu denken. Aber so typisch lamindr, wie das BIEL-
SCHOWSKY in seinem Falle fand, ist das Bild bei weitem nicht in allen Fillen,
so habe ich einen Fall gesehen, bei dem die Schichten II bis IV stellenweise
bis auf kiimmerlichste Reste, das sind ganz vereinzelte Zellexemplare, ganz
geschwunden waren. Nur an wenig Stellen war einmal ein kleiner zusammen-
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héngender Saum von kleinen Zellen der Zona granularis externa II zu sehen,
die V. und VI. Schicht waren gelichtet, und es bestand hier ein ausgesprochener
Status spongiosus. In anderen Fillen wechselte das Bild im selben Schnitt,
stellenweise war nur III, eventuell nur ITIa ausgefallen, gleich daneben aber
IT und III voéllig bis auf Reste von groflen Pyramiden; an deren Stellen zeigten
auch die tieferen Schichten ausgedehnte Ausfélle, namentlich in den Windungs-
talern waren die Verdnderungen meist schwerer als im Bereich der Kuppen.

Abb. 141. Fall Wei.... Forschungsanstalt Miinchen. Lobéare Rindenatrophie; stark spongids ver-
anderte tiefere Rindenschichten (abh#éngiger Teil der Windung, nahe Tiefe des Windungstales).
Im vorliegenden Falle fand sich ein ausgeprigter Status spongiosus an zahlreichen Stellen der Rinde;
immer nur in der Tiefe oder nahe der Taltiefe der Sulci. Kuppen immer weniger stark verindert.

Die erhaltenen Zellen, aber auch die Zellen der besser erhaltenen Schichten
weisen Verdnderungen auf, die im wesentlichen denen bei der chronischen
Zellverdnderung Nissrs entsprechen; die Zellen sind geschrumpft, dunkel-
pyknotisch, die Fortsitze sind korkzieherartig gewunden, weithin verfolgbar.
Aber auch sehr blasse, dabei geschrumpfte, langgezogene Zellen kommen vor.
In anderen Fillen wird von staubférmigem Zerfall der tigroiden Kérperchen
berichtet (ALzHEIMER), die Zellen erscheinen im Vergleich zu denen der gesunden
Seite verkleinert (ALZHEIMER), aber auch vergr6Berte Formen werden beschrieben
(BucHEOLZ).
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ZinGERLE fand in seinem Falle die Zellen an den abhingigen Partien der
Windungen von embryonalem Charakter, dagegen nie im Bereich der Win-
dungskuppen.

Der Markkegel ist im Nisslbild sehr zellreich. Weniger typisch ist das Mark-
faserbild der Rinde. Gewdohnlich bestehen mehr weniger stark ausgesprochene
Ausfille: Lichtung der tangentialen Faserung, der supra- und intraradiiren
Faserung, Lichtung der Radiérfaserung und der Markkegel, die gleichzeitig
im Vergleich zur gesunden Seite betrdchtlich verschmaélert erscheinen.

Sehr charakteristisch dagegen ist wieder das Gliafaserbild. Gemeinsam
ist allen Féllen einmal eine mehr oder minder betriachtliche Randgliose, die
bald mehr, bald weniger tief in die oberste Rindeschicht hineinreicht. Zweitens

Abb.142, Fall Asch. . der Miinchner Forschungsanstalt. Gliose hier besonders stark in III BRODMANN.
m Molekularschicht; mk Markkegel; vgl glidser Verdickungsstreifen in III.

eine mehr minder starke Gliose des Markkegels. Randgliose, wie Gliose des
Markkegels sind fast immer schon mit bloBem Auge oder bei Lupenvergroferung
festzustellen. Im Bereich der Randgliose kann es zur Bildung CrasLinscher
Wirbel kommen, die wirbelartig iiber die Oberfliche hervorragen kénnen. Die
zwischenliegenden Rindenschichten verhalten sich in den einzelnen Fillen
verschieden; bald besteht keine wesentliche Gliose, bisweilen findet sich auch
im Gliabild deutlich erkennbar in der Lamina pyramidalis status spongiosus
(BieLscHOWSKY) mit sehr locker gefiigter Gliafaserung. Die tiefer gelegenen
Schichten weisen nur eine geringe Faserung auf und erst an der Grenze von
Markkegel und Rinde nimmt die Faservermehrung wieder stark zu. In anderen
Fillen wieder verhilt sich das Bild abweichend; in einem Falle von JAkoB
war die III. Schicht von einer starken Gliafaserung eingenommen. Auch ich
sah mehrfach in der ITI. Schicht eine sehr starke Faserung auf weite Strecken
bandartig sich hinziehen. Das Bild (Abb. 142) war dann so, daBl auf die dicke
Randgliose eine hellere Zone (etwa II und oberster I1Ia entsprechend) folgte,
darauf wieder ein dunkler gefirbtes Band von Gliafaserung (in der Hauptsache II1,
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teilweise auch IV entsprechend), dann wieder eine hellere Zone der noch nerven-
zellhaltigen Schichten (V und VI entsprechend), dann der stark gliotische
Markkegel. Und in dem schon oben erwéhnten Falle, in dem ein Status spongiosus
im Nisslbild in den tieferen Schichten gerade nachweisbar war, trat auch im
Gliabild der Status spongiosus sehr gut hervor (Abb. 143).

Unterscheidet sich schon nach dieser Beschreibung das Bild durch seine
RegelmaBigkeit bei der lobdren Rindenatrophie von dem der Ulegyrie, so muf3
auch noch hervorgehoben werden, dal die Gliose hier vielmehr dem Bild der
raumausfiillenden entspricht, wie wir sie etwa bei systematischen Degenera-
tionsprozessen, etwa der cerebellaren Atrophie, zu Gesicht bekommen.

Die sklerosierende Rindenatrophie kann mit starker Einlagerung von Kalk
bzw. Pseudokalkmassen verbunden sein (MARCHAND, ZENONI, VANZETTI,

Abb. 143. Fall Rup.... Gliose der oberen Rindenschichten, bei X Randsaum und Verdickung in
IIIa besonders betont, der helle Streifen in der Tiefe teilweise durch Status spongiosus in den
tiefen Schichten bedingt. Starke Gliose des Markkegels.

Dtrek). In dem Falle von DUReK, der zweifellos in diese Gruppe gehért, und
nicht wie DURck annimmt, zur diffusen Sklerose zu rechnen ist, war in das
ganze Hemisphidrenmark der atrophischen Hemisphdre vom Stirnpol bis zum
Hinterhauptspol eine steinharte, zackig begrenzte Masse eingelagert, die sich
bis in die Markkegel, stellenweise auch bis in die Rinde hinauf fortsetzte. Bei
der mikroskopischen Untersuchung zeigten sich die atrophischen Windungen,
die sich ,,wie mit Sand bestreut‘‘ anfithlten, noch in weit stirkerem Umfang,
als makroskopisch erkennbar war, von Kalkschollen durchsetzt.
Ausgesprochene Frithstadien des Krankheitsprozesses sind bisher kaum
beschrieben worden. Zweifellos gehért hierher der oben abgebildete Fall, den
ich selbst beobachtet habe. In diesem Fall war die Schicht III, teilweise
auch II, durchsetzt von zahlreichen fettbeladenen Gliazellen, wobei das Bild
des fixen Abbaues iiberwog; weniger fettreich waren die Molekularschicht und
die tieferen Rindenschichten. Die noch erhaltenen Ganglienzellen waren nur
méaBig fettbeladen (Abb. 144). Auch im Gliabild dokumentierte sich der be-
schriebene Fall als Friithstadium dadurch, daB noch sehr reichlich grofle Faser-
bildner vorhanden waren. Man mu8 sich also die Entstehung des Endzustandes
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bei der lobiren Rindenatrophie so denken,
daB die Destruktion nervosen Parenchyms —
abgesehen von den Stellen mit Status spon-
giosus —, offenbar ohne stirkere Erweichungs-
vorginge ablduft. Das zeigt sich auch darin,
daB der fixe Abbau vorherrscht. Es kommt
so im allgemeinen nicht zu gréberen Er-
weichungsvorgidngen, und daher auch nicht
zu gréberen, unregelméaBigen Narben gliéser und
glio-fibréser Art, sondern zu einer einfachen
Ersatzgliawucherung, die sich dem isomorphen
Typus sehr ndhert.

Die Genese des Prozesses scheint mir noch
nicht véllig geklirt. Der von P. MARIE und
JENDRASSIK teilweise aufgenommenen Ansicht
CoTarDS, nach der ein primérer, fortschrei-
tender Wucherungsprozef3 der pathologischen
Wachstumsreizen ausgesetzten Glia zu einer
progressiven Degeneration fiihrt, steht die heute
allgemein angenommene Anschauung gegen-
iiber, daB die Degeneration des Parenchyms der
primére, die Sklerosierung durch Gliawucherung
der sekundire Vorgang ist (WERNICKE, WARDA,
BISCHOFF, ZINGERLE, BIELSCHOWSKY, JAKOB,
ScuoB). Wihrend aber BiscrHorr auf Grund
seiner Befunde zu der Annahme kommt, da@
es sich um das Ausgangsbild einer mit Defekt
ausgeheilten Encephalitis handelt, die sich auf
eine ganze Hemisphire diffus ausgedehnt
hatte, ist BreLscHowsky der Meinung, daB
der sklerosierenden Rindenatrophie ein Prozef3
zugrunde liegt, der von priméiren fokalen
Verdnderungen seinen Ausgang nimmt. BIEL-
ScHOWSKY — dhnliche Befunde haben ZINGERLE
und JAROB erhoben — fand im Zentrum der
Herde eingesunkene Partien, in deren Bereich
die Hirnsubstanz durch alle Schichten hindurch
unter einer schwartig verdickten Pia in ein
schwammig, pords-cystisches Gewebe verwan-
delt war. Nach der Peripherie zu nahm die Zer-
storung der Rinde an Stirke ab, und es schlossen
sich die fiir die sklerosierende Rindenatrophie
typischen oben geschilderten Verdnderungen
an. Diese Befunde veranlaften ihn zu der
Hypothese, daBl die sklerosierende Rinden-
atrophie von priméren, exogen bedingten
encephalitischen Herden ihren Ausgang nimmt
und nach der Peripherie fortschreitet. Das

Abb. 144. Fall Rup. Frithstadium der lobdren Rinden-

atrophie. BRoDMANNsche Schichten IT —IV stark verfettet,

Nervenzellen kaum noch vorhanden; Fett groBenteils in

fixen Gliazellen; in V und VI Menge des Fettes wesentlich
geringer.
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Moment, durch das die Tendenz zu sténdigem Fortschreiten unterhalten
wird, ist nach BIeELscHOWSKY wahrscheinlich in den gehduften epileptischen
Anfillen zu suchen, ,,in dem die mit zahlreichen epileptischen Insulten regel-
miBig wiederkehrenden Stauungs- und Schwellungszustinde in den intra-
plasmatischen Lymphwegen auf diese (III.) Schicht eine besondere deletire
Wirkung ausiiben“. Es besteht insofern ein Circulus vitiosus, als durch
die mit jedem neuen epileptischen Insult geschaffenen neuen Degenerations-
vorgénge am nervisen Rindenparenchym wieder der Boden fiir neue, zu weiterer
Zerstorung fiihrende Anfille vorbereitet wird. Die Prédilektion der Lamina IIT
erkliart sich durch die Besonderheiten des Baues dieser Schicht, durch den diese
Schicht auch bei andersartigen Rindenerkrankungen besonders zu Ausfillen
disponiert ist.

So geistvoll diese Hypothese BIELSCHOWSKYs ist, so scheint sie mir min-
destens nicht fiir alle Fille bewiesen. Nicht in allen Fallen sind solche priméren
Herde im Sinne BrerscHowsKys nachzuweisen. Ich habe zahlreiche Préaparate
einiger Fille der Forschungsanstalt in Miinchen mit negativem Krfolg nach
solchen primidren Herden durchsucht; ebenso hat Prof. SPIELMEYER, der seinen
eigenen Fall nach BierscHowskys Verdffentlichung nochmals auf primére
Lisionen durchgesehen hat, einen priméren Herd nicht finden kénnen. Meiner
Ansicht nach mu8l auch mit der Moglichkeit gerechnet werden, dal es sich bei
den sogenannten priméiren Herden doch nicht um primire Herde im Sinne
BieLscHOWSKYs handelt, sondern um Folgen einer lokalen Steigerung des
Prozesses, durch den die Parenchymdegeneration in der Rinde besonders
stark wird, daB solche lokale Steigerungen auch sonst vorkommen, wird
durch das nicht seltene Vorkommen eines Status spongiosus bei diesen Affek-
tionen bewiesen.

Auch in dem bereits mehrfach erwéhnten frischen Fall habe ich nirgends
primére Lisionen im Sinne BierLscHOwskKYs entdecken konnen. Die degenera-
tiven Verianderungen waren hier vielmehr so gleichmifBig iiber die gesamte
Rinde beider Hemisphiren ausgebreitet, daf mir der ProzeB anfinglich den
Eindruck einer endogenen, heredodegenerativ bedingten Erkrankung gemacht
hat, eine Ansicht, die ich allerdings nicht mehr aufrecht erhalten mdochte, denn
der Umstand, das der ErkrankungsprozeB meist nicht beide Hemisphéiren,
sondern nur eine Hemisphire oder auch nur einzelne Lappen befillt, spricht
mehr fiir die Einwirkung eines exogenen é&tiologischen Faktors.

Jedenfalls erscheinen mir zur Erklirung der Frage der Genese und Atiologie
der sklerosierenden Rindenatrophie, weiter auch zur Klirung der Beziehungen
zwischen lobdrer Ulegyrie und einfach sklerosierender Rindenatrophie noch
weitere Untersuchungen erforderlich.

Vierter Teil
Pathologische Anatomie des Hydrocephalus internus.

Unter Hydrocephalus internus versteht man eine vermehrte Fliissigkeits-
ansammlung in den erweiterten Hirnh6hlen (Abb. 145). Der Hydrocephalus in-
ternus ist keine Krankheitseinheit, sondern vielmehr die Folge sehr verschiedener
Krankheitsprozesse. Die kindliche Hydrocephalie kann angeboren oder erst
spater erworben sein. Man unterscheidet deshalb Hydrocephalus congenitus
und Hydrocephalus aquisitus. Wichtiger erscheint die folgende Einteilung: In
einer groBen Reihe von Fillen handelt es sich lediglich um einen Hydrocephalus
ex vacuo, d. h. eine Vermehrung des Fliissigkeitsgehaltes der Ventrikel ist nur
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in dem MaBe erfolgt, als die Wandungen durch irgendwelche Prozesse patho-
logischer Art in ihrem Volumen gemindert sind. Der Hydrocephalus ist hier
im wesentlichen eine sekundire Erscheinung und hat die Aufgabe der Raum-
ausfiilllung nach Defekt. Dieser Hydrocephalus ex vacuo ist sehr héufig. Der
Grad des Hydrocephalus richtet sich also hier nach dem Grad der Zerstérungs-
prozesse.

Auf der anderen Seite stehen Fille, in denen Hydrocephalus selbst Destruk-
tionsprozesse der Hemisphirenwandung verursacht. Diese Form, die, wie wir
sehen werden, auf relativ einheitliche Mechanismen zuriickgeht, kann man als
destruierenden Hydrocephalus dem Hydrocephalus ex vacuo gegeniiberstellen.
Wéhrend bei der ersten Form die pathologischen Verdnderungen der Wan-
dungen auBerordentlich vielgestaltig sind, zeichnen sich die bei der zweiten
Form zu beobachtenden, erst durch
die vermehrte Fliissigkeitsansamm-
lung hervorgerufenen Veranderungen
durch eine gewisse Ahnlichkeit aus,
die trotz aller Verschiedenheiten der
Ursachen des destruierenden Hydro-
cephalus eine gemeinsame Be-
sprechung gerechtfertigt erscheinen
lassen.

Hydrocephalus ex vacuo und de-
struierender Hydrocephalus koénnen
nebeneinander vorkommen. Ein Er-
krankungsprozeB3, der zu direkten
Zerstorungsvorgdngen im  Hemi-
sphidrenmantel fithren und dadurch
auch Hydrocephalus ex vacuo im
Gefolge haben kann, kann unter
besonderen Umstdnden gleichzeitig
die EntStehung eines destruierenden Abb. 145. Hydrocephalie, Neugeborener.
Hydrocephalus verursachen, der Horizontalschnitt durch Schiidel und Gehirn (obere
wiederum weitere pathologische Ver- Kalotte). Man sieht in den Ventrikel hinein.
anderungen an den Wandungen des
Ventrikels nach sich ziehen kann. Der Hydrocephalus nimmt besonders in
der édlteren Literatur einen groBen Raum ein, ich erwihne hier besonders
die Arbeit von D’AsTrROS. Eine sehr gute und eingehende zusammenfassende
Darstellung der Pathogenese und der pathologischen Anatomie aus neuerer
Zeit verdanken wir EICHMEYER.

Das pathologisch-anatomische Bild der Ventrikelwandungen ist in aus-
gesprochenen Fillen des destruierenden Hydrocephalus ein sehr charakteristi-
sches. Das Gehirn ist stark vergroBert. Die VergroBerung ist durch eine iiber-
miBige Ansammlung von Liquor in den Hirnhohlen bedingt. Bei stirker aus-
gesprochenem Hydrocephalus ist das Gehirn in einen mehr oder minder diinn-
wandigen schwappenden Sack verwandelt. In extremen Fillen bestehen die
Wandungen nur noch aus einer diinnen durchscheinenden Haut, die beim Heraus-
nehmen des Gehirns aus der Schidelkapsel sehr leicht einreifit. Die Hirnhéhlen
sind stark erweitert, sie enthalten gegeniiber der normalerweise nur etwa 15 ccm
betragenden Ventrikelfliissigkeit mehrere hundert Kubikzentimeter, ja bis
zu mehr als 1 Liter. In einem ganz abnormen Fall betrug der Inhalt des er-
weiterten Ventrikels sogar 5 Liter. Die Fliissigkeit ist meist wasserklar, seltener
enthdlt sie blutige Beimengungen oder geformte Bestandteile bzw. etwas
flockigen Detritus. Die Erweiterung betrifft in erster Linie die Seitenventrikel.
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Bald ist die Erweiterung eine gleichméifBige (BUTTENWIESER), bald sind mehr
die Vorderhorner des Ventrikels (MEIER, TuczEK und KRAMER u. a.), bald be-
sonders die Hinterhorner des Ventrikels (VircHOW, SPRING, HEINICKE u. a.)
von der Flissigkeitsansammlung bevorzugt. Auch der III. Ventrikel kann
aullerordentlich stark erweitert sein, an Stelle der gewdhnlichen Spaltenform
kann er die Form einer grolen Hohle annehmen. Der Boden des III. Ventrikels
kann dabei blasenartig vorgebuchtet sein und zu Druckerscheinungen an den
Sehnerven und der Hypophyse fithren (FORSTER, NEUBAUER, PAPP, PLEHN u. a.).
Auch der Ventriculus septi pellucidi kann starken Hydrocephalus aufweisen
(BroH-HIRSCHFELD u. a.). Endlich kann auch der IV. Ventrikel durch den
Hydrocephalus stark ausgedehnt sein (KrRiE¢, QUINKE, CHIARI, ANTON u. a.).

Wie die Ventrikel selbst konnen auch die Verbindungséffnungen bzw. -ginge
zwischen den einzelnen Ventrikeln betrichtlich erweitert sein, so das Foramen
Monroi, so der SyLvische Aquiddukt (PLEEN, HEUBNER u. a.).

Abb. 146. Hydrocephalie. Markscheidenbild. eV erweiterter Ventrikel; eUv erweitertes Unterhorn
des Seitenventrikels im Temporallappen. Rinde relativ gut erhalten, Marklager verdiinnt.
(Nach W. WEYGANDT.)

Durch den starken Druck, der im Schédelinnern infolge des Hydrocephalus
herrscht, kann das Cerebellum in das Foramen magnum hineingespre3t werden.
CHIiARI unterschied mehrere Arten der Verlagerung des Kleinhirns: Zapfen-
formiges Hineinpressen der Tonsillen und der medialen Teile der Lobi inferiores,
Verlagerung einzelner Teile des Cerebellum einschlieflich des Pons und der
Medulla oblongata, endlich Verlagerung des ganzen Kleinhirns. Das Cerebellum
kann dabei starke Formverdnderungen erleiden oder ganz verkiimmern (D’ ASTROS
u. a.). Auch die Hirnnerven kénnen eine mehr oder minder starke Abplattung
erfahren.

Soweit sich Destruktionsvorginge an der Hirnsubstanz abspielen, betreffen
sie — das ist die charakteristische Verdnderung bei Hydrocephalus destruens —
in erster Linie den Markkorper, wihrend die Rinde relativ lange gut erhalten
bleiben kann (ANTON). Man findet demgemia das Marklager mehr oder minder
stark verschmélert, wobei das Tapetum und der hintere Teil des Balkens be-
sonders leiden. In etwas stdrkeren Graden von Hydrocephalie ist von einem
Zentrum semiovale keine Rede mehr, das ganze Marklager besteht nur noch
aus einem schmalen Markstreifen, der dicht unter der Rinde hinlduft (Abb. 146).
Die Windungen sind gewéhnlich etwas abgeflacht, die Sulci etwas verstrichen.
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In extremen Fillen sind Mark und Rinde ganz geschwunden. Die ganze Hemi-
sphidrenwand besteht nur noch aus einer diinnen Haut, in der von nervosem
Gewebe entweder gar nichts oder nur noch kiimmerliche Reste nachweisbar
sind.

Ausnahmsweise kann die Wandung des Ventrikels an einer oder an mehreren
Stellen durch den Druck des Hydrocephalus zum Bersten gebracht werden,
so daB spalt- bzw. lochférmige, porusartige Kommunikationen mit dem
Arachnoidealraum  entstehen.

Einen solchen Fall hat erst in
aller neuester Zeit C. DE LANGE
mitgeteilt (Abb. 147).

Auch die groflen Ganglien
am Boden des Ventrikels sind
abgeplattet, der Nucleus cau-
datus ist bisweilen stark vom
Thalamus abgedringt. Beson-
ders hochgradig ist gewohnlich
die Atrophie des Balkens und
des Fornix. Die Commisura
mollis ist oft geschwunden, das
Septum pellucidum kann durch
den Druck der Fliissigkeit zum
Platzen und zum Schwund ge-
bracht werden. Das Ependym
zeigt oft schon makroskopisch
ausgepragte Ependymitis granu-
laris. Bisweilen bildet das ab-
gehobene Ependym eigenartige
Taschen; es ist aber zweifelhaft,
ob diese Taschenbildung immer
durch den Hydrocephalus oder
erst sekundéir durch Einbruch
von flachen subependyméren
Erweichungsherden, z. B. nach
Geburtstrauma, in den Ventrikel
bedingt ist.

Bisweilen findet man, nament-  App. 147. Beiderseitize porusartige Spaltbildung der
lich im Unterhorn, gegem’iber- Hemisphéren bei Hydrocephalie (1. verklebt). Ver-

. . . wachsung beider Nuclei caudati. Hydrocephale Erweite-
liegende Flichen der Ventrikel- rung des unterhalb der Verklebungsstelle gelegenen,
wand verwachsen, hinter der ehgeechadeten Telle deo Lf, Vontrlels.
Verwachsungsstelle kann der
abgeschniirte Teil des Ventrikels wieder einen besonders starken Hydrocephalus
aufweisen (ANTON, MEYNERT u. a.). Wahrend die &dlteren Autoren diese Ver-
wachsungen darauf zuriickfithren, daf nach Desquamierung des Ependyms
einander gegeniiberliegende Wandflidchen der Ventrikel miteinander verwachsen,
weist neuerdings StEGMUND darauf hin, dafl solche lokale Verwachsungen der
Ventrikelwand Folge von Zerstérungsvorgéngen in der Wand gegeniiberliegender
Ventrikelldsion nach Geburtstraumen sein konnen. Diese letztere Deutung
hat meiner Ansicht nach dort besondere Berechtigung, wo sich die hydrocepha-
lische Erweiterung im wesentlichen auf den abgeschniirten mit dem iibrigen
Ventrikel nicht mehr kommunizierenden Ventrikelabschnitt beschrinkt.

Die Meningen konnen ganz normalen Befund aufweisen. Bisweilen sind die

Leptomeningen jedoch auch tritb und verdickt. Eingehende mikroskopische
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Analysen der Verdnderungen der Ventrikelwandungen sind in der Literatur
kaum enthalten. Bisher sind in der Rinde Verbreiterung der Molekularschicht
und Vakuolisierung der Zwischensubstanz (Status spongiosus?) von VircHOW,
Vorkommen embryonaler Zellformen, Erweiterung der perivasculiren Réaume
von ANTON beschrieben worden. Ich selbst sah in einem Falle in der verschmaé-
lerten Rinde eine ausgepréigte chronische Zellerkrankung: alle Zellen waren
verschmaélert, pyknotisch, die Fortsétze stark geschlingelt und weithin sichtbar.
In der Marksubstanz fanden ANTON, TuczEK und CRAMER u. a. auffallend diinne
Markfasern, ANToN auch Kornchenzellen. In dem schon erwihnten eigenen
Falle gaben auffallend gehdufte Gliarosetten in der Marksubstanz einen deut-
lichen Hinweis darauf, dal noch destruktive Vorginge im Gange waren.

Besonders starke Verdnderungen zeigt oft die ependymére Schicht unter
dem typischen Bild der sogenannten Ependymitis granularis mit Einstiilpung
von Zellschlduchen, Bildung von Zotten usw. Solche Zotten kénnen sich unter
Umstédnden abschniiren und als Fremdkoérper frei in der Ventrikelflissigkeit
herumschwimmen. Die gliése Schicht unter dem Ependym kann stark ver-
dickt sein.

Als fir Hydrocephalus charakteristische Verdnderungen des Plexus be-
schreibt Sarro Hyperdmie, venose Stauung, Auflockerung des Bindegewebes,
Blihung der Zottenzellen und Anreicherung siderophiler Granula in den Epi-
thelien. Die Pyramidenbahn zeigt je nach dem Zeitpunkt der Entstehung das
Bild der Agenesie oder der sekundiren Degeneration.

Im Einzelfalle kann es gerade hier sehr schwierig sein zu entscheiden, ob
es sich um einen Hydrocephalus ex vacuo nach einem friihzeitig einsetzenden,
teils zu Miflbildungen, teils zu Zerstérungsvorgidngen fiihrenden Krankheits-
prozeB3 handelt, oder ob ein frith entstandener destruierender Hydrocephalus
vorliegt, der erst sekundéir zu Zerstérungsprozessen und — bei sehr friihzeitiger
Entwicklung — auch zur Entstehung von MiBbildungen Anlal gegeben hat.

Pathogenese und Atiologie.

Die fiir den destruierenden Hydrocephalus charakteristischen Veridnde-
rungen: Erweiterung der Ventrikel, Schwund des Marklagers bzw. von Mark-
lager und Rinde usw. sind Folgen von Erndhrungsstérungen, die durch den
Druck der Ventrikelflissigkeit (Kompression der Gefifle usw.) in den Wan-
dungen hervorgerufen werden.

Eine eingehende Erorterung der Pathogenese des Hydrocephalus ist ohne
eingehende Besprechung der Frage der Entstehung, der Zirkulationswege und
der Resorption des Liquors nicht moglich. Da diese Frage an anderer Stelle
behandelt worden ist, beschrdnke ich mich in diesem Zusammenhange nur
auf die notwendigsten Ausfiihrungen.

Nach den bisher geltenden Ausfithrungen kann der Hydrocephalus ent-
stehen durch Verlegung der Abfluwege, der Foramina Magendi und Luschka, des
Aquaeductus Sylvii (Abb. 148) und nach neueren, namentlich amerikanischen
Untersuchungen, von Cisternen an der Basis des Gehirns, die in die Zirkulations-
wege des Liquors eingeschaltet sind (DANDY u. a.). Man bezeichnet diese Form
des Hydrocephalus als Stauungshydrocephalus bzw. mechanisch entstandenen
Hydrocephalus. Andererseits kann es vielleicht auch trotz offener Abfluwege
infolge erhohter Absonderung von Ventrikelflissigkeit zu Hydrocephalus
kommen. Da diese Form von Hydrocephalus besonders im AnschluB an ent-
zundliche Prozesse beschrieben worden ist (z. B. Meningitis), so bezeichnet
man diese Form als entziindlichen Hydrocephalus. Vielleicht spielen bei beiden
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Formen auch Stérungen der Resorption eine wesentliche Rolle. DIETRICH und
WULLENWEBER weisen auf Grund ihrer pathologisch-anatomischen Befunde
besonders dem Plexus eine solche Aufgabe zu. Der entziindliche Hydrocephalus
kann sich mit Stauungshydrocephalus verbinden, wenn der pathologische
ProzeB3, der zu entziindlichem Hydrocephalus Anlal gibt, auch zu Verschlufl
der AbfluBwege fiihrt, so z. B. bei meningitischen Prozessen, besonders bei
Meningitis epidemica.

Von den Ursachen des Hydrocephalus ist noch relativ wenig bekannt. Wenn
in zahlreichen Fillen, so bei Tumoren, MiBbildungen, Meningitis epidemica,

Abb. 148. Geschlossener Aquaeductus bei Hydrocephalie. Starke Vergr. v. GIESON-Firbung.
(Nach C. DE LANGE: Z. Neur. 120.)

bei manchen Fillen von Lues die Ursache ohne weiteres klar liegt — ich ver-
weise hier besonders auf die bereits erwahnte Arbeit von C. pE LANGE —, so
sind uns die Ursachen der so oft angeschuldigten Meningitis serosa noch nicht
geniigend bekannt.

Fiunfter Teil.

Gehirnbefunde bei endokrin bedingten Idiotie- und
Schwachsinnsformen.

An dieser Stelle sind in erster Linie die pathologisch-anatomischen Ver-
dnderungen des Zentralnervensystems bei Kretinismus, Myxidiotie und Mongo-
lismus zu behandeln. Irgendwelche eindeutige Gehirnbefunde bei anderen
endokrin entstandenen Schwachsinnsformen, so bei der Dystrophia adiposo-
genitalis, eunuchoidem Hochwuchs, Akromegalie, die allerdings, soweit sie mit
Schwachsinn verbunden vorkommen, fast stets nur mit leichtesten Schwach-
sinnsformen verkniipft sind, sind uns noch nicht bekannt. Ebensowenig wissen
wir bislang Genaueres iiber Verdnderungen des Nervensystems bei den nicht
selten mit Idiotie verkniipften Féllen von Pubertas praecox.
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Die nachfolgende Darstellung beriicksichtigt lediglich die Veranderungen
im Nervensystem selbst, die bei den meisten dieser Krankheitsformen ja nur
eine Teilerscheinung ausgedehnter pathologisch-anatomischer Verinderungen
im Gesamtorganismus, sowohl in den endokrinen Driisen selbst wie auch in
den iibrigen Organen, besonders im Knochensystem, bilden. So sehr ich die
Verbundenheit der Pathohistologie des Nervensystems mit dem Gesamtgebiet
der allgemeinen und speziellen pathologischen Anatomie betonen mdchte,
so muB ich mir im Rahmen des Handbuches Beschrinkung auferlegen und
hinsichtlich der sonstigen pathologisch-anatomischen Befunde auf die Lehr-
und Handbiicher der allgemeinen und speziellen Pathologie, sowie auf Gesamt-
darstellungen des Gebietes der endokrinen Stérungen und auf monographische
Darstellungen einzelner endokriner Erkrankungen, z. B. die Monographie von
ScHOLZ iiber den Kretinismus, verweisen.

A. Kretinismus.

Wie die Frage nach sonstigen pathologischen Verédnderungen bei Kretinismus,
so hat auch die Frage nach speziellen Verdnderungen am Nervensystem das
Interesse der Forscher friih erweckt. Ein eingehender Uberblick iiber die histo-
rische Entwicklung der Anschauungen von den pathologisch-anatomischen
Verianderungen des Nervensystems findet sich in der bereits zitierten Mono-
graphie von ScHOLZ. Da von den &lteren Forschern, ViIRcHOW eingeschlossen,
Kretinismus vielfach mit anderen Idiotieformen zusammengeworfen worden
ist, konnen die Befunde der dlteren Autoren jedoch nur mit vorsichtiger Kritik
aufgenommen werden.

Soweit neuere Untersuchungen vorliegen, geht aus diesen Forschungen hervor,
daB fir Kretinismus pathognomische, makroskopische oder mikroskopische
Veranderungen im Nervensystem bisher nicht gefunden werden konnten.

Wenden wir uns zunidchst den makroskopischen Untersuchungsergebnissen
zu, so wird das Gehirngewicht bei Kretinismus bei zahlreichen, namentlich
dlteren Autoren als relativ niedrig bezeichnet, dagegen konnten ZINGERLE
und ScuHOLZ bei ihrem relativ grofen Material e¢ine auffallende Herabsetzung
des Hirngewichtes nicht feststellen, und auch WAGNER vON JAUREGG ist der
Ansicht, dal von einer abnormen Kleinheit des Gehirns bei Kretinismus nicht
gesprochen werden kénne, namentlich, wenn man beriicksichtigt, da doch das
Gesamtkorpergewicht der Kretinen ein niedriges ist. Sonst werden noch Ver-
dickung der Héute, Verdickung der Dura, Verdickung und Triibung der Pia, teil-
weise Verwachsung von Hirn und Hirnhéuten, Asymmetrie der Hemisphéren,
Anomalien in der Anordnung der Windungen, abnorm derbe Konsistenz der
Hirnsubstanz, Uberwiegen der grauen Rindenmasse iiber die Masse des Mark-
lagers usw. erwithnt. Uber auffallende Kleinheit des Cerebellum wird schon von
alteren Autoren berichtet (MALCARNE u. a.), aber auch in neuerer Zeit konnte
wiederholt eine im Verhiltnis zum Gesamtgewicht des Gehirns auffallende
Kleinheit des Kleinhirns nachgewiesen werden. Relativ oft ist ein mehr oder
weniger ausgepriagter Hydrocephalus internus beobachtet worden. Immer
wieder aber muB3 betont werden, daBl es sich bei diesen Befunden durchaus
nicht um konstant wiederkehrende Verdnderungen, die fiir den Kretinismus
pathognomisch wéren, handelt.

Das gleiche gilt fiir die mikroskopischen Befunde. Auch hier sind die Ver-
anderungen so wenig charakteristisch und eindeutig, daf ein so guter Kenner
des Kretinismus wie WAGNER-JAUREGG 1912 diese Frage ,,als eine noch voll-
kommen offene‘ erklirt. Soweit mit neueren Methoden durchgefiihrte Unter-
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suchungen vorliegen, handelt es sich hauptséchlich um die Arbeiten von Wry-
GANDT, BAYON, ScHOLZ und ZINGERLE. Die Resultate dieser Versffentlichungen
lassen sich dahin zusammenfassen, dafl im Zentralnervensystem Verdnderungen
bei Kretinismus vorkommen, die auf ein Nebeneinander von regressiven Pro-
zessen und Entwicklungshemmungen schlieBen lassen.

Was zunédchst die regressiven Verdnderungen anlangt, so sahen ScHOLZ
und ZINGERLE an den Nervenzellen sehr oft Bilder chronischer Zellerkrankung:
alle Stadien von einfacher Atrophie und Pyknose bis zum Zerfall der Zellen
in amorphe Massen und dadurch bedingte Zellausfille konnten beobachtet
werden. Leichte Chromatolyse des Zellplasmas der Randpartien der grofen
Pyramidenzellen erwdhnt Bavon, auffallend weit sichtbare Zellfortsitze,
teilweise auch wabige Degeneration oder Homogenisierung des Zelleibes
WEYGANDT.

Auf der anderen Seite beschreiben ScHOLZ und ZINGERLE als Erscheinungen
mangelnder Reifung des Zentralnervensystems Anordnung der Zellen in Gruppen
und Langsreihen, auffallend dichte Lagerung der Zellen, daf von einer Zwischen-
substanz fast nichts zu sehen ist, Erhaltenbleiben einer Wucherungszone der
Rinde an der Grenze zum Stratum zonale, Neuroblastenformen mit Ubergangs-
formen zu ausdifferenzierten Ganglienzellen, also Jugendformen mit auffallend
groBem Kern und geringem Protoplasmaleib, spindelige, bipolare, birnen-
formige Zellformen, Kerne mit mehreren Kernkorperchen, diffuses Vorkommen
von Zellen im ganzen Marklager. Auch WEYGANDT und BAayoN sahen mangel-
haft differenzierte Formen von Nervenzellen mit kurzen, stummeligen Fort-
sétzen.

Die Markfaserung der Rinde wird von den Autoren als diirftig ent-
wickelt bezeichnet. Glia und GefiBapparat wiesen nie nennenswerte Verdnde-
rungen auf.

Wenn diese Verdnderungen im allgemeinen nichts Charakteristisches bieten,
so fiigen sie sich nach ScHOLZ und ZINGERLE doch insofern gut in das Gesamt-
bild der sonstigen pathologisch-anatomischen Verdnderungen bei Kretinismus
ein, als es sich nach den Ergebnissen der Forschung auch dort um eine Mischung
von Wachstumshemmungen und Degenerationserscheinungen handelt. Fiir
gesichert halten die beiden Autoren durch ihre Befunde vor allem die An-
schauung, da der Kretinismus schon im embryonalen Leben einsetzt, eine
Ansicht, die von den einen bejaht wird (WAGNER vON JAUREGG u. a.), wihrend
sie von anderen abgelehnt wird (BircHER, Bavyon, HorsLEy, H. Voer u. a.).
Die starken Verschiedenheiten der Befunde in den verschiedenen Féllen erkliren
sich nach ScHOLZ und ZINGERLE aus verschiedenen Momenten: einmal setzen
die kretinistischen Verdnderungen in verschiedenen Phasen der Entwicklung
ein, bald friiher, bald spéter; dann kann die Intensitédt eine verschiedene sein —
die Intensitdt ist verschieden stark nach dem Umfang des Schilddriisenaus-
falles, der im Gegensatz zu der Myxidiotie ja oft nicht ein vollkommener ist —,
weiter ist das Gehirn in den einzelnen Féllen nicht in gleich starker Weise an
den Gesamtverdnderungen des Kretinismus beteiligt. Endlich kann die Wider-
standsfidhigkeit der einzelnen Individuen gegen die anzunehmende Schidigung
verschieden grof} sein.

Gewisse an den peripheren Nerven erhobene Befunde, insbesondere die
sogenannten Blasenzellen, die von LANGHANSs zuerst bei Kretinismus beobachtet
und von ihm als charakteristisch fiir Kretinismus angesprochen worden sind,
sind von spateren Nachuntersuchern nicht blof bei anderweiten Erkrankungen
des Zentralnervensystems, sondern auch bei gesunden Individuen gefunden
worden, kénnen also nicht als charakteristisch fiir Kretinismus gelten.

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI. 60
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B. Myxédem.

Auch unsere Kenntnisse von den Gehirnverénderungen bei dem kindlichen
Myx6dem (sporadischer Kretinismus bzw. der kindliche Athyreosis) sind eben-
falls noch recht geringe. ScHOLZ erwéhnt in seiner Zusammenfassung im wesent-
lichen nur die Untersuchungen von WITHWELL, der in einem Falle Verinde-
rungen der Nervenzellen gefunden hat, nimlich undeutliche Begrenzung der
Nervenzellen, Verminderung der Zahl der Fortsdtze, Aufgeblasensein der Zell-
kerne, Vermehrung des Stiitzgewebes; was ScHoLz im iibrigen anfiihrt, ist
absolut uncharakteristisch. WAGNER voN JAUREGG bringt iiberhaupt nichts
iiber die pathologische Anatomie des Nervensystems bei Myxddem, und SIEGERT
hat sich noch vor kurzem in seiner zusammenfassenden Veroffentlichung iiber
die kindliche Athyreosis dahin ausgesprochen, daB ,,Gehirn, Riickenmark und
Nerven bei Myxodem stets normal gefunden worden seien. Diese letztere
Behauptung geht allerdings zu weit, denn wir besitzen doch eine Reihe von
Arbeiten, die iiber pathologische Verdnderungen bei kindlicher Athyreosis,
auch unter Anwendung neuerer Methoden, berichten. Das sind vor allem die
Arbeiten von MURATOW, BOURNEVILLE-PHILIPPE, BRUN und MoTT, PIERRE
MARIE-TRETIAKOFF-STUMPFER und aus neuester Zeit von MARINESCO und von
LoOTMAR.

Uber makroskopische Verdnderungen bringen diese Verdtfentlichungen
nichts Erwahnenswertes; ihre Bedeutung liegt viel mehr auf mikroskopischem
Gebiete.

Was zundchst den cytoarchitektonischen Aufbau der Rinde anbetrifft,
so fand MarINESco, der gerade dieser Seite des Problems seine besondere Auf-
merksamkeit zugewandt hat, an verschiedenen Stellen zahlreiche Cajalzellen
in dem Stratum zonale, Verschmélerung der Rinde, insbesondere der ITI. Schicht
von BRoDMANN und endlich Erhaltenbleiben einer inneren Granularis (IV. Schicht
BropmaNNs) an Stellen, die sonst agranuldr sind, besonders in agranuliren
Partien der Stirnwindungen.

LorMmARr beschreibt als architektonische Stérungen Zellarmut der obersten
Rindeschichten (Abb. 149), namentlich im Stirn- und Scheitellappen, weiter Ver-
lagerung von PurkINJEschen Zellen in die Molekularis bei gleichzeitiger Form-
verdnderung dieser verlagerten Zellen, sowie hiufiges Vorkommen sogenannter
Golgizellen im Kleinhirnmark — iibrigens erwahnt auch MarINESco Verlagerung
von Purkinjezellen in Molekular- und Kornerschicht. Beide Autoren fanden
auch den Markfasergehalt der Rinde, namentlich des BATLLARGERschen Streifens
und des interradidren Faserwerkes, sowie der Radien vermindert.

An den Nervenzellen sahen MuraTOW Verdnderungen in Gestalt von Defor-
mation der Nisslschollen bei intensiv blauer Verfirbung der Grundsubstanz,
MotT Chromatolyse, LOTMAR 6dematose Schwellung in den obersten, chronische
Verinderungen im Sinne der chronischen Zellerkrankung NissLs in den untersten
Rindenschichten, in einem Falle auch fettige Pigmentdegeneration. Ahnliche
Verinderungen hat auch MARINEsco festgestellt, denn er schildert einmal
eine blasige Verdnderung der in ihrer Form mehr dem embryonalen Typus
ahnlichen Nervenzellen, auf der anderen Seite Bilder, die der chronischen Zell-
erkrankung NissLs dhneln, insbesondere Pyknose der Kerne und des Plasmas,
korkzieherartige Schlingelung der Fortsidtze — letztere vermifite er allerdings
in dem einen seiner Fille —, auBerdem fand er die Zellen in ihrem Volumen
gegeniiber der Norm deutlich vermindert, ebenso die Fortsitze. Nach PHILIPPE
enthalten alle Schichten der Rinde weniger Zellen als normalerweise, die erhal-
tenen sind weniger weit differenziert, viele gleichen kleinen Neuroblasten.
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Wihrend Mot iiber eine betrichtliche Vermehrung der Glia in den obersten
Schichten der Rinde berichtet, vermifiten LoTMAR und MARINESCO im Gegen-
satz dazu alle reaktiven Erscheinungen der Glia.

Entziindliche Infiltration der Gefafle fehlte, auch sonst wies das mesodermale
Gewebe keine wesentlichen Veranderungen auf. Auffallend ist hier nur, daB
von drei Autoren LoTMAR, MARINESCO, MARIE-TRETIAKOFF-STUMPFER aus-
gedehnte Inkrustationen oder besser Niederschlige von Kalk bzw. Pseudokalk

Abb. 149. Ganglienzellarmut der Schichten 2 und 3 in Area 10 bei Myxidiotie.
(Nach F. LOTMAR: Z. Neur. .119.)

im Nucleus dentatus des Kleinhirns (Abb. 150) sowie in beiden Linsenkernen bzw.
im Nucleus pallidus gefunden wurden. Diese Konkremente waren teilweise mehr
amorph, die grofleren kugelig oder konzentrisch geschichtet, saBlen zumeist in
der Wand der Gefdfle, bei grofleren besonders in der Tunica media, teilweise
aber lagen sie auch frei im Gewebe oder in Gliazellen.

Die gefundenen Veranderungen werden von den Autoren zum Teil als Folgen
der Stoffwechselstérung aufgefafit, so von LotMar die 6dematése Schwellung,
von Mort die Chromatolyse. Die chronische Degeneration der Zellen, die er
in seinem Falle fand, sieht Lotmar gleichfalls als eine Folgeerscheinung des
Schilddriisenmangels und der dadurch bedingten Stoffwechselstérung an, wihrend
MarinEsco dahingestellt 148t, ob diese chronischen Veridnderungen mit dem

60*
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Schilddriisenmangel oder nicht vielmehr mit der bei seinem Falle gleichzeitig
bestehenden Lungentuberkulose in Zusammenhang zu bringen seien; die Ver-
fettung der Ganglienzellen in dem einen seiner Fille setzt LoTMAR in Parallele
zur senilen Involution. Zum gréBeren Teil aber werden die gefundenen Ver-
anderungen, so von LoTMAR, MARINEScO, als Entwicklungshemmungen auf-
gefalt. Das gilt in erster Linie von den cyto- und myeloarchitektonischen
Storungen, die nach diesen Autoren vorhanden sind, das gilt aber auch von der
Volumensminderung der Ganglienzellen (MARINESCO). Zum Beweis ihrer Ansicht
weisen diese beiden Autoren besonders auf die mangelnde Reaktion der Glia hin.

Was die nosologische Stellung und die Pathogenese des Myxddems an-
betrifft, so sieht LOTMAR in seinen Befunden eine ,,Kombination von Entwick-
lungshemmungen, Stoffwechselstérungen, und wahrscheinlich auch vorzeitiger

Abb. 150. Pseudokalkniederschlige lings der kleineren Gefédfe im Nucleus dentatus.
(Nach F. LoTMAR: Z. Neur. 119.)

Involution, die sich in das iibrige pathologisch-anatomische Bild des Schild-
driisenausfalls (WEGELIN) einfiigen*‘. MARINESco erblickt das Wesen der Athy-
reosis in einer Minderung oder einem Ausfall der stimulierenden Wirkung
der Schilddriisenhormone auf den intracelluliren Stoffwechsel, besonders in
einer Minderung der Oxydationsvorgénge in der Zelle, wobei die mit der Athyreose
verbundene Hyperthermie eine bedeutungsvolle Rolle spielt. Wie alle anderen
Parenchymzellen — MaRrINEScO fand in seinem Falle auch die Parenchym-
zellen der iibrigen Organe an Volumen vermindert — so erfahren auch die
Nervenzellen und die Markfasern besonders der spétreifenden Regionen des
Gehirns (also der Rinde) eine Wachstumshemmung.

So bestechend diese Theorien sind, so sind noch weitere Untersuchungen
notig, um den Beweis ihrer Richtigkeit zu erbringen. Mir erscheint es noch
nicht geniigend erwiesen, daf es sich bei den als Entwicklungshemmungen
beschriebenen Verdnderungen tatsdchlich durchweg um Entwicklungshem-
mungen und nicht um Degenerationserscheinungen handelt. Wenn MARINESCO
sich bei der Deutung der von ihm als persistierende Granularis interna be-
schriebenen Koérnerschicht auf die Befunde Korpins bei HuNTINGTONscher
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Chorea beruft, so mufl darauf hingewiesen werden, daff die Deutung KOLPINS
heute allgemein abgelehnt wird ; bei der von KOLPIN als ,,persistierende embryo-
nale Kornerschicht beschriebenen Ansammlung von Kérnern handelt es sich
nicht um Erhaltenbleiben einer embryonalen nervosen Koérnerschicht, sondern
um eine starke Wucherung glioser Elemente, die mit dem Degenerationsprozef3
bei HunTiNGTONscher Chorea in Zusammenhang steht. Und hinsichtlich der
von LoTMAR als Entwicklungshemmung angesprochenen Verlagerung und Gestalt-
verdnderung der Purkinjezellen mochte ich hervorheben, daf ich meine, schon
frither den eindeutigen Beweis erbracht zu haben, daf} die Gestaltverdnderung
und Verlagerung der Purkinjezellen ein durchaus sekundérer, als Degenera-
tionserscheinung zu deutender Vorgang ist, der bei den verschiedensten Er-
krankungen, z. B. auch in der Umgebung exogener Neubildungen, so in der
Umgebung von Tuberkeln des Kleinhirns, vorkommt.

Die Frage, ob und wieweit es sich bei den als Entwicklungshemmungen
beschriebenen Storungen um Entwicklungsstérungen oder sekundére von der
Athyreosis abhingige Verdnderungen handelt, wird vielleicht durch eingehende
Untersuchungen von Gehirnen gelost werden konnen, deren Tréger erst spiter
an Myxddem erkrankt sind oder im Anschlufl an Operationen der Schilddriise
Myxddem erworben haben.

Auffallend sind die in Anbetracht der geringen Zahl von untersuchten Fallen
hiufigen Niederschlige bzw. Konkrementbildung von Pseudokalk bei der
Erkrankung im Nucleus dentatus und im Pallidum. So nahe es liegt, diese
mit einer Stoffwechselstérung infolge von Athyreosis in Zusammenhang zu
bringen, so mufl ich darauf hinweisen, dal die gleichen Verdnderungen in
mindestens der gleichen Intensitdt auch bei ganz andersartigen Erkrankungen
gefunden worden sind.

C. Mongoloide Idiotie.

Im Gegensatz zu den bisher herrschenden Anschauungen, nach denen die
Ursache des Mongolismus in einer, wenn auch bisher noch unbekannten endo-
krinen Stérung gesucht wird, hat in neuester Zeit VAN DER SCHEER die Ver-
inderungen beim Mongolismus als eine primére, mechanisch bedingte Mif3-
bildung aufgefafit und alle bei der Erkrankung auftretenden Erscheinungen,
einschlieBlich der bei Mongolismus beobachteten Stoffwechselstorungen, aus
dieser von ihm angenommenen MiBbildung zu erkliren versucht. Wenn ich
trotzdem den Mongolismus unter den endokrin bedingten Idiotieformen behandle,
so geschieht das aus dem Grunde, weil ich die Hypothese VAN DER SCHEERs
nicht fiir geniigend bewiesen erachte.

Wie iiber die Gehirnverinderungen bei Kretinismus und Myxddem sind
auch iiber Gehirnbefunde bei Mongolismus noch wenig feststehende Tatsachen
bekannt. Was zunédchst den makroskopischen Befund anlangt, so werden von
den Autoren die Gehirngewichte im Verhéltnis zu gleichaltrigen Individuen im
allgemeinen als etwas zu niedrig bezeichnet. Es besteht nicht selten ein geringer
Grad von Mikrencephalie (BourneviLLE, H. Voer, CozzoLiNOo, LHERMITTE-
SLoB0zIANO-RADOVICI, VAN DER SCHEER u. a.). Die Angabe von WILLEMARTH,
daB dabei Medulla und Pons im Vergleich zu dem Gesamtgewicht des Gehirns
besonders reduziert seien — eine Behauptung, deren Richtigkeit H. Voar
anzweifelte —, wird von SHUTTLEWORTH, BIACH bestéitigt und von VAN DER
ScHEER neuerdings dahin erweitert, daBl das Kleinhirn und ,die an die
Mediallinie grenzenden, an der Basis Cerebri gelegenen Teile der Gehirnhemi-
sphiren, somit der Regio interpeduncularis” hypoplastisch sein sollen.
VAN DER ScHEER fand ganz ausgesprochene Schmalheit der Gyri recti,
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Zuspitzung des Winkels zwischen den Nervi optici, Verschmilerung des Infundi-
bulum, Hypoplasie der Corpora mamillaria, Verschmélerung der Regio inter-
peduncularis und des Bodens des III. Ventrikels und im Zusammenhang damit
nahes Aneinanderriicken der Schlifenpole (Abb. 151, 152).

Im iibrigen wird von den Autoren angegeben (ComBY, FLETCHER, BIacH,
Tuiemic, H. VoaT, WEYGANDT, BOURNEVILLE, VAN DER SCHEER), daf in zahl-

reichen Fillen — die Befunde weichen individuell stark auseinander — die
Abb. 151. Hirnbasis eines Normalen. Abb.152. Hirnbasis eines mongoloiden Schwach-
(Nach W, M. VAN DER SCHEER.) sinnigen. (Nach W. M. VAN DER SCHEER.)

Gliederung der Oberfliche eine mangelhafte war. Die Windungen waren viel-
fach breit, nur die primédren Sulci gut entwickelt, wodurch das Gehirn in seinem
Gesamtbild sich mehr dem embryonalen Typus nidherte. Daneben sind noch
andere Formverinderungen beschriecben worden: Rundform des Gehirns,
Zuspitzung des Vorderlappens (Rostrumbildung nach VAN DER SCHEER), eine Ver-
anderung, die ich in einem Falle ebenfalls in ausgesprochenem Mafle gesehen
habe, hakenférmige Umbildung des Balkens an der Hinterseite. VAN DER SCHEER
bezieht die letzteren Bildungen im Anschlul an KappERs, der dhnliche Bildungen
auch beim Chinesengehirn gefunden hat, auf die gewShnlich bestehende Brachy-
cephalie.

Der mikroskopische Befund wird in einigen Fillen als ganz negativ an-
gegeben (RANKE, SCcHABAD). Soweit positive Befunde zu erheben waren, sind
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sie nicht allzu charakteristisch und daher auch nicht immer leicht zu deuten.
Franzosische Autoren, PriLipPE und OBERTHUR, fanden diffuse Verinderungen
mit Préidilektion einzelner Gebiete (Frontal-, Parietalgebiet usw.), Vakuoli-
sierung, Homogenisierung, Sklerosierung der Ganglienzellen, teilweise Neuro-
blastenformen bei im allgemein erhaltener Cytoarchitektonik. Sie faften die
Erscheinungen als Ausdruck einer besonderen Form der Meningoencephalitis
auf; auch LHERMITTE-SLOBOzZIANO-RADOVICI, die im iibrigen hinsichtlich der
Annahme von Entwicklungshemmungen sich den Befunden anderer Autoren
nihern, berichten iiber einen entziindlichen ProzeB3, den sie auf Lues zuriick-
zufithren scheinen.

Andere Autoren, so BiacH, beschreiben mangelhafte Differenzierung der
Rinde, mangelhafte Ausbildung der Pyramidenform der Zellen, Vorhandensein
von zahlreichen mehrkernigen Ganglienzellen, bzw. von Zellkernen mit zwei
ausgesprochenen Kernkorperchen — &dhnliche zweikernige Ganglienzellen und
Kerne mit zwei Kernkoérperchen sah auch WEyGANDT —, mangelhafte Ent-
wicklung der Tigroidschollen. Bracu faflt alle diese Verianderungen als Hem-
mungs- bzw. MiBlbildungen auf, eine Ansicht, der sich auch H. VogT und HELL-
MANN anschlieBen, der an Neuroblastenformen erinnernde Zellen und an embryo-
nale Bilder erinnernde Reihenanordnung der Ganglienzellen fand.

Die meisten neueren Autoren nehmen ein Nebeneinander von Hemmungs-
mifBbildungen und von sekundéren, wahrscheinlich auf Stoffwechselstérungen
zuriickfithrenden Verianderungen an. So fand WEYGANDT in seinen drei Fillen —
allerdings verschieden stark ausgesprochen — neben embryonalem Struktur-
typus der Rinde, neben Abrundung der Zellform, neben Neuroblastenformen,
mangelhafter Entwicklung der Markfaserung, auffallender Verbreiterung der
Lamina zonalis, neben Befunden also, in denen er den Ausdruck einer Hemmungs-
bildung sah, noch Rarefizierung der Ganglienzellen, Sklerosierung, Verfettung
usw., Verdnderungen, die er als sekunddr durch Stoffwechselstérung bedingt
ansprach. Thm nahe steht Jakos, der 10 Félle untersucht hat. Auch er erblickt
in einem Teil der gefundenen Verdnderungen : Ganglienzellarmut der ITI. Schicht,
Nachweis eines Tuber flocculi im Kleinhirn — einer von GANS zuerst beschrie-
benen, aus Inseln cerebellarer Kornerschicht bestehenden, neben dem Flocculus
gelegenen kleinen grauen Bildung — Zeichen von Miflbildung bzw. Unter-
entwicklung, wihrend er starke Verkalkungen des Striatum und des Pallidum,
die er in zwei Fillen nachweisen konnte, und vereinzelt vorhandene Mark-
herdchen mit Abrdumzellen auf die Stoffwechselstérung bezog.

Die Mehrzahl der Autoren steht nach wie vor auf dem Standpunkt, daf3
die Ursache des Mongolismus auf einer schon im embryonalen Leben auf den
Organismus einwirkenden endokrinen Stérung zu suchen ist, deren Wesen uns
allerdings noch vollkommen dunkel ist, in einer Stérung, auf deren Einwirkung
sowohl die beschriebenen Hemmungs- bzw. MiBbildungen des Gehirns wie
auch die beobachteten regressiven Erscheinungen zuriickzufithren sind.

Im Gegensatz zu dieser Hypothese steht, wie oben schon erwihnt, die Hypo-
these vAN DER ScHEERs. Nach dieser Hypothese besteht die priméire Stérung
in einer durch Druck eines zu engen Amnions mechanisch erzeugten MiBbildung,
aus der alle Erscheinungen einschlieBlich der bei Mongolismus zu beobach-
tenden Stoffwechselstérungen abzuleiten seien. In den schon oben erwihnten
Formverinderungen des Gehirns in Verbindung mit gewissen bei Mongolismus
vorhandenen Defekten der Ossification, namentlich der Ossification der Nasen-
beine und des Septum interorbitale, erblickt VAN DER SCHEER einen Beweis dafiir,
daBl der Mongolismus ,,in die Reihe der morphologischen Mif3bildungen gehort,
in denen die medianen Kopfdefekte das Bild beherrschen (Cyklopie, Zebo-
cephalie, Arhinencephalie)“. Das Zuriickbleiben des Wachstums der medianen
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Teile des Kopf- und Gesichtsschidels — und im Zusammenhang damit der
zugehorigen Weichteile — kann nach VAN DER SCHEER ebenso wie die Entstehung
aller anderen bei Mongolismus nicht allzu seltenen MiB3bildungen (sekundére
Kyphose in Ho6he des 12. Brustwirbels, angeborene Herzfehler, Kleinheit des
Gehirns, Erhaltenbleiben fetaler Ziige in Gesichts- und Extremitétenbildung;
— so die abnorme Form der Augenspalte, Brachycephalie —, abnorme Form
der FiiBe und Hinde, Mikromelie u. a. m.) einheitlich am besten durch die An-
nahme eines direkten und indirekten Druckes eines zu engen Amnions wihrend
der 6.—7. Embryonalwoche erklirt werden. Auch die Stoffwechselstorungen
bei Mongolismus finden in dieser MiB3bildung ihre Erklirung, da mit ihr oft eine
Hypoplasie der diencephalen Teile der Basis cerebri, der Zentren des vegeta-
tiven, autonomen Nervensystems verkniipft ist. Auf die Beweisfiihrung im
einzelnen kann im Rahmen dieses Artikels nicht eingegangen werden. Die Ursache
der Entwicklungsstérung des Amnions sucht VAN DER SCHEER in einer schlechten
Implantation des Eies in einer offenbar pathologisch verinderten Schleimhaut.
Datfiir scheint ihm das haufige Vorkommen des Mongolismus bei abnorm hohem
Lebensalter der Mutter zu sprechen.

Gegen diese Theorie hat namentlich JAKoB den Einwand erhoben, da8 die
von VAN DER SCHEER behauptete Schmalheit der Interpendukulargegend, die er
selbst in ihrer GroBe durchaus nicht konstant verdndert fand, nur eine scheinbare
sei, und wie andere von VAN DER SCHEER angefiihrten Verdnderungen auf die
Brachycephalie zuriickzufiihren sei, in der SCHULLER lediglich die mechanische
Folge einer allzulangen Riickenlage im Sauglingsalter erblickt.

Auch mir will die Beweisfithrung VAN DER SCHEERs nicht zwingend erscheinen.
Jedenfalls lassen sich die einzelnen Verbildungen, die in ihrer Zusammenwirkung
das charakteristische Bild des Mongolismus ergeben, doch genau so gut mit
der Annahme einer endokrinen Stérung erkliren, wie die Verinderungen beim
Kretinismus und anderen endokrinen Wachstumsstérungen (Eunuchoider
Hochwuchs, Dystrophia adiposo-genitalis), wo die zahlreichen Verbildungen
der einzelnen Teile des Korpers doch zweifellos auf eine endokrine Stérung
bezogen werden miissen.

Sechster Teil.

Pathologische Anatomie der mit Idiotie verbundenen
heredodegenerativen Erkrankungen.

A. Die amaurotische Idiotie.

Die ersten Untersuchungen iiber die pathologisch-anatomischen Grund-
lagen der amaurotischen Idiotie sind von den Amerikanern HirscH und SacHS
vorgenommen worden; von einer eigentlichen pathologischen Anatomie aber
kann man erst seit den Arbeiten von SCHAFFER und SPIELMEYER reden. Eine
wesentliche Erweiterung unserer Kenntnisse ist den Arbeiten von BIELSCHOWSKY,
WesTPHAL-S10LI, WALTER, GLOBUS, OSTERTAG, MARINESco, KUFs zu ver-
danken. Den letzten groflen Fortschritt bedeutet die Arbeit BIELSCHOWSKYs
iiber die Verbindung der amaurotischen Idiotie mit lipoidzellhaltiger Spleno-
megalie, ein Befund, der von BéamI¢ und ScHOB auch fir die juvenile Form?!

1 Anmerkung wihrend der Korrektur: neuerdings von Kurs auch fiir die Spatform.
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bestétigt werden konnte und ganz neue Gesichtspunkte fiir die Frage nach
der nosologischen Stellung der Krankheit und vielleicht nicht nur der amauro-
tischen Idiotie, sondern auch anderer heredodegenerativer Erkrankungen ge-
bracht hat.

Wéhrend SpIELMEYER anfinglich auf Grund seiner besonderen Befunde
die juvenile Form zwar als wesensverwandt mit der infantilen, im #ibrigen aber
doch als eine besondere Krankheit angesehen haben wollte, stehen heute wohl
alle Autoren, auch SPIELMEYER selbst, auf dem Standpunkt — und dieser Stand-
punkt erscheint nach den neuesten Befunden von BreLscHOWSKY und BorMmIG
und ScHOB noch mehr gerechtfertigt —, daBl die infantile und die juvenile
Form ein und derselben Krankheitsgruppe angehéren, und dafl die Unter-
schiede im pathologisch-anatomischen Bild nur graduelle sind. Ich werde
demgemil auch die juvenile, die infantile Form sowie die Spatform (Kurs)
gemeinsam behandeln.

Was zundchst das makroskopische Bild anlangt, so stand SCHAFFER frither
auf dem Standpunkt, daBl mindestens fiir die infantile Form ein makroskopisch
intaktes Gehirn die Regel sei. Diese Anschauung hat sich nicht halten lassen,
wie SCHAFFER jetzt auch selbst zugibt, denn es sind bei der infantilen wie bei der
juvenilen Form im Laufe weiterer Untersuchungen doch zahlreiche makro-
skopische Abweichungen gefunden worden. Diese makroskopischen Verdnde-
rungen gehen nach verschiedenen Richtungen. Einmal sind starke Abwei-
chungen hinsichtlich der Masse des Gehirns beschrieben worden, o6fter ein
gewisser, bisweilen erheblicher Grad von Mikrencephalie bei der juvenilen Form,
so betrug das Gehirngewicht in dem Falle von WESTPHAL-SIOLI bei einem
16jéahrigen Médchen nur 750 g, in Féllen von BIiELscHOWSKY 760, 670, 685 g
bei drei im Alter von 7!/,—8 Jahren verstorbenen Geschwistern, in einem Falle
von BRODMANN gar nur 430 g bei einem 12jahrigen Méddchen, in einem Falle
von ScHOB nur 670 g bei einem 6jahrigen Méddchen; auf der anderen Seite
wurde in einzelnen infantilen Féllen eine auBergewéhnliche Gewichtszunahme
festgestellt, so ein Gewicht von 1300 g bei einem spétinfantilen Falle von OSTER-
TAG, 1530 g bei einem Falle von SAvINI und SAvinNi-CAsTANO, endlich sogar
von 1690 g bei einem 2 Jahr 7 Monate alten Kind von BIELSCHOWSKY; weiter
ist auffallend oft eine schon makroskopisch deutliche Kleinhirnatrophie beobach-
tet worden (BRODMANN, BIELSCHOWSKY, WESTPHAL, JANSKY, LIEBERS, STRAUSS-
LER, SCHOB u. a.). Auch Briicke und Medulla werden in einzelnen Fillen als
klein und in ihrer Masse reduziert beschrieben. Starke Verdickung der Pia ist
in mehreren Féllen von juveniler Form (SPIELMEYER, WALTER, BIELSCHOWSKY,
SCHOB u. a., in dem Spétfall von Kurs), seltener bei der infantilen Form nach-
gewiesen worden (OSTERTAG, BIELSCHOWSKY). Auch die duBlere Konfiguration
des Gehirns selbst lieB in manchen Fillen bemerkenswerte Abweichungen
erkennen, so Klaffen der Syrvischen Furche (ScHAFFER), Atrophie der Win-
dungen und Klaffen der Furchen (SPIELMEYER, BIELSCHOWSKY-BRODMANN,
GroBUS, LIEBERS u. a.); ganz besonders Interesse aber miissen die Befunde
von OSTERTAG beanspruchen, der in seinem Falle echte Pachygyrie und Mikro-
gyrie feststellen konnte.

Weiter wiesen die Gehirne bisweilen groBe Unterschiede der Konsistenz auf;
mehrfach wird die Konsistenz als erheblich vermehrt beschrieben, und zwar
sowohl die Konsistenz des Markes wie der Rinde (BIELSCHOWSKY, GLOBUS,
BropMaNN, WESTPHAL u. a.), andererseits wurde in vereinzelten spéitinfantilen
Fillen eine Umwandlung des Marklagers in eine zahfliissige, gallertartige,
schleimige Masse beobachtet, die in einem Falle von BierLscaowsky fast das
ganze Marklager betraf, wihrend sie in dem Falle von OsTERTAG auf die
Gegend der U-Fasern beschrinkt war. Schon makroskopisch sichtbar war in
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dem Falle von LieBERS iiber weite Strecken der Hirnrinde ein ausgepragter
Status spongiosus.

Die Seitenventrikel zeigten bisweilen eine deutliche Erweiterung; im Falle
von Kurs bestand eine deutliche Ependymitis granularis ; 6fter war der Thalamus,
namentlich in seinen GroBhirnteilen, stark geschrumpft.

Histologie.

Bei sonstigen Verschiedenheiten der mikroskopischen Bilder haben alle
Fille von amaurotischer Idiotie ein pathologisch-anatomisches Symptom

Abb. 153. Cresylviolett und Toluidinblau. Zellformen aus der Hirnrinde. Zellbldhung; in 3, 5, 7
auch Blihung des Basalfortsatzes; Auflosung der Tigroidkorper, an ihrer Stelle retikuldres Gewebe.
Kernverlagerung. (SCHOB, Z. Neur. 10.)

gemeinsam, durch das die pathologisch-anatomische Diagnose eindeutig be-
stimmt wird; das ist die charakteristische Zellblahung, die sich bald auf den
Zellkorper, bald auf die Dendriten beschrankt, bald Zellkorper und Dendriten
gemeinsam betrifft, und iiber das ganze Nervensystem verbreitet, ubiquitér
ist, wie SCHAFFER sagt. Diese ubiquitdre Zellschwellung, die bei allen ange-
wandten Farbungen hervortritt, verleiht dem mikroskopischen Bild etwas so
Charakteristisches, dafl die Diagnose leicht ist, wenn man nur einen Fall
gesehen hat.

Nisslbild. In der Rinde fillt schon bei schwacher Vergroflerung auf, dafl die
Zellen ihre normale Pyramidenform verloren haben und eigenartig abgerundet,
ballonartig, gleichzeitig etwas vergrofert, zugleich blasser als im Normalbild
erscheinen (Abb. 153). Infolge der Schwellung sind die Zwischenrdume zwischen
den Zellen verringert, und die Rinde erscheint daher dort, wo keine Zellaus-
fille vorhanden sind, dichter mit Zellen besetzt als sonst. Bei stéarkerer
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Vergroflerung sieht man dann folgende wesentlichen Verdnderungen: Die Pyra-
midenform ist verschwunden, die Zellen sind abgerundet, ballon- oder birnen-
formig aufgetrieben, die normale Nisslschollung ist geschwunden, das Zellplasma
erscheint als ein feines Maschenwerk oder ist ganz oder teilweise in einen feinen

(8]

3

Abb. 154. Amaurotische Idiotie; juvenile Form. Rinde. 1 groBe Pyramidenzelle; auf der einen Seite
Nisslschollung und auch Pyramidenform erhalten, auf der anderen Zellbliéhung und Abrundung der
Zellkonturen. 2, 3 kleine geblahte Rindenzellen.

a b ¢

Abb. 155. Cresylviolett und Toluidinblau. Partiell erkrankte motorische Zellen aus der Gegend der
Pyramidenkreuzung. Schwund der Tigroidkorper in der erkrankten Zellhilfte. (SCHOB, Z. Neur. 10.)

Detritus zerfallen, die Maschen des feinen Netzwerkes sind ausgefiillt von einer
bald mehr diffus, bald mehr kérnigen Masse, die leicht bldaulich oder hell gefarbt
ist, bisweilen — namentlich bei juvenilen Féllen (SPIELMEYER, ROGALSKY,
ScroB) — auch den Ton des gewéhnlichen gelbgriinen Zellpigments zeigt. Manche
Zellen erscheinen nur noch schattenhaft. Der Zellkern liegt oft in der Mitte
der Zelle oder ist seitwirts oder noch héufiger in den Spitzenfortsatz hinein
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verdringt; seine Form zeigt vielfach Verédnderungen, Dreiecksform usw., bald
ist er auffallend hell, bald auffallend homogen dunkel; oft finden sich Zerfalls-
erscheinungen des Kerns, so daf} schlieBlich nur noch das Zellkérperchen mitten
im Detritus liegen bleibt; auch das Kernkorperchen kann geschwunden sein.
Die Zellblahung setzt sich oft auf Dendriten fort, besonders héufig auf basale
Dendriten. Bald hidngt der geblihte Dendrit mit breiter Basis der Zelle an,
bald aber zeigt der geblihte Dendrit an der Abgangsstelle von der Zelle noch
normales Kaliber und die Bldhung erfolgt erst weiter von der Zelle weg. Besser

Abb. 156. Amaurotische Idiotie; juvenile Form. Ubersichtsbild. Nisslpriparat. Rinde. Fast alle
Zellen (mittlere Pyramiden) geschwellt und abgerundet; bei p eine Zelle, die die Dreiecksform
noch gut zeigt; bei ps eine Zelle, die den BlihungsprozeB nur auf einer Seite erkennen laBt.

als jede Beschreibung zeigt ein Blick auf die beigegebenen Abbildungen die
Verhiltnisse. Die Beteiligung der Dendriten wurde zuerst als ein Unterschei-
dungsmerkmal der juvenilen und der infantilen Form angesehen. SPIELMEYER
war zundchst auf Grund seiner Fille der Meinung, dafl Dendritenschwellung
nur bei infantilen Formen vorkomme; weitere Forschungen haben aber gezeigt,
daB auch bei juvenilen Féllen sogar exzessive Schwellung der Dendriten vor-
handen sein kann.

Die Nisslschollen sind, wie schon erwéhnt, in den geblahten Zellen geschwunden,
nur in den groBen Pyramidenzellen findet man bisweilen noch Reste um den
Kern oder in den Anfangsteilen der Hauptdendriten; es handelt sich, wie
SCHAFFER gezeigt hat, nicht um einen Zerfall, sondern um einen allméhlichen
Schwund der Nisslkérper. Das Bild der juvenilen Formen ist insofern etwas
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abweichend von dem der infantilen Form, als bei der juvenilen Form der Blahungs-
prozeB der Zellen nicht so stark ausgeprégt ist wie bei der infantilen Form
(Abb. 154, 155, 156). Einmal findet man neben stark geblihten Zellen solche —
das gilt im wesentlichen von den groBeren Pyramidenzellen —, die die normale
Form noch relativ gut erkennen lassen und am Schwellungsprozef3 kaum beteiligt
sind, andererseits sind bei der juvenilen Form gewohnlich zahlreiche gréfere
Zellen nur partiell erkrankt, d. h. nur an einer Stelle der Zelle, manchmal sieht
man auch an zwei kleineren oder gréBeren Stellen die eigenartig wabige Verande-
rung des Zellkérpers, wihrend in dem iibrigen Zelleib die normale Nisslstruktur
noch deutlich erhalten sein kann. Der Zelleib solcher partiell erkrankter Zellen
zeigt auf der nicht erkrankten Seite oft gut erhaltene Pyramidenform, wéhrend
die erkrankte Seite schon eine Abrundung der Konturen erkennen lifit. Es
handelt sich hier nur um graduelle Unterschiede. Alle Ubergangsformen von
Zellen, in denen der Erkrankungsprozel gerade beginnt, bis zu Zellen, die den
Blahungsproze mit wabiger Degeneration der Zelle in voller Ausbildung
erkennen lassen, kommen vor. Die juvenilen Fille verhalten sich hinsichtlich
der Intensitit wieder sehr verschieden untereinander.

Ubrigens sind bei beiden Formen nicht immer alle erkrankten Zellen gebléiht;
immer findet sich eine Zahl von Zellen, die atrophisch, geschrumpft aussehen,
dunkler gefarbt sind, korkzieherartige Schlingelung des Apikaldendriten auf-
weisen, einen dunklen pyknotischen Kern haben. Bisweilen aber sieht man
in solchen pyknotischen Zellen eine kleine wabig veréinderte Partie, und nicht
selten ist der Basaldendrit gerade solcher atrophischer Zellelemente auffallig
stark gebliht.

Der Zellblihungsvorgang ist, wie SCHAFFER gezeigt hat, ein ubiquitérer,
er ist iiber das gesamte Nervensystem, einschliellich des Kleinhirns, der zentralen
Ganglien, Briicke, Medulla oblongata, des Riickenmarks verbreitet, ja er erstreckt
sich in ausgesprochener Weise auch auf die Spinalganglien. Im Kleinhirn
kénnen namentlich die Dendriten der Purkinjezellen durch enorme, die zugehd-
rige Zelle um ein Vielfaches an Volumen iibertreffende ballon- oder spindel-
férmige Auftreibungen ein groteskes Aussehen annehmen. In den tieferen
Zentren ist die Zellblihung haufig eine partielle, namentlich bei der juvenilen
Form erreicht der BlihungsprozeB hier nur einen méafigen Grad und kann sich
auf einzelne Zellexemplare beschrénken; ganz frei habe ich auch die tieferen
Zentren in meinen eignen Fillen nie gefunden.

Neben den Zellen des Gehirns sind auch die Ganglienzellen der Retina an
dem Zellblahungsprozel, namentlich bei der infantilen Form, in ausgiebigem
Mafle beteiligt.

Auf ortliche Unterschiede und ortliche Verschiedenheiten des Prozesses
in den verschiedenen Féllen soll spiter eingegangen werden.

Fibrillenbild. Ebenso charakteristisch wie das Nisslbild ist das Fibrillen-
bild der Zellverinderungen (Abb. 157). Das Wesentliche besteht hier darin, daf die
Fibrillen aus dem Zellinnern an die Peripherie verdringt sind, im ganzen aber
relativ gut erhalten bleiben. Das Innere der Zellen erscheint deshalb hell, von
einem wabigen Maschenwerk oder von kornigem Detritus ausgefiillt. Dieses
Netzwerk ist von einigen Autoren filschlicherweise als endocelluldres Fibrillen-
werk Donaccros angesprochen worden. In Wirklichkeit ist es nicht nervoser
Natur, sondern fillt mit dem schon oben beschriebenen plasmatischen Maschen-
werk zusammen. Im Gegensatz zu dem Zellinneren sind die Konturen der Zelle
schwarz infolge Dunkelimprignation der an die Peripherie gedringten Fibrillen.
In den nicht geblihten Dendriten sammeln sich die Fibrillen wieder in normaler
Weise, ebenso im Achsencylinder. Dagegen kann man bei giinstiger Schnitt-



Abb. 157. Amaurotische Idiotie; juvenile Form, Fibrillenfarbung. 1, 2 partiell erkrankte Zellen.
Fibrillenziige um Kern intakt; die hellen Stellen entsprechen geblihten Abschnitten; erhaltene
Fibrillenziige an Rand des Zelleibes gedréangt ; 3 hochgradig erkrankte kleinere Zelle ; geblidht, Fibrillen
allenthalben an Peripherie verdridngt; in Fortsétzen wieder fibrillidre Struktur; 4 dasselbe wie Abb. 3;
nur erstreckt sich hier der Erkrankungsproze besonders auch auf den basalen Fortsatz. 5 Blahung
betrifft hier lediglich den basalen Fortsatz, Zelleib nicht mit gebliht, eher etwas geschrumpft.

Abb.158. Amaurotische Idiotie; infantile Form, Fibrillenfirbung ; nach einem von Prof. BIELSCHOWSKY
iiberlassenen Priparat. Vorderhorn des Riickenmarks; auch die groBen motorischen Zellen
weitgehend erkrankt.
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fiithrung sehr deutlich sehen, wie die Fibrillen beim Ubergang auf den geblihten
Zellkérper oder Dendritenteil auseinander weichen und den geblahten Teil
gewissermaflen korbartig umspinnen. Das Wichtigste liegt also darin, dafl
durch den Erkrankungsproze die Fibrillen, die leitenden Elemente, zunéchst
nicht zerstort, sondern nur verdringt werden. In fortgeschrittenen Féllen

Abb. 160. Fibrillenfarbung. Sack mit lipoiden Einlagerungen eines Fortsatzes einer PURKINJEschen
Zelle. Die Fibrillen sind an den Rand der Anschwellung gedréngt ; im Innern des Sackes weitmaschiges
Reticulum. Die distalen Verzweigungen des geblihten Fortsatzes erscheinen wohlerhalten.
(ScHOB, Z. Neur. 10.)

kommt es freilich zum Untergang ganzer Zellexemplare und damit auch zum
Untergang der Fibrillen.

Diese Verianderung des Fibrillenbildes erstreckt sich in gleicher Weise iiber
das ganze Nervensystem wie die Zellbldhung im Nisslbild (Abb. 158) ; an manchen
Stellen 148t das Fibrillenbild den Umfang der Erkrankung noch stéirker hervor-
treten als die Nissllifirbung. Das gilt vor allem von den monstrésen Auf-
treibungen der Dendriten der Purkinjezellen (Abb. 159). Gerade hier kann man
besonders gut beobachten, wie die Fibrillen im Bereich der gebléhten Dendriten-
stelle an die Peripherie des geschwellten Stiickes ziehen, um gleich darnach
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in normalkalibrigen Dendritenverzweigungen sich wieder in ganz normaler Weise
zu sammeln. Oft sieht man von einem geblahten Stiick auffallend viel kleine
Dendritenzweige abgehen (Abb. 160); dall es sich hier um Neubildungen von
Dendritenverzweigungen handelt, wie MARINESCO annimmt, scheint mir nicht
geniigend bewiesen.

Die Achsencylinder sind an dem Bldhungsprozefl nicht beteiligt; sie sind im
ganzen meist relativ gut erhalten. Gewill finden sich, seltener in der Rinde

Abb. 161. Amaurotische Idiotie. PURKINJEsche Zelle. Zellkoérper gebldht, Fibrillen nur in der einen
Hilfte der Zellen am Kern in normaler Anordnung; Dendriten stark gebldht db,
bei ax Axonschwellung (siehe Text).

(BIELSCHOWSKY), um so héufiger an den Achsencylindern der Purkinjezellen des
Kleinhirns, Auftreibungen der Achsencylinder von bald mehr spindeliger, bald
mehr kugeliger Form, bisweilen auch in Gestalt bandartiger Verbreiterungen
(Abb. 161). Aber diese sogenannten Axonkugeln verhalten sich farberisch ganz
anders als die Auftreibungen des Zelleibes und der Dendriten. Es handelt sich
hier um eine reaktive Auftreibung im Sinne eines Regenerations- bzw. Degenera-
tionsvorganges, der nicht fiir die amaurotische Idiotie allein charakteristisch
ist, sondern sich bei den verschiedenartigsten Erkrankungen des Kleinhirnes
exogener wie endogener Genese findet, so bei anderen Formen heredodegenera-
tiver Erkrankung, bei juveniler Paralyse, bei multipler Sklerose (BIELSCHOWSKY,

Handbuch der Geisteskrankheiten, XI. 61
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SCHOB u. a.). SCHAFFER allerdings behauptet auch jetzt noch, dafl die Axon-
schwellung zum Prozel der amaurotischen Idiotie gehére.

Firberisches Verhalten der Zelleinschliisse. Von besonderem Interesse aber
ist das farberische Verhalten des Zellinhaltes bei Anwendung verschiedener
Farbungen. Ich habe schon erwdhnt, daB der Zellinhalt sich bei der Nissl-
farbung bald leicht blaulich, bald ganz blaBhellbldulich, bald leicht gelb-

griinlich — das letztere besonders bei der juvenilen Form — darstellt.
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Abb. 162. Ubersichtsbild aus der Hirnrinde einer familidren amaurotischen Idiotie (infantile Form

nach einem Fettpriaparat. Die nur schattenhaft gefarbten aufgeblihten Ganglienzellen haten neben

vereinzelten stiarker rot gefarbten Pinktchen eine leicht rosa erscheinende Kornelung bzw. Tonung,

dagegen sind in den gliosen Trabantzellen, zumal in der Umgebung der Ganglienzellen, intensiv

mit Scharlach gefiarbte Lipoidstoffe eingeschlossen; sie sind zum Teil zu Kérnchenzellen abgerundet.
(Nach 'W. SPIELMEYER.)

Wichtiger ist das fdarberische Verhalten des Zellinhaltes bei der Anwendung
von Fettfarbungen, insbesondere bei Farbung mit Sudan und Scharlach. Im
allgemeinen farbt sich der Inhalt der gebldhten Zellen nicht leuchtend rot wie
echte Neutralfette, sondern nimmt bei der infantilen Form einen mehr hell-
gelblich-roten, orangefarbenen oder mattrosaen Ton an (Abb. 162), wiahrend sich
der Farbton in juvenilen Féallen mehr dem des Rot ndhern kann. Bisweilen heben
sich von dem diffus hellen Hintergrund einzelne Fettkornchen leuchtend rot
ab. In den Gliazellen — das sei vorausgenommen —, die ebenfalls oft lipoide
Substanzen enthalten, zeigen die eingelagerten Massen bei der juvenilen Form
gewohnlich den gleichen Farbton wie in den Ganglienzellen, wéhrend sie bei
der infantilen Form oft leuchtend rot sind (ALzHEIMER, MoT, BIELSCHOWSKY).
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Die in den GefiBwandzellen und in den innerhalb der Gefaf3scheiden liegenden
Fettkornchenzellen dagegen sind immer leuchtend rot gefarbt. Aus dem histo-
chemischen Verhalten schlof ArzmriMER, dal es sich bei den pathologischen
Einlagerungen nicht um echte Lipoide, sondern um dem Lecithin nahestehende
Stoffe handeln miisse, die erst auf dem Wege zum Gefaflapparat eine Umwand-
lung in echte Neutralfette erfahren.

Auf Grund der eben geschilderten Verschiedenheiten im férberischen Ver-
halten des Inhaltes der Gliazellen spricht SPIELMEYER die Ansicht aus, da@
bei der infantilen Form die préilipoiden Substanzen in den Gliazellen rascher
zu einfacheren Fettsubstanzen abgebaut werden als bei der juvenilen Form.

Kann man dieses farberische Verhalten gegeniiber Sudan und Scharlach,
abgesehen von den oben erwahnten Abstufungen, als charakteristisch fiir alle
Formen der amaurotischen Idiotie bezeichnen, so verhalt sich der pathologische
Inhalt der Zellen gegeniiber anderen Methoden zur Darstellung von Abbau-
produkten viel weniger konstant. Am konstantesten noch tritt bei der infantilen
Form eine Darstellung grauer bis grauschwarzer, bald feinerer, bald gréberer
Korner bei Anwendung der WEIGERT-KULscHITZKYschen Methode nach einer
besonderen von SCHAFFER angegebenen Vorbehandlung hervor, die bei der
juvenilen Form fehlt oder nur angedeutet ist (leicht rauchgraue Anfarbung).
Diese Farbreaktion wird nicht nur von SCHAFFER, sondern auch von BIEL-
SCHOWSKY, GLOBUS, OSTERTAG u. a. als sehr charakteristisch fiir die infantile
Form bezeichnet. Doch fiel auch diese Firbung in einzelnen Fillen der infantilen
Form negativ oder nur ganz schwach aus (SCHAFFER, GLOBUS). Mit Riicksicht
auf ihre Affinitdt zu WEIGERTschem Farbstoff halt SCHAFFER die hier gefarbten
Stoffe fiir dem Lecithin verwandte Stoffwechselprodukte. Da er nun Zellen
fand, in denen nur eine leichte Anfiarbung des Inhaltes mit Fuchsin zu konsta-
tieren war, andere, in denen nur eine rauchgraue bis aschgraue Farbung auf-
trat, andere endlich, die eine schwarze Kornelung aufwiesen, so unterschied er
eine fuchsinophile, semilecithinoide und eine lecithinoide Phase und falit diese
3 Phasen unter dem Namen der der lipoiden Phase vorausgehenden ,,myelinoiden
Phase“ zusammen. Auch BIELSCHOWSKY nimmt an, daB es sich um Stoffe
handelt, die dem Lecithin nahestehen.

Ahnliche Resultate wie die WEIGERTsche Farbung ergibt die Firbung mit
HermpenaaiNschem Eisenhdmatoxylin. Der Inhalt der Zellen ergab stark posi-
tive Resultate, d. h. Auftreten einer bald mehr rauchgrauen feinen Kérnelung,
bald einer gréberen dunkelblauen Koérnelung in zahlreichen Fiéllen der infan-
tilen Form (BieLscHOWSKY, GLOBUS, SCHAFFER); doch gibt es auch negative
Fille, und andererseits auch mehr oder minder stark positiv reagierende juvenile
Falle (WESTPHAL-SI10LI, ScHOB, sehr schwach SPIELMEYER).

Anwendung des Marchigemisches ergab hiufiger in juvenilen Féllen eine
deutlich positive Reaktion, Anfirbung einer bald fein-, bald grobkérnigen Masse
(STRAUSSLER, WALTER, KUFS), wihrend sie in anderen juvenilen Fallen (SpIeL-
MEYER, WESTPHAL-SI0LI, GLOBUS, BIELSCHOWSKY, in mehreren eigenen Féllen)
ganz negativ ausfiel. Das Ergebnis bei der infantilen Form ist fast immer ein
negatives, aber in je einem Fall von ScEAFFER und GLoBUS gab die Marchi-
farbung doch positive Resultate. Nach WALTER farben sich die osmium-posi-
tiven Massen auch mit May-GrUNWALDschem Gemisch in charakteristischer
Weise, eine Fiarbung, die zuerst von ALZHEIMER bei der amaurotischen Idiotie
verwandt worden ist.

Bei allen diesen Farbreaktionen ist zu bedenken, daf3 dort, wo mehrere der
erwihnten Farbungen positiv sind, es nicht dieselben Einlagerungen zu sein
brauchen, die sich in verschiedener Weise firben; sondern offenbar enthalten
solche Zellen oft Einlagerungen verschiedener chemischer Konstitution neben-

61*



964 F. ScroB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

einander. Die Unterschiede zwischen den Ergebnissen der einzelnen Autoren
sind vielleicht mit darauf zuriickzufithren, daB bei den einzelnen Familien
verschiedene Stoffwechselabbauprodukte im Vordergrunde stehen.

Dem Verhalten der Oxydasen bei der amaurotischen Idiotie hat MARINESCO
besonders Aufmerksamkeit zugewandt. Die Oxydasereaktion nach GRAFF
fiel um so schwicher aus, je mehr die Nisslkorper in den Zellen geschwunden
waren; je mehr Lipoide vorhanden waren, desto stirker war die Menge der
Oxydasen reduziert. Dagegen fand MARINESco den Gehalt an Glykogen pro-
portional dem Grade der Erkrankung vermehrt.

Es sei noch erwiahnt, dafl dort, wo die Zelleinlagerungen eine der erwihnten
Farbreaktionen zeigen, das Bild der geblihten Dendriten und Zellen besonders
deutlich hervortritt. Insbesondere wird der Umfang der Zellblihung besonders
dort deutlich, wo die WEIGERT-KuLscHITZKYSche Methode in der Modifikation
von SCHAFFER positive Resultate gibt. Die Rinde erscheint direkt schwarz;
das fallt besonders dann auf, wenn gleichzeitig die noch zu beschreibende Mark-
unterentwicklung vorhanden ist; dann ist gerade umgekehrt zu dem sonstigen
Bild das Rindenband tiefschwarz, wihrend das Mark nur hell oder leicht rauch-
blau gefarbt ist.

Myoklonuskoérperchen fand LieBERs im Nucleus dentatus und in den Stamm-
ganglien.

Ortliche Unterschiede.

Schon oben habe ich darauf aufmerksam gemacht, daB die infantile und
juvenile Form sich im wesentlichen durch graduelle Unterschiede voneinander
unterscheiden, indem im allgemeinen bei der juvenilen Form der Prozel in den
tieferen Zentren weniger betont ist als in der Rinde, und in der Rinde wieder
die groBeren Zellen viel weniger stark erkrankt sind als bei der infantilen Form.
Ausnahmen kommen vor. So fand STRAUSSLER in seinem Falle gerade die
tieferen Zentren wesentlich stirker erkrankt als die Rinde. Auch sonst werden
auffallende lokale Unterschiede innerhalb der einzelnen Formen beobachtet.
Wihrend in manchen Fillen keine wesentlichen Zellausfélle in der Rinde nach-
weisbar sind, sind die Zellausfdlle bei anderen Féallen so gro3, dall das cyto-
architektonische Bild stark gestort ist. In manchen Fillen infantiler Idiotie
kommt es sogar zu ausgesprochener Bildung eines mehr oder minder schweren
Status spongiosus (BIELSCHOWSKY, GLOBUS, LIEBERS u. a.); auch bei der juve-
nilen Form, besonders bei sogenannten spétinfantilen Féllen, finden sich oft
besonders schwere Zellausfille in der Rinde. Wenn diese meist in der Schicht
der kleinen Pyramiden liegen, so fand ich in einem anderen Falle die schwersten
Ausfille iiber weite Strecken in den tiefsten Schichten der Rinde, die dem-
entsprechend auch im Gliabild eine band- bzw. wallartige Gliawucherung
erkennen lieBen.

Seltener ist der Erkrankungsprozel3 besonders stark im extrapyramidalen
System entwickelt (WESTPHAL-SIOLI); ich selbst fand in einem Falle, der im
Leben parkinsonéhnliche Symptome geboten hatte (Fall BEMIG-SCHOB), eine
auffallige Betonung des Zellprozesses in der Substantia nigra, in der ich neben
Bildern der Blahung auch héufige Bilder von Neuronophagie sah (Abb. 163).

Der Zellzerfall geht im iibrigen bald ohne stirkere Reaktionserscheinungen
seitens der Glia vonstatten, bald aber unter dem Bilde der Neuronophagie
(Bilder von Neuronophagie in der Rinde, Strauchwerk im Kleinhirn).

Eine besondere Besprechung verdient die so héufig bei amaurotischer Idiotie
nachgewiesene, starke lokale Steigerung des Krankheitsprozesses im Kleinhirn.
Schon makroskopisch ist auffallend oft ein starker Grad von Kleinhirnatrophie
nachweisbar. Es war BieLscHOWsKY, der zuerst darauf hinwies, dal3 diese
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Kleinhirnatrophie bei der amaurotischen Idiotie histopathologisch durch einen
ganz besonderen Befund ausgezeichnet ist, der eine gute Unterscheidung von
anderen Formen der Kleinhirnatrophie, insbesondere der heredo-cerebellaren
Ataxie ermoglicht. Ich kann auf Grund der Untersuchung mehrerer Fialle von
cerebellarer Ataxie und amaurotischer Idiotie mit Cerebellaratrophie die Richtig-
keit der BreLscaHowsKkyschen Befunde als gesetzmifBige Erscheinung vollkommen
bestatigen.

In ausgesprochenen Fillen ist bei der amaurotischen Idiotie die Korner-
schicht stark gelichtet bzw. geschwunden, wie bei der cerebellaren Ataxie,
und auch eine mehr minder starke Verschmélerung der Molekularschicht ist

Abb. 163. Starke Beteiligung der Substantia nigra am ErkrankungsprozeB bei juveniler amaurotischer
Idiotie ; neben hochgradig erkrankten, geblihten Zellen partiell erkrankte und normale Zellexemplare,
letztere ganz dunkel. Gliazellhdufchen an Stelle einer zugrunde gehenden Zelle.

beiden Formen der Kleinhirnatrophie gemeinsam. Wahrend aber bei der cere-
bellaren Ataxie gerade die Purkinjezellen geschwunden sind, sind sie bei der
amaurotischen Idiotie, wenigstens in nicht zu weit fortgeschrittenen Fillen
in mehr oder minder groBer Zahl erhalten, meist geblaht und mit stark geblihten
Fortsétzen ausgestattet.

Abb. 164 und 165 zeigen die Ahnlichkeiten und die charakteristischen Unter-
schiede im Nisslbild sehr deutlich. Bei weiterem Fortschreiten des Prozesses
gehen allerdings auch bei der amaurotischen Idiotie die Purkinjezellen zugrunde.
Nicht allzu selten findet man als Ausdruck der Abschmelzung von Fortsitzen
und des Unterganges von Zellen ausgepriagte Strauchwerkbildung und Aus-
bildung einer mehrschichtigen Zellage an der Grenze von Molekular- und Kérner-
schicht, die auf eine Vermehrung der Kerne der gliosen BERGMANNschen Fasern
zuriickzufithren ist. Noch charakteristischer ist das Fibrillenbild, das auch
die Unterschiede beider Formen noch starker hervortreten lat. Bei der amauro-
tischen Idiotie sind die geblahten Purkinjezellen mit an den Rand gedréngten



AbD. 164. Amaurotische Idiotie. Kleinhirnatrophie. Kdornerschicht stark gelichtet; Purkinjezellen
grofenteils erhalten. Nisslbild.

Abb.165. Kleinhirnbild bei cerebellarer Ataxie; cerebellofugaler Degenerationstyp. Toluidinblau.

Degeneriertes Kleinhirnléppchen aus den Hemisphéren. m stark verschmilerte Molekularschicht;

b die PURKINJEschen Zellen fehlen, an ihrer Stelle ein fortlaufender Kernsaum (gewucherte Kerne

der BERGMANNschen Zellen); k stark gelichtete Kornerschicht; g groBe Zellen der Kérnerschicht,
die erhalten sind. (SCHOB: Z. Neur. 73.) Nisslbild.



Abb. 166. Amaurotische Idiotie, Fibrillenbild; juvenile Form. Cerebellopetale Form der Kleinhirn-
atrophie. Purkinjezellen erhalten; Fortsitze gebldht; links an beiden Zellen der Achsencylinder zu
erkennen. Korbe vollig geschwunden, ebenso die tangentiale Faserschicht in der Molekularschicht.

Abb. 167. Kleinhirnatrophie bei cerebellarer Heredoataxie. Silberimprignation.
Das Bild zeigt die erhaltenen. aber leeren Korbe der Purkinjezellen und die erhaltenen Parallelfasern
der Molekularschicht. (ScHOB: Z. Neur. 73.)
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bzw. um den Kern gesammelten Fibrillen zu erkennen. Noch deutlicher als
bei anderen Féarbungen heben sich die monstrésen Dendritenschwellungen ab,
die auch dann manchmal noch erhalten bleiben, wenn der Zelleib bereits zugrunde
gegangen ist. Man sieht die Achsencylinder der Purkinjezellen nicht selten mit
deutlichen Axonkugeln, dagegen fehlen fast vollkommen oder ganz die Kletter-
und Moosfasern und im Zusammenhang mit ihrem Ausfall die Korbe um die
Purkinjezellen, sowie die parallel zur Oberflache verlaufende Faserung der Mole-
kularschicht, die aus ihnen hervorgeht. Die Purkinjezellen liegen daher geradezu
nackt im Schnitt (Abb. 166). Ganz anders ist das Bild bei der cerebellaren
Heredoataxie. Hier ist wie dort die Kornerschicht defekt, es fehlen aber auch
die PurkinJEschen Zellen mehr oder minder vollkommen (Abb. 167). Dagegen
sind die aus der Tiefe aufsteigenden afferenten Moos- und Kletterfasern und
infolgedessen auch die Korbe der Purkinjezellen und die erwahnte Parallel-
faserung der Molekularschicht erhalten. Ja die Kérbe wie die Parallelfaserung
treten hier oft deutlicher hervor als im Normalbild, weil sie durch den
Schrumpfungsprozel enger aneinander geriickt sind. BIELSCHOWSKY hat mit
Riicksicht auf die charakteristische Verschiedenheit der pathologischen Befunde
die Kleinhirnatrophie bei der amaurotischen Idiotie als cerebellopetalen Typus
bezeichnet, die Form der Kleinhirnatrophie bei der Heredoataxie als cerebello-
fugalen Typus, Bezeichnungen, die nach den oben gemachten Darlegungen
einer weiteren Erkldrung nicht mehr bediirfen.

Mit dem Fortschreiten des Prozesses allerdings verwischen sich die Unter-
schiede, und es gehen, wie erwéhnt, auch die Purkinjezellen bei der amauroti-
schen Idiotie zugrunde. Man kann die beiden Formen dann nur noch dadurch
unterscheiden, daf bei der amaurotischen Idiotie auch die Moos- und Kletter-
fasern in stirkerem Umfang zugrunde gegangen sind.

Nach BrerLscHOWsKY beginnt die Erkrankung der Kleinhirnrinde in der
Kornerschicht. Ich kann dieser Auffassung nicht ganz beitreten, denn in einem
Falle von amaurotischer Idiotie, in dem das Cerebellum noch aufféllig wenig
beteiligt war, fand ich keinerlei pathologische Verédnderungen der Kérnerschicht,
keinerlei Zerstorung der Moos- und Kletterfasern usw., aber eine deutliche
Lipoiddegeneration der Purkinjezellen, die ja sonst nach OBERSTEINER geradezu
lipophob sind, also nur ganz ausnahmsweise fettige Einschliisse enthalten.

Kurz zu erwdhnen sind noch die Verédnderungen der Netzhaut. Bei der
infantilen Form ist vor allem die Ganglienzellschicht schwer geschidigt. Die
Ganglienzellen werden frithzeitig und in besonders schwerem Grad von dem
Erkrankungsprozefl befallen und gehen in mehr oder weniger starkem Umfang
zugrunde. Bei der juvenilen Form ist die Erkrankung der Ganglienzelle gewdhn-
lich nicht so stark ausgepréigt, weshalb es hier gewohnlich auch nicht zu Opticus-
atrophie kommt. Dagegen sind die dufleren Netzhautschichten, insbesondere
die Stdbchen- und Zapfenschicht schwer geschidigt oder vernichtet gefunden
worden.

Gliabilder. Die Gliaverinderungen sind bei den beiden Formen der Er-
krankung etwas verschieden, indem bei der infantilen Gruppe, entsprechend
der gréBeren Schwere des Krankheitsbildes, die Erscheinungen seitens der
Glia stirker ausgeprigt sind als durchschnittlich bei der juvenilen. Man findet
bei der infantilen Form eine starke Vermehrung der Zellzahl der Glia, progressive
und regressive Verdnderungen, Auftreten groler Zahlen von Astrocyten, grofe
plasmatische Zellen, endlich zahlreiche gliogene Gitterzellen in allen Stadien
der Umwandlung zu echten Fettkornchenzellen. Grofle an Monstregliazellen
erinnernde Zellelemente liegen bisweilen in Nestern zusammen, haben kurze,
stummelige Fortsétze und mehrere oft sehr blasse, in ihrer Form stark variierende,
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groBe Kerne. Im Inneren bergen die grofen plasmareichen Elemente oft Ein-
lagerungen von gleichem Farbton wie die Ganglienzellen, wihrend in den glio-
genen Kornchenzellen der Inhalt mehr dem leuchtenden Fettrot genihert ist.
Die Trabantzellen um die erkrankten Ganglienzellen kénnen vermehrt sein.
Bisweilen sieht man, wie schon erwiahnt, Bilder von Neuronophagie. Die Faser-
glia ist in stark erkrankten Fillen auBerordentlich vermehrt. Sie ist am dich-
testen in den oberen und in den tieferen Schichten der Rinde, in den mittleren,
entsprechend dem an sich geringen Reichtum dieser Schichten an Gliafaser-
bildnern, am schwichsten. Der Grad der Wucherung geht parallel dem Ausfall
nervoser Elemente. Verwachsungen mit der Pia sah OSTERTAG. In dem Falle
BieLscHOWSKYs bestand die Rinde aus zwei
dicht verfilzten faserigen Streifen, die durch
einen hellen Streifen, der dem Status spon-
giosus entsprach, getrennt waren.
Wesentlich geringer sind die Verdnde-
rungen der Glia in den juvenilen Féillen. Hier
besteht bisweilen kaum eine nennenswerte
Vermehrung der zelligen und faserigen Glia-
strukturen. In anderen Féllen wieder zeigt
sich eine starke Anhdufung von Astrocyten
in den oberflichlichsten und tiefen Schichten
der Rinde (Abb. 168). In einem Falle, in
dem gerade in den tieferen Schichten die
stdrksten Zellausfille zu bemerken waren,
sah ich eine starke Vermehrung der Astrocyten
und stérkere Faserbildung, wodurch sich diese
Zone im Holzerbild als bandartiger Streifen
iiber groBere Strecken der Rinde verfolgen
lieB. Grofle plasmareiche Elemente sind bei
der juvenilen Form seltener, ebenso freie
Kérnchenzellen.
Entsprechend der besonders starken Aus-
prégung des Krankheitsprozesses im Klein-
hirn findet sich bisweilen eine sehr starke  Amaurotische %(gboii}ae;&juvenile Form.
Gliose, besonders in Form einer enormen  Zahlreiche Astrooyten in der tiofen
Vermehrung der senkrecht zur Rinde auf- Ganglienzollen. (SCHULTZEfAIbung.)
steigenden BERGMANNschen Stiitzfasern —
auf die Vermehrung der zugehorigen Kerne hatte ich schon bei Besprechung
der Verdnderungen im Nisslprdparat hingewiesen. Zu dieser hochgradigen verti-
kalen Gliafaserung in der Molekularschicht kann sich noch eine mehr tangential
verlaufende Gliafaserdeckschicht gesellen. Besonders ausgesprochen waren diese
Verdnderungen in einem infantilen Fall von WestpHAL, aber auch in juvenilen
Fillen ist Ofters eine starke Gliafaservermehrung nachweisbar, namentlich
dann, wenn es zu starkem Untergang von PUREINTEschen Zellen gekommen ist.
Markfaserbild. Bei der juvenilen Form ist das Marklager im ganzen von
normaler Farbung und Dichte, ja vermehrter Dichte. In fiinf eigenen Fillen
von juveniler amaurotischer Idiotie war das Markfaserbild in Gro8- und Klein-
hirn, in Rinde wie im Marklager, einschlieflich der Rinde der Calcarina durchaus
normal. Von einzelnen Autoren ist eine leichte Lichtung der feineren Rinden-
faserung beobachtet worden. Uber hochgradige Zerstorung des Marklagers bei
der juvenilen Form berichtet BroDMANN, in dessen Fall Markfasern und
Achsencylinder unter Auftreten reichlicher Fettkérnchenzellen geschwunden
waren.
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Im Gegensatz zu diesem relativ normalen Markbild bei der juvenilen Form
sind schon in den élteren Publikationen iiber die infantile Form starke Ver-
anderungen des Markfaserbildes beschrieben worden (ScHAFFER, NAVILLE,
SaviNT und SAvINI-CASTANO), Beobachtungen, die von spiteren Untersuchern
(BiELSCHOWSKY, GLOBUS, OSTERTAG) bestitigt und erginzt worden sind. Die
Rindenfaserung fehlt im allgemeinen bis auf diirftige Reste, und im Mark-

lager finden sich oft schwere
Ausfille, besonders in den
spéatreifenden Systemen (Abb.
169) (groBe Assoziationssysteme
des GroBhirns, Neostriatum,
Hemisphérenmark des Cere-
bellum, Pyramidenbahn, basale
Etage derBriickeusw.),wiahrend
der Markgehalt der phylogene-
tisch altenSysteme auch in weit-
gehend erkrankten Gehirnen
relativ grof} ist (Eigenfaserung
des Rhombencephalon, also
die dorsale Etage der Briicke,
Hinterstrange, spinale Nerven
[ScHAFFER, NAVILLE, BIEL-
SCHOWSKY, OSTERTAG u. a.]).

Noch weitergehende Ver-
dnderungen des Marklagers
haben in neuerer Zeit BIEL-
SCHOWSKY, GLOBUS, OSTERTAG
festgestellt. Sie fanden in ihren
Fillen das Marklager entweder
in groBer Ausdehnung oder
regiondr, so OSTERTAG im Be-
reiche der U-Fasern, in eine
zéhfliissige, gallertig-schleimige
Masse  verwandelt (BIEL-
SCHOWSKY); besonders weit
ging diese Erweichung in dem
Mark der Markkegel (Abb. 170),

Abb. 169. Frontalschnitt durch eine Hemisphére, WEIGERT- die auf dem Durchschnitt in-
PAL, Mark des Schlifenlappens, Markkegel des Gyrus folge der starken Quellung des

cinguli, Mark der ITII. Stirnwindung gering gefarbt. Balken AR
relativ normal, frithzeitiger Stillstand der Markentwicklung.  Inhaltes bei leidlich erhaltenem
(Nach M. BIELSCHOWSKY.) Isthmus direkt eine pilzférmige
Gestalt zeigten.

Die Verédnderungen des Marklagers sind offenbar durch zwei nebeneinander
gehende, grundverschiedene Vorginge bedingt: Hemmung der Markbildung
einerseits, Degeneration im Marklager andererseits. Die Hemmung der Mark-
bildung spielt nach dem Urteil der meisten Autoren die grofiere Rolle. Dafiir
spricht neben der Bevorzugung der spitreifenden Systeme auch der Umstand,
dal Abriumzellen in den markarmen Partien nur in sehr geringem Umfang
nachgewiesen worden sind. Wenn diese Markhemmung sich in den infantilen
Fillen relativ hiufig findet, so kann man den Markmangel doch nicht als un-
bedingt zum pathologischen Bild gehorig bezeichnen, denn in manchen Fillen
der infantilen Form hat die Markentwicklung fast das dem Lebensalter ent-
sprechende Mal} erreicht.
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Daneben gehen aber auch degenerative Prozesse im Marklager vor sich.
Selbst in sehr gut erhaltenen Gebieten der juvenilen Form findet man ofter
schwichere und stdrkere Ansammlungen von Fettkornchenzellen in den
GefiaBscheiden, weiter Gliarosetten, lokale Anhdufung von relativ plasma-
reichen Astrocyten, Momente, die fiir Abbauvorginge auch im Marklager
sprechen.

Bei der Markerweichung, wie sie von BreLscHOwWSkKY und OSTERTAG be-
schrieben worden ist, handelt es sich
weniger um einen Degenerationsprozel,
als um einen Auflésungsprozefl (OSTER-

TAG); sie ist sonstigen Erweichungs-
vorgingen im Marklager, wie etwa nach
GefiBverschluBl, nicht ohne weiteres
gleichzustellen, denn die Gliakerne im
Inneren der erweichten Partien sind gut
erhalten, was gegen nekrotische Vor-
ginge spricht. Nach BIELSCHOWSKY,
dessen Erklarung von OSTERTAG im all-
gemeinen angenommen wird, kommt die
Erweichung durch eine iiberméBige
Wasserbindung in den Markscheiden —
worauf BIELSCHOWSKY iibrigens auch
die Blahung der Nervenzellen zuriick-
fiihrt — zustande. Diese Wasserbindung
héingt nach BieLscaowsky mit Uber-
sittigung des Markes an freien, stark
hydrophilen Proteinkdérpern zusammen;
OSTERTAG bringt den Vorgang mit dem
relativ groflen Wasserreichtum des kind-
lichen Gehirns in Zusammenhang. Die
bei den Quellungsprozessen entstehenden
Produkte firben sich mit Hamatoxylin
oder leicht rosa im Scharlachpriparat;
ihre Umwandlung in Neutralfette geht
nach OSTERTAG anscheinend erst im

1 Abb. 170.
Berel(;h des mesodermalen  Gewebes Frontalschnitt durch die GroBhirnhemisphére.
vor sich. Die Markkegel der Temporalwindung sind
zum Teil ausgehohlt wegen AusflieBens der
Mesodermales Gewebe. Das meso- schleimig verénderten Marksubstanz.

dermale Gewebe wird durch den Krank- (Nach M. BIELSCHOWSKY.)

heitsprozel nur wenig in Mitleidenschaft

gezogen. Die starke fibrose Verdickung der Meningen bei der juvenilen Form,
wobei entziindliche Erscheinungen in der Pia vollkommen fehlen, ist schon
erwihnt worden. Eine geringe Capillarfibrose sahen BrerLscHOWsKY, WESTPHAL
und Srowr. Infiltrative Erscheinungen an den Geféflen, insbesondere Lympho-
cytenansammlungen, sind von verschiedenen Autoren erwahnt worden. Auch
ich habe solche infiltrative Lmyphocytenansammlungen in einem juvenilen
Falle mit stirkeren Zerfallserscheinungen gesehen. Sie sind nicht als entziind-
liche Reaktion auf eine exogene Noxe aufzufassen, sondern als sogenannte
symptomatische Entziindung nach SPIELMEYER, wie sie auch sonst bei Erkran-
kungen sich finden, die mit starkem Gewebszerfall einhergehen, z. B. in der
Umgebung von vasculdren Erweichungsherden.
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Wesen und Pathogenese der Erkrankung.

Uber das Wesen und die Pathogenese der Erkrankung sind zahlreiche Hypo-
thesen aufgestellt worden.

Die groBen Entdeckungen auf dem Gebiete der pathologischen Anatomie
der Erkrankung fallen in die Zeit, in der die EpiNcERsche Aufbautheorie noch
in voller Bliite stand. Es ist daher verstdndlich, daB sie zundchst auch auf das
Wesen der amaurotischen Idiotie iibertragen wurde, so von H. Voat, SPIEL-
MEYER, der von einer abnormen Erschépfung des Nervensystems sprach, u. a.

Offenbar stark beeinfluBt durch die EpINGERsche Aufbautheorie war zunéchst
auch SCHAFFER bei der Aufstellung seiner Hypothesen.

SCHAFFER verlegt den Ausgangspunkt der Erkrankung in das Hyaloplasma.
Die initialen Verdnderungen bestehen nach ihm in einer Massenzunahme des
strukturlosen, interfibrilliren Cytoplasma, des sogenannten Hyaloplasma,
in dem er gleichzeitig den fiir die Funktion wichtigsten Bestandteil der Nerven-
zelle erblickt, wahrend er das Auftreten der lipoiden Stoffe fiir sekundar hélt
(,»erst Schwellung, dann Fallung*‘). Er ging schlieflich so weit zu behaupten,
daB das Hyaloplasma beir allen erblichen, heredodegenerativen Erkrankungen
der Neuronenbestandteil, der Trager der heredodegenerativen Verdnderungen
sei. Er erweiterte seine Theorie spéter dahin, da3 diese Hyaloplasmaaffektion —
er war inzwischen zu der Uberzeugung gelangt, daB Ganglien- und Gliazellen
in gleicher Weise am Erkrankungsproze beteiligt seien — auf Abkémmlinge
des ektodermalen Keimblattes beschrinkt sei. Er kam so zur Annahme, daB
das Wesen der Erkrankung die Offenbarung einer ab ovo vorhandenen Keim-
blattschwiche im Bereiche des ektodermalen Keimblattes sei. Diese Lehre
suchte er durch die Behauptung zu stiitzen, daBl diese Keimblattschwiche sich
in makroskopischen und mikroskopischen Degenerationszeichen des Gehirns
dokumentiere, so Klaffen der Syrvischen Furche, Affenidhnlichkeiten in der
Ausdehnung der Area striata und der Postcentralisformation, Hypoplasie des
Balkens, Hypoplasie des Cerebellum u. a. m. Die weitere Entwicklung seiner
Lehre nach der Richtung hin, daBl das Wesen der heredodegenerativen Erkran-
kungen aufler durch die Keimblattwahl noch durch Systemwahl und Segment-
wahl charakterisiert sei, kann ich hier iibergehen.

Auf der anderen Seite steht die Mehrzahl der Autoren auf dem Standpunkt,
daB die Schwellung der Zelle nicht der primére, sondern ein sekundérer Vorgang
ist, bedingt durch Einlagerung pathologischer lipoider Stoffwechselprodukte
in die Zelle. Dieser Auffassung, die SPIELMEYER als erster vertreten hat, haben
sich BieLscHOWSKY, MARINECSO und fast alle anderen Autoren angeschlossen.
Sie erblicken das Wesentliche der Erkrankung in einer Stoffwechselstérung,
wobei die Ansichten im einzelnen allerdings stark variieren. So nehmen PARHON
und GoLDSTEIN als Grundlage der Erkrankung eine durch die Abwesenheit
eines spezifischen, fiir die Neuronenentwicklung und -assimilation notwendigen
Fermentes bedingte Stoffwechselstérung an. Auch MARINESCO erscheint
eine Storung der Fermenttitigkeit als das Wesentlichste des Prozesses. Die An-
haufung der Lipoide und die dadurch bedingte Blihung der Zelle ist das Ergebnis
einer Stérung der Fermente, die sich in drei von ihm nachgewiesenen Momenten
zeigt: 1. in Reduktion der oxydierenden Fermente (Schwund der Oxydasen
in den erkrankten Zellpartien), 2. in Verschwinden des Eisens, 3. in Lésionen der
Mitochondrien (die nach MaRiNEsco in dem MaBe schwinden, als Lipoide
auftreten). Die Schwellung kommt nach MariNEsco durch Anderungen des
osmotischen Gleichgewichts mit nachfolgender vermehrter Wasserbildung
zustande. BENDERS ist der Meinung, dafl die Ubiquitit des Prozesses mit der
fiir alle Zellen wesensgleichen Abweichung mit grofier Wahrscheinlichkeit
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auf eine oder ganz wenig gestérte Funktionen der Zelle hinweise, wobei zwei
Moglichkeiten vorliegen: entweder unzureichende Assimilation oder gestérte
Excretion. Nach BiELscHOWSKY deutet das relativ langdauernde Erhaltenbleiben
der spezifischen nervosen Zellfunktion in Verbindung mit dem langen Erhalten-
bleiben der Fibrillen und Achsencylinder darauf hin, daBl nicht der spezifisch
nervose Anteil der Zelle erkrankt, sondern daB nur die Zellfunktionen insuffi-
zient sind, die den Stoffwechsel regulieren. ,,Der Stoffwechsel der Ganglien-
zellen ist bei allen Formen der amaurotischen Idiotie als schwer veréndert
gekennzeichnet; das ist das Wesentliche und Wichtige.“ Ahnlich sind die
Anschauungen, die OSTERTAG ausgesprochen hat. Die Grundlage der Stoff-
wechselstérung erblickt er in Stérungen der trophischen Funktionen der Glia.

Abb. 171. GroBe blasse Zellen in der Milz mit starker Lipoidspeicherung. (Nach M. BIELSCHOWSKY.)

Ob die Stoffwechselstérung bzw. die Stérung der trophischen Funktion der Glia
auf eine besondere Veranlagung der Zelle selbst oder auf iibergeordnete Stérungen
der inneren Sekretion zuriickzufiihren ist, lassen die einen offen, so BIELSCHOWSKY
u. a., wihrend andere, wie PARHON und GOLDSTEIN, SAVINI, SAVINI-CASTANO,
OsTERTAG eine Erkrankung der Driisen mit innerer Sekretion als wahrscheinlich
annehmen, so kommt OSTERTAG zu dem Schluf}, dafl die Befunde dazu dringen,
,,der Stérung im Zellstoffwechsel eine allgemeine Erkrankung des endokrinen
Systems iibergeordnet erscheinen zu lassen. Andere wieder, wie SPIELMEYER,
sprechen von einer Stoffwechselstérung schlechthin, ohne sich ndher iiber die
Art und den Mechanismus dieser Stoffwechselstérung auszulassen.

Einen grofien Schritt vorwérts in der Erkenntnis der Pathogenese der amau-
rotischen Idiotie bedeutet die neueste Arbeit von BIELSCHOWSKY iiber die Ver-
bindung von amaurotischer Idiotie mit lipoidzelliger Splenohepatomegalie
(Prcx-N1EManNsche Krankheit). Die Splenohepatomegalie ist in makroskopi-
scher Hinsicht durch eine enorme Volumens- und Gewichtszunahme der Milz
und Leber gekennzeichnet. Die Leber zeigt auf dem Durchschnitt das Aussehen
einer ,,glaserkittdhnlichen® Fettleber, in der Milz kommen bisweilen linsengrofe,
weilligelbe Herde vor. Die Vergroferung kann sich auch auf Knochenmark,
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Lymphdrisen und Nebennieren ausdehnen. Mikroskopisch finden sich oft in
Nestern zusammenliegende grofle, blasse, teilweise auffallend helle, wabige Zellen
(Abb. 171). Sie enthalten als Einschluf} farberisch nachweisbare Phosphatide,

Abb. 172. Amaurotische Idiotie. Papillen der Zunge. Nach einem von Prof. BIELSCHOWSKY iiber-
lassenen Priparat. Die schwarzen Massen entsprechen den gespeicherten lipoiden Substanzen, die
mit Scharlach kaum angefirbt werden. (Eisenhdamatoxylinfirbung.)

Abb. 173. Kleinhirnrinde bei infantiler Form der amaurotischen Idiotie. Abbauprodukte schwarz
(Eisenhdmatoxylinfirbung). Nach einem von Prof. BIELSCHOWSKY iiberlassenen Préparat.

zum Teil auch Neutralfette. Nach Prok handelt es sich um eine primére Stérung
des Lipoidstoffwechsels, wobei es zu einer Uberschwemmung des Blutes mit
hauptséichlich zu den Phosphatiden gehérenden Stoffen und infolge des Uber-
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angebotes von solchen Stoffen zu einer Speicherung zundchst im Histiocyten-
apparate des Korpers, spéiter auch zu Speicherung im Parenchym der Leber,
Niere, Darmepithelien, Herzmuskelzellen, Papillen der Zunge usw. kommt
(Abb. 172). In einem solchen, schon klinisch als eine Verbindung beider Leiden
festgestellten Fall, in dem Pick die fiir die Prck-Niemanxnsche Krankheit
typischen Befunde: glaserkittdhnliche Fettleber, stark vergroferte Fettmilz,
Pakete von zitronengelben Lymphdriisen usw., neben den typischen mikro-
skopischen Verdnderungen festgestellt hatte, konnte nun BIELSCHOWSKY
den Nachweis erbringen, dafl im Gehirn der typische Befund einer infantilen
amaurotischen Idiotie vorlag. Wie die grolen Zellen in der Milz und in den
anderen Organen, so zeichnete sich im vorliegenden Falle auch der Inhalt

Abb. 174. Amaurotische Idiotie; Fall BOHMIG-SCHOB (s. Text). Milz im Bielschowskypriparat.
m relativ gut erhaltenes Milzgewebe; gz Nes"oi grofler lipoidhaltiger Zellen; r Ziige des Reticulums
er Milz.

der geschwellten Ganglienzellen durch eine starke Affinitit zu WEIGERT-
schem und HEIDENHAINschem Hématoxylin aus (Abb. 173). Eine Abweichung
von dem fiir infantile amaurotische Idiotie typischen Befund bestand insofern,
als in diesem Falle auch der gesamte Bindegewebsapparat des Gehirns an der
Lipoidspeicherung in einem iiber das gewdhnliche Mall weit hinausgehenden
Umfang teilnahm. Die GefiBwandzellen, die Zellen der Tela chorioidea, die
Zellen der Pia, zeigten die gleichen pathologischen Einlagerungen, wie die Gang-
lienzellen, die Zellen der Milz und der Leber. BIerLscHOWSKY weist darauf hin,
daB diese Verbindung von amaurotischer Idiotie und Splenohepatomegalie
schon in Fillen von KNox, WAHL und SCHMEISSER, sowie von OBERLING und
WORINGER bestanden hat. Er kommt auf Grund seiner Beobachtungen zu dem
SchluB, daBl es sich um kein zufélliges Zusammentreffen beider Krankheiten
handle, sondern daf} beiden ein gemeinsames pathogenetisches Prinzip zugrunde
liegen muf. Damit gewinnt die fiir die amaurotische Idiotie von BIELScHOWSKY,
MAaRINESCO, MoTT, SPIELMEYER u. a. vertretene Ansicht, die das Wesentliche
in einer Stoffwechselstorung der erkrankten Zellen erblickt, eine starke Stiitze.
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,,Denn das Konstante bei dieser Krankheit ist sicher die Lipoidspeicherung, die
erst sekundir zu einem mehr oder minder betrdchtlichen Schwellungszustand
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Abb. 175a.

Abb. 175a und b. Amaurotische Idiotie. Fall BouMIG-ScHOB. Scharlach R. Zeigt die Ahnlichkeit

des Farbtons der lipoiden Einlagerungen in den Ganglienzellen der Rinde und in den groBen Zellen

der Milz. a zeigt auBerdem deutlich den Unterschied im farberischen Verhalten der Lipoide in den
Ganglienzellen und in den GefaBwandzellen.

der betroffenen Zellgebilde fithrt. Die Schwellung 18t sich sehr zwanglos auf
eine mit der Lipoidablagerung verbundene Verdnderung im Chemismus ihres
Protoplasmas zuriickfiihren.‘
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Diese Befunde gewinnen an Bedeutung noch dadurch, daf BomEMIG und
ScHOB etwa zu gleicher Zeit bei einem aus einer arischen Familie stammenden
Fall von juveniler amaurotischer Idiotie dhnliche Verdnderungen der Milz und
der Lymphdriisen fanden — leider war nur wenig von den Organen konserviert
worden, so dafl von der Ausdehnung der Erkrankung auf weitere Organe nichts
nachweisbar war. — Das mikroskopische Bild der schon makroskopisch ver-
dnderten Milz gleicht weitgehend dem der Splenohepatomegalie PIcK-NIEMANNs
(Abb. 174). Im Fettbild allerdings sind Abweichungen insofern zu erkennen,
als einmal der Inhalt weitergehende Rotfarbung zeigt, als bei der echten Pick-
NiemannNschen Form, wahrend andererseits eine Reaktion auf WEIGERTsches
bzw. HEIDENHAINsches Hamatoxylin nicht zu sehen ist, und endlich auch die
abnorme Fettspeicherung in den mesodermalen Elementen des Zentralnerven-
systems fehlt, die BIELSCHOWSKY in seinem Falle beobachten konnte. In
fiarberischer Hinsicht verhalten sich also die bei der Pick-NIEManNschen
Form der Splenohepatomegalie nachweisbaren Zelleinlagerungen in der Milz
und in den anderen Organen zu den von uns in den Reticulumzellen der
Milz und Lymphdriisen gefundenen Einlagerungen zueinander, wie die in den
Ganglienzellen bei der infantilen amaurotischen Idiotie gespeicherten Lipoide
zu den bei der juvenilen Form firbbaren Lipoiden (Abb. 175a u. b).

Diese Verschiedenheit der Farbung des Lipoidinhaltes aller befallenen Zellen
bei der infantilen Form einerseits, bei der juvenilen Form andererseits, ist auch
beweisend fiir die von BIELSCHOWSKY ausgesprochene Ansicht, daf} die Er-
krankung des Nervensystems und der der Korperorgane parallel geht, bzw.
daBl die Stoffwechselstérungen in diesen Zellen verschiedenster Keimblatt-
abstammung die gleiche ist. Ich kann BIELSCHOWSKY nur beistimmen, wenn
er aus diesem Befunde schlieBt, daf einmal der Hyaloplasmatheorie, zum anderen
aber besonders der Theorie der ektodermalen Keimblattwahl, an der SCHAFFER
noch festhélt, der Boden entzogen worden ist. Von einer Keimblattwahl kann
keine Rede mehr sein, wenn Zellen verschiedener Keimblattabstammung in
gleicher Weise verdndert sind.

DaBl die von SCHAFFER als Stigmata degenerationis angefithrten morpholo-
gischen Kriterien einer Kritik nichst standhalten, darauf haben schon friiher
O. VogT, BIELSCHOWSKY, SCHOB u. a. hingewiesen. SCHAFFER hat bisher nicht
den Beweis erbracht, dal es sich bei den von ihm aufgefiihrten morphologischen
Abweichungen um idiotypisch bedingte Entwicklungshemmungen bzw. Mi8-
bildungen und nicht um sekundir durch den Krankheitsprozel bedingte Ent-
wicklungshemmungen (so bei der Hemmung der Markentwicklung) oder sekundére
Atrophien handelt, so bei der oft bei amaurotischer Idiotie vorkommenden
Atrophie des Kleinhirns. Auch OSTERTAG, der in seinem Falle echte MiBbil-
dungen, pachygyre und mikrogyre Windungsbildung beobachten konnte, lehnt
die ScEaFFERsche Erklirung ab und fiithrt alle Verdnderungen auf den der
amaurotischen Idiotie zugrunde liegenden ProzeB zuriick.

Fir am meisten berechtigt halte ich auf Grund der erwihnten neuesten
Befunde die Auffassung, dafl die amaurotische Idiotie bzw. die der amauroti-
schen Idiotie zugrunde liegende Zellerkrankung der Ganglienzellen eine Teil-
erscheinung einer auf den gesamten Organismus sich erstreckenden erblichen
Stérung des Lipoidstoffwechsels ist.

Nachtrag wiihrend der Korrektur: Ganz neuerdings hat Kurs (Uber einen
Fall von Spitform der amaurotischen Idiotie mit atypischem Verlauf und
mit terminalen schweren Stérungen des Fettstoffwechsels im Gesamtorganismus
(Z. Neur. 122) auch in einem seiner Félle von Spéatform der amaurotischen
Idiotie eine starke Fettspeicherung in verschiedenen Organen nachgewiesen,

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI. 62
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so besonders stark in den Epithelien und den Capillarendothelien der Nieren,
in den Epithelien der Nebennieren, in den Epithelien und den Interstitialzellen
der Schilddriise, in den Epithelien des Vorderlappens der Hypophyse, in den
Randpartien der Lymphdriisenfollikel, in der Leber, hier besonders auch in
den KuprErschen Sternzellen, im Herzmuskel, im interstitiellen Gewebe des
Pankreas, in der Milz — wenn auch gerade hier weniger stark —. In histo-
chemischer Hinsicht verhielten sich auch hier die Lipoide in den Ganglienzellen
und in den Zellen der iibrigen Organe vollig gleich, indem iiberall eine starke
Farbung mit Sudan IIT und Scharlach-R eintrat. Auch Kurs kommt zu der
Anschauung, daB ,,die amaurotische Idiotie als Teilerscheinung einer Erkran-
kung des gesamten Organismus auftreten kann, die fiir sich nur als heredo-
familidre Stérung des Lipoidstoffwechsels gedeutet werden kann.*

B. Progressiver familiiirer Schwund des Hemisphiiren-
markes. (Familiiire diffuse Sklerose bzw. Leukodystrophia
cerebri progressiva hereditaria BIELSCHOWSKY 1.)

Auf Grund neuerer Forschungsergebnisse wird die sogenannte diffuse Sklerose
nicht mehr als eine nosologische Einheit aufgefafit. Wenn NEUBURGER sogar
drei Formen unterscheidet, eine blastomatose, eine exogen-entziindliche und
eine endogen-degenerative, so nehmen die meisten Autoren an, dafl es wenigstens
zwei scharf voneinander zu trennende Gruppen gibt: eine exogen-entziindliche
und eine endogen-degenerative. Die Aufstellung der letzteren Gruppe erhilt
durch den Nachweis relativ zahlreicher familidrer Fille ihre besondere Bedeutung
(KrABBE, HABERFELD und SPIELER, SCHOLZ, BIELSCHOWSKY), ganz abgesehen
davon, daf} in einer ganzen Reihe von Fillen auch der pathologisch-anatomische
Befund viel mehr fiir einen rein degenerativen ProzeBl als fiir entziindliche
Vorginge spricht. BIELScHOWSKY hat auch alle bisher veréffentlichten Einzel-
beobachtungen der degenerativen Form zu einer Gruppe zusammengefalt
und als eine besondere Form heredodegenerativer Erkrankungen bezeichnet.
Er hat in diese Gruppe auch die sogenannte PEL1ZAUS-MERZBACHERsche Krank-
heit mit einbezogen, nachdem auch SPIELMEYER und LIEBERS auf Grund ihrer
Untersuchungen an einem zweiten Fall der Erkrankung auf die verwandtschaft-
lichen Beziehungen zur diffusen Sklerose hingewiesen hatten. BIELSCHOWSKY
hat diese von ihm aufgestellte Gruppe als sogenannte famalidre diffuse Sklerose
bzw. Leukodystrophia cerebri progressiva hereditaria bezeichnet und teils auf

1 Da es sich bei den Krankheitsbildern, deren pathologisches Bild hier dargestellt
werden soll, um sehr seltene Krankheiten handelt, die in dem klinischen Teil kaum eine
Sonderberiicksichtigung finden kénnen, halte ich es zum besseren Verstdndnis der patho-
logischen Befunde, die in allgemein-pathologischer und theoretischer Hinsicht trotz aller
Seltenheit sehr grofe Bedeutung haben, fiir richtiger, in kurzen Ziigen auch das klinische
Bild anmerkungsweise zu skizzieren.

a) Infantile Form (KrABBE): familidres Auftreten, keine Rassendisposition, Beginn
mit 4 —6 Monaten, allgemeine Rigiditdt, besonders der unteren Extremitéiten, spater tonische,
durch duBere Sinnesreize leicht provozierbare Krampfe, Sehnervenerkrankung, Abnahme
der geistigen Regsamkeit, schlieflich schlaffe Paresen.

b) Juvenile Form (ScHoLz, ALZHEIMER): ebenfalls familiir. Beginn mit etwa 7 bis
8 Jahren, Abnahme der Horfahigkeit, spastische Paresen, Abnahme der Sehkraft, Ver-
blédung, stetiges Fortschreiten, Tod nach 2!/,—5jahriger Krankheitsdauer.

c¢) Perizivs-MEerzBacHERsche Krankheit (chronische Form nach BIELSCHOWSKY):
Beginn in den ersten Lebensmonaten, rasche Progression bis zum 6. Lebensjahr, dann
langsamere Progression, Nystagmus, Bradylalie, Stérung der Sukzession und Koordination,
der Bewegungen, Ataxie, Lahmungen und Spasmen, Steigerung der Sehnenreflexe, Babinsky,
Fehlen der Bauchdeckenreflexe, hiufig trophische Stérungen der Knochen, oft Abnahme
der geistigen Fahigkeiten, aber keine schweren Verblodungszustinde, familiér-erblich.
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Grund des Kklinischen Verlaufs, teils auf Grund pathologisch-anatomischer
Unterschiede in drei Untergruppen eingeteilt. Er unterscheidet eine infantile
Form, vorldufig lediglich durch die Félle von KRABBE reprisentiert, eine juvenile
Form, zu der die Fille von ScHOLZ, BiELsScHOWSKY und héchstwahrscheinlich
von HABERFELD-SPIELER-SCHILDER zu rechnen sind, und endlich eine dritte
Form, die chronische, vertreten durch die PEL1zZAUS-MERzZBACHERsche Krankheit.
Im folgenden werde ich diese drei Formen unter dem Namen ,,Familidrer pro-
gressiver Hemisphdrenmarkschwund‘‘ zusammenfassen. Einmal scheint mir diese
Bezeichnung das Wesen der Krankheit besser zu treffen als der Name diffuse
Sklerose, andererseits deckt sie sich auch besser mit der von BIELSCHOWSKY
gewahlten Bezeichnung ,,Leukodystrophie.

a) Pathologische Anatomie der infantilen und der juvenilen Form.

Das Wesentliche des Prozesses besteht im Auftreten groBer symmetrischer
Entmarkungsherde in beiden Hemisphéren des GroB- und meistens auch des
Kleinhirns, in deren Bereich eine
mehr oder minder ausgedehnte Ersatz-

gliawucherung besteht.
AuBerlich bietet das Gehirn, ab-

Abb. 176. WEIGERTsche Markscheidenfarbung Abb. 177. Gliafaserfarbung nach HOLZER.
eines Falles von familiéirer diffuser Sklerose (Fall Stirnhirn. Die Abbildung veranschaulicht die
Gr. I von BIELSCHOWSKY). Frontalschnitt, Ent- Struktur der Gliose im ehemaligenHemisphéren-
markung des Marklagers, U-Fasern groBtenteils marklager. Dichte Gliose in der Peripherie,
erhalten. (Nach M. BIELSCHOWSKY.) lockere in den zentralen Teilen.

(Nach W. ScHOLz: Z. Neur. 99.)

gesehen von einer bisweilen vorhandenen Atrophie der Windungen (ScuoLz),
nichts Abnormes in der Konfiguration dar. Dagegen ist das Marklager auf
Durchschnitten der Hemisphéren in groBer Ausdehnung geschwunden. An seiner
Stelle findet sich ein graues oder rauchgraues Gewebe, das bald derb, bald
schwammig-poros ist. Wie namentlich Markscheidenpréparate erkennen lassen,
sind die zentralen Partien der Herde, wenigstens bei makroskopischer Betrachtung,
mehr oder minder vollig entmarkt. Bei mikroskopischer Betrachtung findet
sich bisweilen noch ein feinstes Netz erhaltener, aber sehr diinner, sich iiber-
kreuzender Markfasern (ScrHorz). Sehr stark ist gewohnlich auch die Ent-
markung im Chiasma opticus bzw. Tractus opticus. Meist reicht der Ent-
markungsprozeB nicht ganz an die Rinde heran, sondern liBit die Rinde
und auch die Fibrae arcuatae von MEYNERT frei, doch kommen stellen-
weise auch Zerstorungen dieser Markschichten vor (Abb. 176). In dem einen
Falle von KrABBE scheint der Prozef um die Gefalle besonders stark aus-
gepragt gewesen zu sein. Wahrend die GefdBe von ring- bzw. réhrenférmigen
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Minteln vollig entmarkten Gewebes umgeben waren, zeigte das iibrige Mark nur
eine diffuse Lichtung. Ebenso verschont der Entmarkungsprozef fast immer die
zentralen Ganglien, abgesehen vom Thalamus opticus, der in seinen GroBhirn-
anteilen degenerative Vorgidnge erkennen ldBt. In der Hirnrinde, ebenso im
Riickenmark finden sich leichte Lichtungen im Bezirke der weiflen und grauen
Substanz. Die Pyramidenbahnen zeigen das Bild sekundérer Degeneration.
Die Achsencylinder sind in gleichem Mafle von dem Zerstérungsprozel befallen

Kz

¥

Abb. 178. Fettfarbung mit Scharlachrot nach HER XHEIMER, Nachfirbung mit EHRLICHS Hdmatoxylin.
Aus der progressiven Randzone eines Kleinhirnherdes. Die Abbildung veranschaulicht die eigen-
tiimlichen Abbauverhéltnisse. Die frei im Gewebe liegenden gliogenen Kornchenzellen (kz) enthalten
kornige Substanzen, welche sich mit Scharlach nur leicht gelbrétlich anfdrben. Die iiblichen
leuchtend rot gefiarbten fettigen Abbauprodukte finden sich erst in den GefiBwandzellen (g).
(Nach W. Scuovrz: Z. Neur. 99.)

wie die Markhiillen. In den Randpartien, wo der Prozel des Markzerfalls noch
im Fortschreiten begriffen bzw. nicht vollig abgeschlossen ist, finden sich neben
Triimmern von Markscheiden auch Achsencylinderreste im Gewebe. In den
entmarkten Partien besteht eine ausgedehnte Ersatzgliawucherung (Abb. 177), die
im Zentrum der Herde gewéhnlich diinnfaserig, oft etwas lockerer spongios und
kernarm ist, wihrend sich in frischen Randpartien noch zahlreiche Wucherungs-
vorginge an der Glia, sowohl an der plasmatischen wie an der faserigen, finden;
besonders ausgeprigt scheinen die Wucherungsvorgénge der Glia in den infan-
tilen Fillen KraBBEs gewesen zu sein. Mesenchymale Strukturen sind an der
Ersatzwucherung, oder wenn man so sagen will, an der Narbenbildung im
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allgemeinen nicht beteiligt. Nur BieLscHOowsky fand in einem seiner Fille
an einigen Stellen mesenchymale Elemente an der Ausfiillung des durch Nerven-
faserzerfall entstandenen Gewebsdefektes beteiligt.

Die Cytoarchitektonik ist in keinem der Fille gestort; infiltrative Erschei-
nungen entziindlicher Art treten an Bedeutung ganz zuriick. Soweit lymphocytére
Infiltration stellenweise nachweisbar ist, hilt sie sich in den Grenzen der auch
sonst beobachteten symptomatischen Entziindung.

Besonderes Interesse verdienen die Ergebnisse der Untersuchungen iiber
abnorme chemische Abbauprodukte, deren Wesen besonders bei der juvenilen
Form von ScHoLz und BiELscHOWSKY studiert worden ist. Bei den infantilen
Féllen lagen die Verhéltnisse in den einzelnen Beobachtungen etwas verschieden.
Wihrend sich in einem Teil der Félle zahlreiche Kornchenzellen mit fettartigen,
teilweise auch mit Marchi fairbbaren Substanzen fanden, waren in einem anderen
Falle nur sehr wenig fetthaltige Abbauprodukte nachweisbar, und zwar nur in
Zellen der GefaBscheiden. Bei den juvenilen Féllen enthielten im Bereich der
zentralen Partien nur die adventitiellen Zellen noch Fetttropfchen, nach den
Randpartien zu auch die Gliazellen. Aber die fettigen Stoffe waren hier nicht
wie in den Gefifwandzellen bzw. wie in den innerhalb der GefdfBscheiden
liegenden Koérnchenzellen leuchtend rot gefirbt, sondern zeigten einen mehr
orangedhnlichen bzw. gelblichrotlichen bzw. mattgelben Farbton. Es handelte
sich hier nicht um echte Neutralfette, sondern um Lipoide anderer Zu-
sammensetzung, wie bei der amaurotischen Idiotie (Abb. 178). Solche Lipoide
fanden sich iibrigens auch in den Zellen der Rinde in gréBerer Zahl. BIEL-
SCHOWSKY sah auch gegen Scharlach und Sudan sich refraktidr verhaltende,
dagegen mit einer besonders modifizierten Hamatoxylineisenlackmethode sich
fairbende Produkte bzw. Stdubchen, die teils in Gliazellen eingeschlossen
waren, teils frei im Gewebe lagen, auch an solchen Stellen des Marks, wo
irgendwelche Abbauzellen nicht nachweisbar waren, z. B. sah er sie gehduft in
den Intima- und Endothelzellen von Capillaren, ohne dafl in der Umgebung
irgendwelche Abbauzellen hervortraten.

b) Die PELIZAUS-MERZBACHERSche Erkrankung (chronische, familiiire
diffuse Sklerose im Sinne von BIELSCHOWSKY).

Bisher liegen nur von zwei Féllen die Resultate anatomischer Untersuchung
vor. Der eine ist von MERZBACHER, der andere von SPIELMEYER-LIEBERS
eingehend untersucht worden. Hinsichtlich des Markbildes &hnelt der Befund
sehr stark den anderen beiden Formen. Das gilt einmal hinsichtlich der Ent-
wicklung groBler symmetrischer Entmarkungsherde in beiden Hemisphéren
des GroB- und Kleinhirns, das gilt weiterhin hinsichtlich des Verhaltens des
Entmarkungsprozesses gegeniiber den Fibrae arcuatae, die auch hier im ganzen
erhalten geblieben sind, und den anderen Partien des Zentralnervensystems,
die auch hier im wesentlichen von dem ProzeB verschont bleiben. Wesentliche
Unterschiede aber bestehen insofern, als einmal innerhalb der marklosen Par-
tien noch zahlreiche kleinere und groBere, stecknadel- bis linsengrofe Mark-
inseln mit wohlerhaltenen Fasern vorhanden sind, zum andern, als bei der
PrrizAus-MEeRrzBACHERschen Krankheit die Achsencylinder relativ intakt sind,
weshalb auch Erscheinungen sekundérer Degeneration fehlen (Abb. 179,180, 181).
Wihrend MERzZBACHER auf Grund seiner Bilder zu dem Schlusse kam, dafB3 bei
der Krankheit weder Abbauprozesse, noch Wucherungsvorgéinge der Glia,
insbesondere auch der faserigen Glia, eine Rolle spielen (er meinte, die Verdichtung
der Gliafaserung in den zentralen Partien seines Falles, sei durch Zusammen-
dringen der normalerweise vorhandenen Gliafaserung bedingt), konnten
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SpiELMEYER und LIEBERS den sicheren Nachweis erbringen, daB} die Mark-
losigkeit auf einen, wenn auch langsam und ohne Mobilisation von Gliazellen
vor sich gehenden EntmarkungsprozeB zu beziehen ist, und daB es zu einer
dichten Ersatzgliawucherung kommt. Entziindliche Erscheinungen fehlten voll-
kommen, die Cytoarchitektonik war frei von allen Stérungen.

Abb. 179. WEIGERT-PAL. Frontalschnitt, linke Hemisphére. comm. a. Commissura ant.; f. arc.
Fasciculus arcuatus; f.l.i. Fasciculus longit. inf.; g. fr. Gyrus forniatus.
(Nach L. MERZBACHER: Z. Neur. 3.)

Pathogenese und nosologische Stellung der Erkrankung.

Was zunédchst die nosologische Stellung der PrrizAus-MERZBACHERschen
Erkrankung betrifft, so hat MERZBACHER die Ansicht ausgesprochen, daf der
Krankheit eine Aplasie der Markscheiden zugrunde liege. Er nannte die Er-
krankung deshalb ,,Aplasia axialis extracorticalis congenita““. Die Unter-
suchungen SPIELMEYERs und LIEBERS haben die Unhaltbarkeit dieser Hypothese
erwiesen. Wie schon erwiahnt, haben diese Forscher tiberzeugend dargelegt, daB3
auch bei der MERzBACHERschen Krankheit die primére pathologisch-anatomische
Verdnderung in einem Markscheidenzerfall zu suchen ist. Damit aber riickt,
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was LieEBERS und neuerdings SPIELMEYER betonen, die PrrizAus-MERz-
BACcHERsche Krankheit in die Nachbarschaft der diffusen Sklerose.

Mit der Pathogenese der diffusen Sklerose haben sich besonders ScrHOLZ
und BrerLscHOWSKY beschiftigt. Nach ScmHoLz besteht die pathogenetische
Grundstérung in einer nutritiven oder trophischen Dysfunktion des glidsen
Gewebes. Er hebt ausdriicklich hervor, daBl das grundsitzlich Neue seiner
pathogenetischen Darstellung darin beruhe, dafl es erbliche Erkrankungen
des Nervensystems gébe, bei welchen es sich nicht um eine dem spezifischen

Abb. 180. Stirnhirn. Atrophie des zentralen Marklagers, der Markstiele und Markblétter. Erhaltene
Markinseln. Fibrae arcuatae erhalten. (Nach M. LIEBERS: Z. Neur. 115.)

nervosen Gewebe innewohnende vitale Schwéche handle, sondern wo die primére
Ursache mit Wahrscheinlichkeit in einer trophischen Dysfunktion des gligsen,
nicht nervosen ektodermalen Gewebes liege. Diese Dysfunktion der Glia bezieht
sich nicht nur auf Abbauvorgénge, sondern auch auf mangelhafte Assimilation
der fiir die Markfaser notwendigen Nahrstoffe. Der Zerfall der Markfasern
ist also auf Stérungen im Abbau wie auch im Aufbau und Ersatz zuriickzufiihren.
Ahnliche Anschauungen duBert BIELSCHOWSKY; nach ihm ist das histopatho-
logische Bild Ausdruck einer Insuffizienz des gesamten Aufbauapparates, des
vasculdren wie des gliosen, und zwar handelt es sich um eine Stérung sowohl
des Transportes, wie um eine Stérung der synthetischen Funktionen des Auf-
bauapparates, um eine Stérung des zentralen lipoiden Stoffwechsels; Unter-
brechung der Zufuhr der Aufbau- und Ersatzstoffe fithrt zum Zerfall der Mark-
scheiden.
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Wesentlich allgemeiner driickt sich LieBERS hinsichtlich der Pathogenese
der Perizivs-MerzBacHERschen Erkrankung aus, wenn er ausfithrt: ,, Uber
das Wesen des Prozesses lassen sich nur Vermutungen anstellen. Da nach den
heutigen Auffassungen jeder Gewebszerfall und Abbau durch fermentative
Spaltungen bedingt wird, und diese wieder abhingig sind von dem jeden-
falls auch endokrin mit gesteuerten Sduren- und Basenhaushalt, auf dessen
Storungen die osteoporotischen Vorgéinge an den Knochen hinweisen, kann

Abb. 181. Frontalschnitt durch hinteren Thalamus. Balken hier gut erhalten, Fornix schwicher
myelinisiert. (Nach M. LIEBERS: Z. Neur. 115.)

vielleicht auch die Ursache der Erkrankung in diesen Faktoren mit gesucht
werden. Die primdre Stérung der Erkrankung braucht jedenfalls durchaus
nicht im Gehirn selbst, sondern kann ebenso gut im endokrinen Apparat
liegen.*

Auch BIELSCHOWSKY weist auf gewisse Ahnlichkeiten mit der amaurotischen
Idiotie hin; wahrend aber die nutritive Stérung der Dysfunktion der Glia bei
der hereditdren progressiven Hemisphirenentmarkung (der degenerativen
Form der diffusen Sklerose) nur die Glia der weiBen Substanz betrifft, ist sie
bei der familidren amaurotischen Idiotie in erster Linie in der grauen Substanz,
also in der Rinde und den anderen grauen Massen, bisweilen aber — in den
Féllen mit stédrkerer Schiadigung des Markkorpers — auch in den Marklagern
vorhanden.
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C. Zustinde friiher Verblodung bei anderweiten
progressiven heredodegenerativen Erkrankungen.

Einmal ist hier darauf hinzuweisen, daf auch frith einsetzende Félle der
Wilson-Pseudosklerosegruppe, ebenso Friihfille der Huntingtongruppe, ins-
besondere die auffilligen, hinsichtlich des neurologischen Bildes mehr der
WiLsoNschen Krankheit d4hnelnden, im jugendlichen Alter einsetzenden Krank-
heitsfille, wie sie von SPIELMEYER, FREUND, RUNGE u. a. beschrieben worden
sind, an sich mit der gleichen Berechtigung hier zu beschreiben wiren, wie etwa
die juvenile Form der amaurotischen Idiotie. Ich sehe aber davon ab die patho-
logische Anatomie dieser Bilder hier zu schildern, weil die Wilson-Pseudo-
sklerosegruppe und die HuntingTONsche Chorea an anderer Stelle ausfiihrlich
abgehandelt werden.

Zweitens ist hervorzuheben — und dies zu betonen scheint mir wichtig —
dal auch andere heredodegenerative progressive Erkrankungen bald héufiger,
bald seltener mit Storungen der intellektuellen Entwicklung verbunden sein
kénnen, die dem Grade nach bald schwersten Idiotieformen, bald leichterer
Debilitat entsprechen, ofter auch als angeboren imponieren; so ist spastische
Spinalparalyse mit Idiotie verbunden beobachtet worden, so findet man vor
allem bei der Gruppe der Heredoataxie, und zwar sowohl bei der FRIEDREICH-
schen Form wie bei der cerebellaren Ataxie, meiner Erfahrung nach in der
groBeren Mehrzahl der Fille leichtere oder schwerere Grade von Schwachsinn,
der nach der Anamnese bis in die fritheste Kindheit zuriickgeht bzw. als an-
geboren anzusprechen ist. Wéahrend wir tiber die anatomischen Verdanderungen,
die der Ataxie zugrunde liegen, also die Verinderungen in Riickenmark und
Cerebellum, recht gut unterrichtet sind, ist das Studium des Gehirns bei diesen
Erkrankungen bisher so gut wie vollig vernachléissigt worden, trotzdem die
Kldrung der Frage, ob den psychischen Stérungen in diesen Féllen prinzipiell
gleichartige Degenerationsvorginge oder anderweite anatomische Verinde-
rungen zugrunde liegen, fiir das Problem der heredodegenerativen Erkrankungen
von weittragender prinzipieller Bedeutung ist.

Es ist mir eine angenehme Pflicht beim Abschluf dieser Arbeit allen den
Herren herzlich zu danken, die mich durch Uberlassung von Gehirnmaterial
und Préiparaten, sowie durch freundlichen Rat wesentlich unterstiitzt haben:
In erster Linie den Herren Geheimem Medizinalrat Prof. Dr. ScEmMORL und
Prof. Dr. SPIELMEYER, weiter den Herren Prof. Dr. BiELscHOwWsSKY, Prof. Dr.
GerpEL, Obermedizinalrat Dr. MELTZER- GROSSHENNERSDORF, Obermedizinal-
rat Dr. SAGEL, Prof. Dr. SpaTz.
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