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Angeborene oder friih erworbene Krankheiten
des Zentralnervensystems.

Storungen der Anlage (MiBbildungen) des Gehirns.
Von H. JosepHY-Hamburg.
Mit 6 Abbildungen.

I. Storungen der Windungsanlage (Mikrogyrie,
Pachygyrie, Agyrie).

Die Stérungen der Windungsanlage des GroBhirns sind zwar entwicklungs-
geschichtlich und anatomisch von groBem Interessel, haben aber fiir den Kliniker
deshalb eine geringe Bedeutung, weil sie in vivo im allgemeinen durchaus nicht
zu diagnostizieren sind und weil sie keinerlei spezifische Symptome zu machen
pilegen; die Tréiger derartiger Gehirne zeigen vielmehr durchweg Erscheinungen
von Schwachsinn und Epilepsie ohne besondere Firbung.

Zu erwiahnen sind hier zundchst persistierende Bildungen, die normaler-
weise nur ein Durchgangsstadium der embryonalen Entwicklung darstellen.
Hierher gehoren die sog. Cararschen Zellen der Molekularschicht, erhaltene
Reste der superfiziellen Kornerschicht und Reste des Status verrucosus simplex
der Rinde. Alle diese Bildungen kénnen sich in Gehirnen geistesgesunder In-
dividuen finden, kommen aber wohl besonders haufig bei Epilepsie und Schwach-
sinn vor.

Als Heterotopien bezeichnet man Inseln grauer Substanz an Stellen, wo solche
normalerweise nicht vorkommt, vor allem also im Marklager. Solche falsch ge-
lagerten Nester von Ganglienzellen kommen dadurch zustande, daB Neuro-
blasten auf ihrer Wanderung von der Ventrikelwand zur Rinde liegen bleiben
und sich hier weiter differenzieren.

Grobere MiBbildungen sind die Windungslosigkeit (Agyrie) und das Vor-
kommen abnorm breiter und plumper Windungen (Pachygyrie; die Bezeichnung
Makrogyrie ist sprachlich zu beanstanden). Ausgepriagte Fille sind selten; sie
sind u. a. von BIELSCHOWSKY beschrieben. Bei Epileptikern und Idioten findet
man o6fter eine verhiltnismaBig grobe Anlage der Gyri.

Bei der Mikrogyrie finden sich an Stelle der normalen Windungen abnorm
schmale und kleine in vermehrter Zahl. Es kann sich dabei um eine echte MiB3-
bildung handeln, es kann aber auch ein dhnliches Bild zustande kommen durch
Erkrankung und narbige Schrumpfung (Ulegyrie). Die Mikrogyrie kann sich
iber groflere und kleinere Abschnitte einer oder beider Hemisphéren erstrecken.

Pachy- und Mikrogyrie konnen entstehen auf der Basis einer fehlerhaften
Keimanlage; sie konnen sich aber auch ausbilden infolge einer exogenen Schi-
digung, z. B. einer friihfetalen Blutung oder Entziindung. Das gilt vor allem
fir die Mikrogyrie.

1 Dazu u.a.: JAkoB, HaNs: Faktoren bei der Entstehung der normalen und ent-
wicklungsgestorten Hirnrinde. Z. Neur. 155, 1 (1936).

Handbuch der Neurologie. XVI. 1
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II. Megalencephalie.

Als Megalencephalie bezeichnet man die allgemeine Vergroflerung des Ge-
hirns, sofern sie nicht durch einen Tumor oder durch Hydrocephalie bedingt
ist. Vircaow, der hierfiir den wenig eingebiirgerten Namen ,,Cephalonen‘‘ ge-
wihlt hat, unterscheidet die Hypertrophie, die allgemeine Gro8enzunahme des
Gehirns, von der Hyperplasie und teilt diese wieder, je nachdem sie gleichmiBig
alle Elemente oder nur die Glia betrifft, in eine echte und eine interstitielle,
wobei diese identisch ist mit der diffusen geschwulstigen Gliose. DE LANGE
nennt als Hauptgruppen die wahre Hyperplasie oder Megencephalie, die partielle
Hyperplasie und endlich das (sehr seltene) Zusammentreffen von Hypertrophie,
Hyperplasie und Pseudohypertrophie (Gliom). Untergruppen der Megencephalie
sind groBle Gehirne von harmonischem Bau bei Menschen mit mehr als ge-
wohnlichem Intellekt, bei solchen mit durchschnittlichem und endlich bei solchen
mit schlechtem Intellekt. Eine vierte Untergruppe bilden die groBien Gehirne
mit ungefdhr proportioniertem Bau mit relativ kleinen, manchmal nur durch
die histologische Untersuchung zu findenden Abweichungen. Auch diese Ein-
teilung mit der Vermischung funktioneller und anatomischer Gesichtspunkte
und mit dem im Grunde nicht geklarten Begriff des ,,harmonischen Baues
kann nicht sehr befriedigen.

Megalencephale Gehirne zeigen in ihrer Gesamtkonfiguration meist nichts
Besonderes; sie sehen aus wie ein vergrofertes Normalgehirn. Erst die genauere
mikroskopische Untersuchung deckt die Besonderheiten des Einzelfalls auf
und ermoglicht seine Rubrizierung. Im einzelnen haben sich zum Teil auffallend
geringe Befunde erheben lassen; es waren aber auch manchmal deutliche Ver-
anderungen nachweisbar. ScHLUTER und PETER sowie PETER haben besonders
auf die ,,Disharmonie’‘ in der Ausbildung der einzelnen Teile hingewiesen: die
Rinde ist relativ viel zu breit (so anch bei DE LANGE), das Marklager zu schmal.
Oder das Kleinhirn ist verhéaltnisméaBig zu grol oder zu klein (pE LaNGE). Da-
neben kénnen sich Abnormitédten der einzelnen Zellen finden, die zu grofl sind
(ScHMINCKE, PETER).

Stellt man die bekannt gewordenen ,hohen” Hirngewichte zusammen
(Tabelle1), so findet man in dieser Reihe zuerst Individuen, die eindeutig schwach-
sinnig und epileptisch waren oder solche mit durchschnittlicher Begabung.
Die Hirngewichte bedeutender Menschen schwanken innerhalb recht erheblicher
Grenzen und die hohen Gewichte liegen hier durchweg — von ganz wenigen Aus-
nahmen abgesehen — unter 1800 g'. Eine feste Beziehung zwischen Hirngewicht
und Intelligenz besteht nicht oder hochstens in dem Sinne, daB ein erhebliches
Untergewicht, soweit es nicht durch einen Prozel wie die Senilitit entstanden
ist, mit normaler Intelligenz kaum vereinbar ist. Doch kommen auch hier Aus-
nahmen vor, denn in der Literatur sind 5 Félle mit Hirngewichten unter 900 g
bei normaler Intelligenz bekannt (HECHST).

Die klinischen Symptome bei den kranken Megalencephalen waren recht
verschieden. Neben schwerem Schwachsinn und Epilepsie — 6fter mit perioden-
weise auftretenden Anfallen — findet sich normale Intelligenz mit verschiedenen
cerebralen Symptomen. So bot der GErLAcHsche Fall, der geistig durchschnitt-
lich war, Zeichenlehrer und dann Buchhéndler wurde, als Kind die Zeichen
einer spastischen Spinalparalyse, die sich aber spiter besserte. AuBerdem be-
standen Druckbeschwerden, die zu hiufigen Punktionen Anla8 gaben. TsINI-
makts Fall — 8jéhriger Knabe — war intelligent, hatte aber periodenweise
auftretende Kopfschmerzen, hiufig mit Erbrechen.

1 Der groBe Schidel und die olympische Stirn bedeutender Menschen beruht vielfach
auf einer leichten Hydrocephalie (WEYGANDT).
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Tabelle hoher Hirngewichte 1.
(Modifiziert nach JaxoBs Normale und pathologische Anatomie des GroBhirns. Wien 1927.)

I. Erwachsene Individuen.

1. Epileptischer Idiot (Fall WaLsem) . . . . . . . . . 2850 g
2. Schwachsinn (Fall Stmms) . . . . . . . . . . . .. 2480 g
3. Normal begabt (Fall RuporpHr) . . . . . . . . . . 2222 g (nach OBERSTEINER
etwa 2000 g!)
4. Epileptiker (Fall ScHMINCEE) . . . . . . . . . . . 2155 g
5. Geistig normal, korperliche Storungen (Fall GERLACH) 2140 g
6. Epilepsie (Fall SurcLirr) . . . . . . . . . . . .. 2070 g
7. Gut begabt, aber sozial verkommen (Fall OBERSTEINER) 2028 g
8. Turgenjeff (nach Kravusg). . . . . . . . . . . .. 2012 g
9. Cromwell (strittig!) . . . . . . . . . . . .. ... etwa 2000 g
10. Epilepsie in der Kindheit (Fall ANToN). . . . . . . 1995 g
11. Epilepsie (Fall GranT) . . . . . . . . . . . ... 1900 bzw. 1999 g mit Hirn-
hauten
12. Hydrocephalus (Fall L. Meyer) . . . . . . . . .. 1960 ¢
13. Bouny, franzosischer Politiker (nach VorLrLanp) . . . 1935 g
14. Normal (nach Fritze) . . . . . . . . . . . . .. 1930 g
15. Normal (nach BiscHOFF) . . . . . . . . . . . .. etwa 1925 g
16. Analphabet (Fall MEWES) . . . . . . . . . . . .. etwa 1900 g
II. Kinder 2.
(In Klammern das Durchschnittsgewicht fiir das betreffende Alter.)
1. 10jahriger Knabe, schwachsinnig (Fall FLETCHER) . . . . . . . . . . 2069 (1350)
2. 8jahriger Knabe, intelligent, periodenweise Kopfschmerzen (Fall TsIni-
7N < £ T 1920 (1350)
3. 3jahrig, Rachitis, tuberkultser Hydrocephalus (Fall Vircaow) . . . . 1911 (1100)
4. 16jahriger Knabe, Epilepsie (Fall HANSEMANN) . . . . . . . . . . . 1860 (1400)
5. 6jahrig (Fall LorEY) . . . . . . . . . . . .. ..o 1840 (1300)
6. 31/,jahriger Knabe, Epilepsie, Schwachsinn (Fall PETER und ScHLUTER) 1770 (1100)
7. Knabe von 8 Monaten, Epilepsie (Fall C. pg LaNGE) . . . . . . . . 1750 (750)2
8. 13jahriger Knabe (Fall VircrOW) . . . . . . . . . . . . . .. .. 1732 (1350)
9. Médchen von 10 Monaten (Fall Varror) . . . . . . . . . . .. .. 1630 (900)

Im duBeren Habitus bedingt eine erhebliche Megalencephalie naturgemil
eine entsprechende Vergroferung des Schidels. Im Fall bE LANGE nahm der
Schiadelumfang innerhalb von 6 Monaten um einige Zentimeter zu. Die Triger
sehen zum Teil ausgesprochen hydrocephal aus (Fall GERLACH), zum Teil findet
sich eine allgemeine Vergroflerung ohne das hydrocephale Ausladen der Stirn
(PETER und ScHLUTER). Auch eine besondere ,,Schwere“ des Kopfes ist auf-
gefallen (MEGGENDORFER).

Im allgemeinen wird klinisch statt der Megalencephalie ein Hydrocephalus
diagnostiziert, begreiflich bei der Seltenheit der Félle. Zu berichtigen ist diese
Fehldiagnose in vivo wohl nur durch die Encephalographie.

Die Atiologie der Megalencephalie in ihren verschiedenen Formen ist un-
geklirt. Wahrscheinlich handelt es sich um eine primdre HirnmiBbildung.
Bei einer dlteren Beobachtung von BETz hat méglicherweise bei Eltern und
drei Kindern echte Megencephalie vorgelegen (zit. nach DE LANGE). Be-
ziehungen zu endokrinen Stérungen, besonders zur Akromegalie, sind bisher
nicht zu begriinden.

1 Uber das Durchschnittsgewicht usw. und die Schwierigkeiten einer exakten Wigung
vgl. RoessLE und RourLErs Ma und Zahl in der Pathologie. Berlin 1932.

2 Auch bei familidrer amaurotischer Idiotie gibt es iiberhohe Hirngewichte (vgl. S. 402).

3 Zahlen fiir formolgehirtete Gehirne.

1*
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III. Spaltbildungen des Gehirns (Anencephalie und Cephalocele);
Balkenmangel.

Der angeborenen Spaltbildung des Riickenmarks, der Spina bifida, ent-
spricht im Bereich des Schédels und des Gehirns die Hirnspalte-Kranioschisis,
Acranie bzw. Anencephalie- und der Hirnbruch, die Cephalocele.

Die grundsitzliche Zusammengehorigkeit der Spina bifida mit diesen MiB-
bildungen im Bereich des Kopfes hat schon MoreaGNI erkannt. Eine voll-
standige Analogie besteht allerdings insofern nicht, als einmal die ,,Wirbel-
theorie®* des Schéadels sich als falsch erwiesen hat und weil weiter zwischen Hirn-
und Riickenmarksbriichen doch gewisse morphologische Unterschiede bestehen
(ErNST).

Bei der schweren Form der Hirnspalte finden sich meist sehr ausgedehnte
Defekte der Schiadelknochen und des Gehirns. Beide gehen im allgemeinen
konform und entsprechen einander; es kommen aber auch Divergenzen vor,
so insbesondere relativ gute Schédelbildung bei schwerem Hirndefekt. Es
braucht also der Grad der Schidelmifibildung, der Acranie, nicht immer dem
der HirnmiBbildung, der Anencephalie, zu entsprechen.

Je nachdem, was von Resten des normalen Organs da ist, unterscheidet man
eine totale Acranie bzw. Anencephalie (Holoacranie, Holoanencephalie) von
einer partiellen (Meroacranie, Meroanencephalie). Die Bezeichnung Hemicephalie
fiir diese letzten Formen ist sprachlich falsch gebildet und deshalb zu verwerfen.
Hemi. .. bezeichnet iiblicherweise die Halbseitigkeit.

Die menschlichen Anencephalen werden im Volksmund als ,,Krétenkopfe
oder ,,Katzenkopfe* bezeichnet.

Bei den typischen Anencephalen findet man auf der Hirnbasis, die nicht
von einer Schideldecke iiberdacht ist, eine rétliche Masse; sie ist entweder
ganz flach oder besteht aus einzelnen Knollen und Hdéckern. Dieser Rest des
Gehirns wird als Area cerebro-vasculosa (RECKLINGHAUSEN-MUSCATELLO) be-
zeichnet. Sie wird eingerahmt von der zarten, geféBreichen Zona epithelio-
serosa, die iiber eine Zona dermatica allméhlich in die normale Haut tibergeht.

Bei der Holoanencephalie sind in der Area cerebro-vasculosa keine nervisen
Bestandteile nachzuweisen; bei der partiellen Anencephalie sind zuweilen
Stammganglien und hintere Hirnabschnitte leidlich ausgebildet und sind bei der
serienméaBigen Untersuchung — wie sie vor allem von MoNakow und seinen
Schiilern inauguriert ist — zu identifizieren.

Anencephale Mibildungen sind zwar lebensunfihig, kénnen aber doch ein
Alter von einigen Stunden oder Tagen erreichen; der Fall von GAMPER — Arrhin-
encephalie mit grofem anencephalen Defekt, mit relativ gut ausgebildeten
Schéideldecken — lebte sogar etwa 3 Monate. Die genaue Beobachtung der
LebensduBlerungen dieser Wesen zusammen mit der genauen anatomischen
Untersuchung des Hirnrestes ist von groStem Interesse und hat unsere hirn-
physiologischen Kenntnisse wesentlich gefordert (ARNOLD, BROUWER, (GAMPER,
TrOMMER und OsSeENKOPP, CATEL und KraUuspr). Dem hier vorliegenden
,,Naturexperiment* sind nur die Félle an die Seite zu stellen, bei denen in friiher
Kindheit groBe Teile des Gehirns prozeBhaft zugrunde gehen (Kinder ohne
GroBhirn: Fille von EDINGER, JAKOB u. a.).

BrouwsRr hat fiir die Untersuchung von lebenden Anencephalen ein Schema
aufgestellt, das ich mit einigen Erginzungen, wie sie sich aus neueren Beob-
achtungen ergeben, hier bringe.

SchlieBlich ist noch zu erwdhnen, daf sich bei Anencephalen mannigfache
andere MiB3bildungen des Korpers finden konnen. Sehr hiufig sind die Neben-
nieren rudimentédr oder fehlen ganz.
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Prifung von LebensduBerungen bei Anencephalen.

. Atmung, Puls, Temperatur. Wird die Kérpertemperatur gehalten ?

. Wachen, Schlafen. RegelmifBiiger Wechsel ? Ist Aufwecken méoglich ?

. Zustand der Pupillen. Reaktion auf Licht, auf Schmerzreize? Augenhintergrund ?
. Bewegungen der Bulbi ?

. Priifung der iiblichen Haut- und Sehnenreflexe.

. Prifung der Reaktion auf Sinnesreize (Licht, akustisch, taktil, Warme und Kilte,
Geschmack).

7. Niest oder hustet der Anencephalus, giahnt er?

8. Saugt der Anencephalus, kann er schlucken ?

9. Schreit er, spontan oder auf Reize?

10. Priifung des Saugreflexes (oraler Einstellungsautomatismus GAMPERs).

11. Spontane Korperhaltung ? Wird sie spontan verdndert? (z. B. Rekelbewegungen,
Drehungen des Korpers).

12. Spontanbewegungen der Glieder.

13. Mimisches Verhalten.

14. Was geschieht, wenn man einem Glied eine abnorme Haltung gibt? Wird sie bei-
behalten oder gedndert ?

15. Tonus der Muskulatur ?

16. Greifreflex ? (War z. B. sehr deutlich in TR6MNERs Fall: Die Hand umgreift den
hineingesteckten und etwas bewegten Finger und fa8t ihn allméhlich so fest, dafl das Kind
an seinen Hiandchen 10 cm hoch iiber die Unterlage gehoben werden kann.)

17. Moroscher Schreckreflex ?

18. Sind Stellreflexe nachzuweisen ? (Sie waren u. a. sehr deutlich bei GampERs Fall.
Hier war auch ,,mit der Sicherheit eines Experiments‘‘ durch einen leichten Druck auf die
unteren Extremititen ein Sichaufrichten auszulésen; das Kind hob zunichst den Kopf
von der Unterlage, der Rumpf folgte und schlieflich wurde eine sitzende Stellung mit stark
nach vorn gebeugtem Riicken erreicht.)

19. Geht Meconium (Kot) und Urin ab?

20. Dermographie ?

21. Epileptiforme Anfille?

22. Bewegungen bei elektrischer Reizung des Hirnrestes? (Sie waren in ArRNoLDs Fall
auszulosen.)

23. Untersuchung von Liquor und Blut.

Sy OUR WO ND =~

Formalgenetisch ist die MiBbildung aufzufassen als eine Hirnanlage, die
sich im Stadium der Rinne nicht vom Hautblatt abgetrennt und zum Rohr
geschlossen hat. An giinstigen Objekten, z. B. Hithnerembryonen mit An-
encephalie, kann man zeigen, wie sich diese flache Hirnanlage im ibrigen ganz
,,normal® weiterdifferenziert. Sie stellt ein flach ausgebreitetes, seitlich in
die Haut iibergehendes Gehirn dar. Sekundidr kommt es allerdings zu mannig-
fachen Stérungen. An der Stelle, wo die offen gebliebene Anlage in das ge-
schlossene Rohr iibergeht, bilden sich abnorme Ausstiilpungen des Zentral-
kanals bzw. der Ventrikel aus und vor allem kommt es regelmiBig zu erheb-
lichen destruktiven Prozessen an dem frei liegenden Gewebe, zu reaktiven
Entziindungen und zu Einschmelzungen. Dabei ist zu beachten, dafi — ent-
sprechend der von SpaTz eingehend beschriebenen spezifischen Reaktionsweise
des unreifen Nervensystems — alle diese Vorginge keine wesentlichen Narben
hinterlassen. So kann das ganze Bild schliefllich auBerordentlich kompliziert
werden; es lafit sich aber, wie z. B. OssENKoPP kiirzlich gezeigt hat, auch an
ausgetragenen menschlichen Anencephalen diese Art der formalen Genese
klarlegen.

Eine primire Entziindung, wie sie RABAUD (Meningite fetal) und nach ihm
BROUWER u. a. angenommen haben, liegt meines Erachtens nicht vor (vgl. dazu
auch die Arbeit von OSSENKOPP).

Kausalgenetisch sind die Anencephalen — und das gilt ebenso fiir die Hirn-
briiche — aufzufassen als Hemmungsbildungen, die auf eine im Einzelfall nicht
faBbare Schiidigung zuriickzufithren sind. STOCKARD hat in schonen Experi-
menten an Fischen iiberwiegend wahrscheinlich gemacht, dafl Einwirkungen
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verschiedenster Art dieselben MiBbildungen hervorrufen kénnen, und anderer-
seits dieselben Schéidlichkeiten verschiedene Formen von MiBbildungen ver-
anlassen koénnen. Ausschlaggebend ist nicht die Art der Noxe, sondern der
Zeitpunkt ihrer Einwirkung. Es haben nidmlich die einzelnen Teilprozesse der
Entwicklung innerhalb der ganzen Entwicklung des Embryos eine verschiedene
und wechselnde Entwicklungsgeschwindigkeit. Auf dem Hohepunkt des Ent-
wicklungstempos einer Organanlage, wenn also hier eine im Vergleich zu anderen

Abb. 1. Bruchpforten der Cephalocelen am vorderen Schiidelende. (Aus CorpES: Erg. Chir. 29.)

Teilen des Embryos besonders lebhafte Zellvermehrung sich zeigt, besteht eine
besondere Anfilligkeit. Schéidlichkeiten, die in dieser Phase den Embryo treffen,
fiihren gerade an diesen Teilen mit besonderer Entwicklungsgeschwindigkeit
Hemmungen und damit MiBbildungen herbei.

Auf Grund dieser StockaRDschen Hypothese erklirt sich auch das Zu-
sammentreffen von Anencephalie und Nebennierendefekt: es ist nicht etwa
die eine MiBbildung von der andern abhingig, sondern beide sind koordiniert
und treffen deshalb so oft zusammen, weil Hirnanlage und Nebennierenanlage
in einer bestimmten Phase wegen ihrer hohen Entwicklungsgeschwindigkeit in
gleicher Weise anfillig sind.
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Die Hirnbriiche sind angeborene geschwulstformige Bildungen am Schédel;
sie bestehen aus Schiadelinhalt, der durch eine Knochenliicke nach aufllen ver-
lagert ist. Sie sind von Haut iiberzogen. Die einzelnen Formen werden je nach
dem Inhalt des Bruchsacks unterschieden, wobei allerdings zu bemerken ist,
daB es sich eigentlich nicht um einen Bruch, eine Hernie, handelt, sondern um
eine Ektopie. Zu nennen sind:

a) Die Encephalocele; sie enthalt Hirnsubstanz.

b) Die Encephalocystocele; sie enthalt Hirnsubstanz und Ausstiilpungen
des Ventrikelsystems.

Abb. 2. Innere Bruchpforten der basalen Cephalocelen. (Aus CoOrRDES: Erg. Chir. 29.)

¢) Die Meningocele; sie enthalt Hirnhdute mit Flissigkeitsansammlung.

d) Die Meningoencephalocele und Meningoencephalocystocele, Kombina-
tionen von a oder b mit c.

Die Hirnbriiche treten an typischen Stellen aus, durchweg da, wo zwei oder
mehrere Schidelknochen zusammenstoBen oder da, wo sich die Trennungs-
linien zweier Anlagen eines Knochens befinden, also zwischen den beiden An-
lagen der Frontalia oder zwischen den beiden Anlagen der Occipitalia. Atypisch
gelegene Hirnbriiche sind meist sehr verdéchtig auf traumatische Genese
(CorpEs). Abb. 1 und 2 nach CorpES verzeichnen die einzelnen Unterformen
an der Konvexitit und der Basis des Schidels.

Die GroBe der Hirnbriiche ist sehr verschieden. Es gibt kleine, bohnen-
groBe und riesige, die doppelt so grof wie der ganze Kopf sind. Meist sind sie
rundlich, gelegentlich weisen sie Einziehungen auf. Die Haut kann normal
sein, ist aber ofter gespannt, gertet und neigt zur Bildung von Dekubital-
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geschwiiren. Die Bruchpforte ist meist kleiner, als es die GréBe des Bruches

vermuten laBt. Die psychisch-neurologischen Erscheinungen der Kinder mit

Hirnbriichen sind verschieden, oft gering, meist aber stirker: es finden sich

Schwachsinn, Epilepsie, auch Léhmungen und Sprachstérungen. Mit der Ce-
phalocele kénnen sich Geschwiilste
kombinieren, so Himangiome und
die sog. Nasengliome. Auch tera-
toide Mischgeschwiilste sind beob-
achtet.. Auller dem Hirnbruch
kénnen sich andere MiB3bildungen
finden, so am Gehirn, am Riicken-
mark (Spina bifida!) und sonst am
Kérper.

Die Diagnose der gréferen For-
men ist leicht und kaum zu ver-
fehlen; die der kleineren kann
Schwierigkeiten machen. Das gilt
besonders fiir die doppelseitigen
Briiche am inneren Augenwinkel
(Cephalocele nasoorbitalis).

Als Therapie kommt nur der
chirurgische Eingriff in Frage. Der

Abb. 3. Encenhalocele ocoinitalis. hreite Basi Erfolg ist oft genug zweifelhaft;

Tormigo Gestalt. _(Beobachtung der Kttiarnecien  doch ist auch die Prognose der nicht

Klinik.) (Aus CorDES: Erg. Chir. 29.) operierten gréﬁeren Hirnbriiche

schlecht. Es besteht hier immer

die Gefahr des Druckgeschwiirs an der Haut, die den Bruch iiberzieht, und

die der Infektion. Kleine Meningocelen geben — behandelt oder unbehandelt —
etwas 5 bessere Aussichten.

Abb. 4. Meningo-Encephalocystocele occipitalis permagna (als Beispiel, welchen Umfang Hirnbriiche
erreichen konnen. Der Inhalt eines derartigen Bruches besteht — abgesehen von den verlagerten
Teilen des Hirns und der Meningen — vor allem aus Liquor!)

Ich erwdhne hier noch kurz den Balkenmangel, eine MiBbildung, die ana-
tomisch mehr Interesse beansprucht als klinisch. Er kann mit anderen Sto-
rungen, wie Heterotopien, Pachy- oder Mikrogyrie und mit Geschwulstbil-
dungen verkniipft sein. Er ist unter Umstinden encephalographisch nach-
zuweisen.

Der Balkenmangel ist in Gehirnen von Schwachsinnigen und Epileptischen
gefunden worden, aber auch bei psychisch und neurologisch unauffilligen In-
dividuen.
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IV. Arhinencephalie und Cyclopie.

Arhinencephalie (KuNDpRAT) und Cyclopie bilden eine zusammengehdrende
MiBbildungsgruppe. Ihr wesentlichstes Merkmal ist eine Entwicklungsstérung,
die darin besteht, daB beide Hemisphiren zum mindesten in ihren vorderen
Abschnitten ungetrennt, ,,verwachsen®, erscheinen, dal das Riechhirn fehlt
und daB ferner bei den Cyclopen auch die beiden Augen in die Mittellinie ge-
riickt und hier ,,verschmolzen‘‘ sind.

Der duBere Habitus dieser MiBbildungen kann bei den leichtesten Fillen
von Arhinencephalie normal sein. Von hier fiihrt eine ,teratologische Reihe®
iiber leichtere MiBbildungen des Gesichts zu den schwersten Formen der Cyclopie.
Diese hat bekanntlich ihren Na-
men daher, daBl man an Stelle der
beiden Augen in der Mittellinie
des Gesichts nur eine Orbita mit
etnem Bulbus findet, dessen Zu-
sammensetzung aus zwei Kompo-
nenten in den meisten Féllen aller-
dings deutlich zu erkennen ist.

So ist etwa die Cornea quergestellt

oval, die Pupille hat die Form

einer liegenden 8 usw. oder in

einem groflen Bulbus finden sich

zwei getrennte Hornhdute, zwei

Pupillen und zwei Linsen, und von

hier fithrt schlieflich die Reihe zu

cyclopischen MiBbildungen, bei

denen innerhalb einer grofen

medianen Augenhéhle zwei eben

verwachsene oder ganz getrennte

Bulbi liegen. Weiter kommt man

zu den von KUNDRAT als Arhinen-

ce'phahe zusamme{igefal?)ten MiB- Abb. 5. Cyclopisches Gehirn, von der Basis gesehen.
bildungen, wo zunichst getrennte (Nach RIEsE: Z. Neur. 69.)

Orbitae, die direkt nebeneinander

liegen, vorhanden sind, und schlieflich zu solchen, bei denen sie durch einen
zu geringen Zwischenraum getrennt sind.

Bei allen Cyclopen und bei den schweren Formen der Arhinencephalie kann
sich naturgemil eine normale Nase nicht entwickeln. Bei den Cyclopen findet
man oberhalb des unpaaren Auges meist einen Riissel (Proboscis), der gelegent-
lich eine Offnung und im Innern nasenmuschelihnliche Gebilde aufweisen
kann. Seine Hohlung endet aber immer blind.

Von den Unterarten der Arhinencephalie hat die von KUNDRAT als Ethmo-
cephalie bezeichnete Form dicht nebeneinander liegende Orbitae, zwischen
denen ein riisselférmiges Nasenrudiment liegt. Bei den Cebocephalen liegt
zwischen den dichtgestellten Augen eine Nase; sie ist klein und verbildet und
hat an der Spitze ein oder zwei kleine Locher, die in eine blind endende
Hohle fithren.

Als dritte Form der Arhinencephalie hat KunpraT Mifibildungen mit medianer
Hasenscharte, die besser als falsche Medianspalte des Oberkiefers — entstanden
durch Fehlen des Zwischenkiefers — zu bezeichnen ist, angefiihrt, und als nichste
solche mit doppelseitiger Kiefer- und Gaumenspalte. Endlich hat KuxpraT die
typische HirnmiBbildung auch bei der durch eine Synostose der Stirnbeine
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bedingten 7T'rigonocephalie (Oocephalie, Eierkopf) gefunden. Hier wire dann
schlieBlich der Fall von GoLDSTEIN-RIESE anzuschlieBen, der #uflerlich an-
scheinend normal aussah bei einem in typischer Weise schwer miBbildeten
Gehirn.

Das Gehirn dieser Monstra zeigt durchweg gleichsinnige Verinderungen.
Man kann sich den Befund verdeutlichen, wenn man sich vorstellt, dafl in der
Mittellinie eines normalen Gehirns ein Keil herausgeschnitten wird, dessen
Basis am Frontalpol liegt und dessen Spitze mehr oder minder weit nach hinten
reicht. Denkt man sich die dadurch entstandenen Schnittflichen aneinander
gelegt, so hat man das Cyclopenhirn. Die Hemisphiren des Vorderhirns bilden

eine einheitliche Masse, die von oben

gesehen meist die Form eines nach

hinten offenen Hufeisens oder auch

die eines aufrecht gestellten Schildes

hat. Seine Oberfliche ist glatt oder

zeigt seltener eine Gliederung in Fur-

chen und Windungen. Der Balken

fehlt. In diesem ungeteilten Vorder-

hirn liegt ein einheitlicher Ventrikel.

Die Stammganglien sind in gréBerer

oder geringerer Ausdehnung mitein-

ander verwachsen. An der Basis fehlt

das Riechhirn. Der Befund am Opticus

entspricht im allgemeinen dem der

Augen, d.h. man findet alle Uber-

ginge von einem einfachen median

gelegenen unpaaren Nerven bis zur

teilweisen oder vollstindigen Ausbil-

dungen zweier Stringe. Die Decke

des dritten Ventrikels ist meist in

Form einer groBen Blase dorsalwirts

ausgestiilpt. Sie reiit bei der Heraus-

nahme des Gehirns leicht ein, so daB

EM)b. 6. Vorderhirn bei Cyclopie, nach Abtragung  mgan von hinten her in den groBen ge-
rontaler Kuppen, deren hintere oben dargestellt R . R .3

ist. Man sieht von vornher in den unpaaren Ven- meinsamenVorderhirnventrikel hinein-

K oth ‘er Plowns hermsseprebt worden jsv. . blicken kann. Im einzelnen bieten

(Nach RIESE.) derartige Gehirne bei genauer Unter-

suchung entwicklungsgeschichtlich und

teratologisch sehr viel Interessantes, wie die &lteren Untersuchungen von

NAEGELI, VERAGUTH, ZINGAL, LEoNOowA-LANGE, Brack, die neueren von

WINKLER, RIESE, GOLDSTEIN-RIESE, GAMPER, ZIMMERMANN, LOWENBERG,

STUPKE u. a. beweisen. Es lassen sich dabei Teile des Riechhirns nachweisen.

Mit der Cyclopie und Arhinencephalie vergesellschaftet finden sich oft ge-
nug andere MiBbildungen, wie Anencephalie, Spaltbildungen des Riickenmarks
und der Wirbelsiule, grobe MiBbildungen der Korperorgane, Polydaktylie
und anderes.

Formalgenetisch liegt der Cyclopie und der Arhinencephalie eine Stoérung
in der Entwicklung des Vorderhirns zugrunde. Die sog. teratogenetische Termi-
nationsperiode, d. h. der Zeitpunkt, fiir den die Entwicklung der MiBbildung
spitestens anzusetzen ist, mufl sehr friih liegen, und zwar noch in der Zeit der
Medullarplatte (SPEEMANN, FiscHEL, POLITZER u. a.).

Zeitliche Schwankungen in der Terminationsperiode der einzelnen Fille
sind nicht unwahrscheinlich; je frither sie anzusetzen ist, um so schwerer ist
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die Storung, die eintritt; es ist moglich, daB sich auf diese Weise die Reihe Arhin-
encephalie-Cyclopie weiter bis zur Meroanencephalie und Anencephalie fort-
setzen 1aBt. DaB ein ,,Defekt” der MiBbildung zugrunde liegt, sei es im Sinne
eines Mangels an Bildungsmaterial, sei es im Sinne einer mangelnden Differen-
zierungsfihigkeit des vorhandenen Materials, ist sicher. Aber weshalb letzten
Endes das Vorderhirn ungeteilt bleibt, ist unklar. Die alte Theorie, daBl die
fehlende Entwicklung der Sichel schuld sei, ist unhaltbar. Riest hat dem Riech-
hirnmangel eine Bedeutung beigemessen, zu Unrecht, wie schon daraus hervor-
geht, daB es in Hemisphéren geteilte Vorderhirne ohne Rhinencephalon gibt
(KunpraT, OLDBERG). Kausalgenetisch sind fiir Cyclopenbildungen bei niederen
Tieren sicher vielfach exogene Momente wirksam. Bei Sdugetieren, speziell
beim Menschen, mufl man in erster Linie an endogene Stérungen denken, die
aber kaum weiter zu kliren sind. Familidires Auftreten kommt vor; es gibt
auch in einer Geschwisternschaft cyclopische und andere Miflbildungen des
Zentralnervensystems, wie Anencephalie, Spina bifida. KropsTock hat eine
Familie beschrieben, bei der die Eltern Geschwisterkinder aus einer sehr zahl-
reichen Familie ohne MiBbildungen waren. Von vier Kindern — auBerdem
ein Abort — war das erste eine Mifigeburt. Das zweite zeigte auffallende Ge-
sichtsbildung; das néchste hatte eine typische Cyclopie und das letzte eine
Cebocephalie.

Die Cyclopie ist bei Tieren relativ hidufig und auch beim Menschen nicht
selten. Dagegen kommen Arhinencephalien nicht oft zur Beobachtung. Die
klinische Bedeutung dieser Milbildungen ist gering. Cyclopen sind nicht lebens-
fahig. Arhinencephale, besonders die leichteren Formen ohne grobe Mif3bil-
dungen des Gesichts, haben gelegentlich ein héheres Alter erreicht. Aus der
alteren Literatur ist ein Fall von TUuRNER bekannt, der bis zum 23. Lebens-
jahre einen leichten Schwachsinn zeigte, dann epileptisch und psychotisch
wurde und erst mit 48 Jahren starb. Von neueren Féllen erreichte der Cebo-
cephalus von R1EskE 2 Monate. Der von GoLDSTEIN und RiESE beschriebene
Knabe wurde 4!/, Jahre alt. Er hatte schwerste dauernde Adduktionsspasmen
der unteren Extremitéten. Die Arme machten langsame athetosartige Be-
wegungen und auch die Gesichts- und Zungenmuskeln zeigten eigentiimliche
Pseudo-Spontanbewegungen. Selbstindige psychische AuBerungen fehlten. Es
waren aber einzelne primitive Reaktionen auszul6sen. Im ganzen verhielt sich
das Kind wie ein groBhirnloses Wesen, also etwa wie das von EDpINGER und
FiscHER beschriebene Kind.

Die Diagnose ist in den Fillen mit duBeren MiBbildungen immer ohne wei-
teres zu stellen. Dabei verdienen besonders Kinder mit medianer Gesichts-
spalte und doppelseitiger Kiefer- und Gaumenspalte Beachtung. Sonst bringt
die Encephalographie Klarheit (GorpsTEIN-RIESE). Man sieht im Rontgen-
bild statt der beiden Seitenventrikel die einheitliche grole Hohle des Vorder-
hirns.

Die Bezeichnung Arhinencephalie wird auch fir jene MiBbildungen an-
gewandt, bei denen ohne Verschmelzung der GroBhirnhemisphéren das Riech-
hirn fehlt. Besser wiirde man in solchen Féllen von einem doppelseitigen Defekt
des Rhinencephalon sprechen. Fille dieser Art sind selten. Vielleicht gehort
schon ein Teil der KunprRATschen Arhinencephalen mit doppelseitiger Kiefer-
und Gaumenspalte hierzu, denn der von KUNDRAT selbst beschriebene Fall zeigte
getrennte Hemisphiren mit Ausbildung des Balkens und getrennten Seiten-
ventrikeln. Allerdings bestanden im Bereich des Zwischenhirns abnorme Ver-
wachsungen beider Seiten. Gehirne ohne Riechhirn bei sonst normaler Aus-
bildung sind nach OLDBERG bisher im ganzen 15mal beschrieben worden, wobei
die von ihm zusammengestellten Félle bis ins dJahr 1631 zuriickgreifen.
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Interessant sind sie deshalb, weil bei 5 von 15 Fillen Eunuchoidismus mit
Sicherheit vorgelegen hat; méglicherweise ist die Zahl noch héher anzusetzen.
WEIDENREICH hat zuerst auf die Bedeutung dieses Zusammentreffens hinge-
wiesen. Der OvLDBERGsche Fall, ein 67jihriger Mann, zeigte feminine Briiste,
Fettansatz um die Hiiften, abnorme Behaarung und hatte nie Stimmwechsel
durchgemacht. Die Hoden waren bohnengrof.

Moglicherweise haben diese Fille Beziehungen zu den als LAWRENCE-MooON-
Bieprsches Syndrom bezeichneten eigenartigen Beobachtungen von Dystrophia
adiposogenitalis mit Polydaktylie, bei denen eine Mi3bildung des Zwischen-
hirns vermutet wird. Obduktionsbefunde liegen hier bisher nicht vor.
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Der Mongolismus.
Von GERHARD KREYENBERG-Hamburg-Alsterdorf.
Mit 12 Abbildungen.

Der Mongolismus — die verbreitete Bezeichnung ,,mongoloide Idiotie wird,
weil in logischer Hinsicht sehr anfechtbar, besser gemieden — ist eine der
wenigen klar umrissenen Krankheitsbilder der Defektpsychosen. Unter Mongo-
lismus versteht man ein ganz charakteristisches Krankheitsbild, das sich korper-
lich durch schiefgestellte Augen, Zuriickbleiben des Wachstums, rissige Zunge,
krummen kleinen Finger und eine Hypotonie, psychisch durch einen Schwachsinn
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mehr oder weniger erheblichen Grades auszeichnet. Die Englinder LANGDON-
Down, Frasis-MrtcHELL sind es gewesen, die 1870 das Krankheitsbild zuerst
als kalmiickische oder mongolische Idiotie beschrieben haben. Es folgten dann
spiter Autoren, von denen ich nur die Namen der Englinder SHUTTLEWORTH,
SuTHERLAND, den Franzosen BoUrRNEVILLE und den Deutschen NEUMANN
nennen mochte, in unserer Zeit die Autoren Kassowrrz, WEYGANDT, VoaT,
vAN DER ScHEER und STEGERT. In der neuesten Zeit hat ein Buch von Crooks-
HANH groBes Aufsehen erregt. Der Verfasser kommt da zu recht eigentiimlichen
Ergebnissen. Er nimmt 3 Rassen an: die semitische, die mongolische und die
Negerrasse. Er glaubt, daB die Eltern der Mongoloiden nahe verwandt sind
und daB durch solche Verwandtenehen die Kinder sowohl in ihrer rassenméiBigen
als auch in ihrer geistigen Entwicklung zuriickbleiben, daB also die Mongoloiden
als atavistische Riickschlige auf die mongolische Rasse anzusehen sind. Das
Beweismaterial, das CROOKSHANH bringt, ist recht diirftig und hélt einer strengen
Kritik nicht stand. Es kann
nicht scharf genug gegen
derlei Unsinn vorgegangen
werden. Es handelt sich
beim Mongolismus um eine
MiBbildung oder eine Ent-
wicklungshemmung, deren
Ursachen zwar noch nicht
einwandfrei geklirt sind,
jedoch kommt eine Erkli-
rung im Sinne CROOKSHANHS
nicht in Frage.

Die eingehende Monographie vAN DER ScHEERs enthilt eine Fiille von neuen
Beobachtungen und Anregungen iiber den Mongolismus, aber véllige Klarheit
iiber seine Ursachen gewinnt man nicht. Die verschiedensten Theorien dariiber
sind aufgestellt worden, aber noch ist es unméglich zu sagen, welcher von ihnen
man zustimmen sollte. VAN DER ScHEER nimmt eine durch Amniondruck in
den ersten Fetalmonaten eingetretene Schidigung der in eine abnorme Gebér-
mutterschleimhaut implantierten Kindesanlage an und stellt diese Krankheit
infolgedessen in die Gruppe der MiBbildungen.

KrAEPELIN faBit die Krankheit als Entwicklungshemmung auf und rechnet
sie der Gruppe Oligophrenien zu. In neuerer Zeit bricht sich mehr und mehr
die Anschauung Bahn, dafl wir es bei der mongoloiden MiBbildung mit einer
Storung des gesamten innersekretorischen Driisensystems einschlieflich der
vegetativen Zentren zu tun haben, wobei es sich um eine pluriglandulidre Insuffi-
zienz handelt. DaB die Tétigkeit der einen oder der anderen innersekretorischen
Driisen bei der Entstehung der Krankheit von ausschlaggebendem EinfluB ist,
kann angenommen werden, braucht aber durchaus nicht der Fall zu sein. Die
innersekretorische Stérung ist nach Ansicht einiger Forscher als primére Ursache
anzusehen, nach Ansicht anderer, z. B. WEYGANDTS, als Folge einer allgemeinen
Entwicklungshemmung eines in seiner Lebensfihigkeit geschwichten Keim-
plasmas. Alle diese Ursachen spielen sicherlich bis zu einem gewissen Grade
bei der Entstehung des Mongolismus mit, jedoch wird jedem, der viele solcher
Kinder sieht, aufgefallen sein, da auch die Hereditit eine groBle Rolle spielt.
Es ist mir immer wieder aufgefallen, da man bei den direkten Vorfahren
dieser Kranken selten Spuren von psychischen Anomalien findet, dal man
solchen aber desto ofter in der weiteren Verwandtschaft begegnet, wihrend
man beim gewohnlichen Schwachsinn immer schon bei den Eltern auf Spuren
von grofleren Anomalien sto8t.
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Wenn man die weitere Verwandtschaft, also die Geschwister der Eltern,
Vettern und Basen der Probanden durchforscht, ist man immer wieder dariiber
erstaunt, wie haufig sich hier Abweichungen von der Norm finden. Und so
glaube ich mit ScHULZ, im Gegensatz zu VAN DER SCHEER, daB in der Atiologie
des Mongolismus die Hereditit wohl nicht die Hauptrolle, aber immerhin eine
beachtliche Rolle spielt. Von den 75 Mongoloiden, die in der letzten Zeit durch
meine Hinde gegangen sind und die ich eingehend untersucht habe, konnte ich
in 50 Fillen reichlich Angaben iiber psychische Anomalien bei Verwandten
bekommen (vgl. Abb.1 und 2).

Meine Beobachtungen decken sich im groflen und ganzen mit den Ergebnissen
der Arbeit von Bruno ScHULZ, so dafl ich von der Verdffentlichung meiner
Arbeit seinerzeit abgesehen
habe, aus der ich aber hier
ganz kurz einiges anfiihren
mochte.

Es fillt ja jedem auf, daB
die Mongoloiden sehr oft den
letzten Platz der Geburten-
reihe einnehmen, was die
Tabelle 1 iiber meine 50
Mongoloiden deutlich zeigt,
wo die Mongoloiden in 56%
die letzten einer Geburten-
reihe sind. Interessant ist
auch, daB} das Alter der Mutter
bei der Geburt der Mongolo-
iden sehr oft 40 Jahre und
dariiber betrigt. Das spricht ja dafiir, da wahrscheinlich eine Produktions-
erschopfung der Mutter irgendwie eine Rolle spielen muB. Ich habe von
75 Mongoloiden Aufzeichnungen iiber das Alter der Mutter und das Alter des
Vaters gesammelt und gebe dariiber die folgende Tabelle 2.

Wir sehen daraus, daB3 in 46,7% der Fille die Mutter bei der Geburt des
Mongoloiden iiber 40 Jahre alt war, bei rund 50% der Fille war die Mutter
alter als der Vater. Auch andere Autoren kommen zu dhnlichen Ergebnissen.
Ich stelle die Ergebnisse von VAN DER SCHEER, SCHULZ und meine noch einmal
in einer Tabelle zusammen und gebe gleichzeitig die Normalbefunde, die VAN
DER SCHEER in seinem Buch! auffithrt, zum Vergleich.

Vax pErR ScHEER fand, daB in 45%, ScHULZ, daB in 43,7% der Fille die
Mutter édlter als 40 Jahre war. Interessant ist, da wihrend bei meinen Féllen
46,7% der Miitter im Alter von 40 und mehr Jahren standen, von den Vitern
der Mongoloiden nur 10,5% ein Alter von 45 Jahren und mehr hatten. Ganz
entsprechende Befunde konnten auch vaN DER ScHEER und ScHULZ anfiihren.

Es ist ferner erwiahnenswert, daB zwischen der Geburt eines normalen und
eines mongoloiden Kindes durchschnittlich eine lingere Zeit liegt als zwischen
der Geburt zweier normaler Kinder. Ebenso beachtenswert ist es auch, dal dann,
wenn der Mongolismus bei nicht gleichgeschlechtlichen Zwillingen vorkommt,
nur eines der Kinder betroffen ist (OREL, VAN DER SCHEER, JANKINS u. a.).
Gleiches ist der Fall bei gleichgeschlechtlichen zweieiigen Zwillingen. Bei ein-
eiigen Zwillingen sind immer beide betroffen.

1 Methorst. De Economist 1923 (Zentralbiiro der Statistik in Holland) 1300000 Falle,
zitiert nach vAN DER SCHEER.
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Tabelle 1.
Korrig. Korrig.
GroBe Zahl der Merkmaltridger mit der Erfah- Korrig Erfah-
der Geburtennummer Erwar- rungs- Erfah-. rungs-
Geschwi- tungs- | ziffern rungs- ziffern
ster- ziffern | fiir die ziffern fiir die
reihen Erstge- Letztge-
12384 ‘ 51617 l 8 \ 9 ‘10 1 | 12 borenen borenen
1 {s l
2 [3LE 4,0 | 30 4,0 5,0
3 |2 l_2'| 6 ! 33 | 30 4,9 7,5
4 2 L6 2,0 — 4,0 | 120
5 8 ‘ 2,0 — 50 | 20,0
6 2 1 0,5 — 1,5 3,0
7 3 1 0,4 1,5 ——
8 0,1 — 0,5 4,0
9 | L 0,1 — 0,5 4,5
10
11 1 ‘ 01 | — 05 | —
12
Summa der Erstgeburten 5 = 10% 12,5 6,0 22,4 56,0
Summa der Letztgeburten 28 = 56 %
Tabelle 2.
Alt Alter der Mutter
Alter Summa In %
des Vaters |19 | 2ot | 25720 ' 3034 | 35/30 | 40144 | dopgo |50 Und
bis 19 — — — — — — — —
20—24 — 2 — — — — — — 2 2,7
25—29 — — 6 — — 2 — — 8 10,7
30—34 — 2 2 5 — — — — 9 12
35—39 — — _— 2 8 13 — — 23 30,7
40—44 — — 2 3 6 10 4 — 25 33,4
45—49 —_ _— — — — 2 2 — 4 5,25
. 50 und mehr —_— — — 2 — — 2 — 4 5,25
Summa: — 4 10 12 15 27 8 —_ 75
In % — 5,3 13,3 16 18,7 36 10,7 — — 100
— | — — | — — 46,7 — —
Tabelle 3. Mutter:
Alter bis 19 ‘ 20/24 25/29 30/34 35/39 40/44 45/49
% % % % % % %
KREYENBERG — 5,3 13,3 16 18,7 36 10,7
46,7
Semvrz . . . .| — 10 7,5 11,2 27,5 40 | 37
43,7
V. D. SCHEER 0,3 5,7 11,7 11,1 26,2 339 | 11,1
45
Normalt 1,33 r 16,12 28,72 26,35 18,7 804 | 0,75
Vater:
Alter bis19 | 2024 | 2520 | 30534 | 8530 | 4dojaa | 4sip | ound
% % % % % % % %
KREYENBERG — 2,7 10,7 12 30,7 33,4 5,25 5,25
ScavLz . . . . . — 2,56 13,7 16,3 22,5 21,2 17,5 6,2
V. D. SCHEER . . — 2,2 10,4 12,6 26,9 21,9 18,7 7,3
Normall. . . . . 0,21 8,72 25,26 | 26,71 | 20,15 | 11,99 4,92 2,04

1 Siehe FuBnote S. 15.
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Interessant ist auch, dafl ich Mongolismus nie bei mehr als einem Mitglied
einer Geschwisterreihe sah. Immerhin sind einwandfreie Félle in der Literatur
angefiihrt, wo 2, ja auch 3 und 4 Mitglieder einer Sippe die mongoloide Mif-
bildung aufweisen. So beschreibt Borovsky eine Familie, wo 2 Schwestern
und ihre Base (Tochter von Mutters Schwester) an Mongolismus litten. Ferner
ist festzustellen, dafl im groBen und ganzen die Mitter der Mongoloiden
weniger fruchtbar sind als solche normaler Kinder. Und so kann man wohl
annehmen, wie auch JANKINS in seiner Arbeit ,,Ursachen des Mongolismus
nachwies, daB ganz allgemein mit steigendem Alter der Mutter die Fahigkeit
der Ovula, sich normal und vollwertig zu entwickeln, abnimmt. Infolgedessen
miissen eineiige Zwillinge immer beide Mongoloide sein. Auch erklirt diese
Theorie ohne weiteres, warum meistens eine grofle Pause zwischen der letzten
Geburt eines normalen und eines mongoloiden Kindes vorhanden ist, namlich
weil die Fruchtbarkeit der Mutter aus irgendwelchen Griinden abgenommen
hat. Diese abnehmende Fruchtbarkeit der Mutter kann einesteils im Alter,
anderseits in anderen Schidigungen ihren Grund haben (vgl. KRABBE).

Das mehrfache Auftreten von Mongoloiden in einer Sippschaft ist auf eine
familidre gleichartige Funktionsweise der Eierstocke bei Frauen aus derselben
Sippe zuriickzufithren.

Selbstverstindlich wird das Entstehen der mongoloiden Mi3bildung auch
auf anderen Ursachen beruhen konnen. So soll z. B. nach Untersuchungen
von CHARLING die tuberkulose Belastung eine Rolle spielen. Auch die Lues wird
als Ursache genannt. NoNNE verdffentlicht 3 sehr interessante Fille von Mon-
golismus bei Lues congenita ebenso TaraNTELLI 1 Fall, wo auller dem Mon-
goloiden noch Mutter und Bruder eine positive Wa.R. hatten, und CLEMENZ
stellt bei 15 unter 18 Féllen Luessymptome fest, davon 4mal an den Augen und
1lmal an den Zihnen. Jedoch sind diese Befunde von CLEMENZ, die ich teil-
weise nachkontrollieren konnte, mit einer gewissen Vorsicht zu bewerten. GaLLoO
hatte sogar unter 94 mongoloiden Kindern 26 positive Wa.R. Ich personlich
méchte mich ganz entschieden gegen eine luische Atiologie aussprechen. Ich
konnte in 50 Fillen die Wa.R. anstellen, sie war niemals positiv (das gleiche
berichten andere Autoren, z. B. Karka, OREL, WEYGANDT u. a.). Und auch die
Liquores, die ich untersuchen konnte, boten einen véllig negativen Befund
(Niheres s. spiter). Selbstverstindlich soll nicht abgestritten werden, dafl}
Mongolismus und Lues zusammen bei ein und demselben Patienten vorkommen
konnen, jedoch als direkte Ursache kommt nach meinen Erfahrungen die Lues
nicht in Frage.

Jedoch nun zur Klinik des Mongolismus. So unklar die Atiologie ist,
so klar und unverkennbar ist der Habitus. Das Charakteristische, was ja auch
der ganzen Krankheit den Namen gegeben hat, sind die schiefgestellten Lid-
spalten, die von aulen oben nach innen unten verlaufen und durch ihre geringe
Offnung an die Schlitzaugen der Mongolen erinnern. Die Augen erscheinen wegen
der engen Offnungen kleiner, sind jedoch, wie eingehende Untersuchungen
ergaben, in keiner Weise kleiner als die Normaler. Charakteristisch ist ferner,
daB in ungefihr 40—50% aller Fille ein Epikanthus besteht. Der Schidelbau
ist in den meisten Fillen typisch brachymikrocephal. Der Kopfumfang bleibt
fast immer hinter dem normalen zuriick. Ich fand einen durchschnittlichen
Kopfumfang von 52 cm. Charakteristisch fiir das Gesicht ist die Hypoplasie
des Nasen-Oberkiefergeriistes. Der Mittelkiefer erscheint auf frontalen Réntgen-
aufnahmen besonders hypoplastisch und kalkarm. Abb. 2 a zeigt einen solchen
flachen, kalkarmen Zwischenkiefer mit defekter Zahnbildung und Verlagerung
derZahne. Das Rontgenbild ergibt ohne weiteres, wie unregelméBig die Knochen-
struktur und ihre Dichte und wie pervers die Lagerung der Zihne ist. Der

Handbuch der Neurologic. XVI. 2



18 G. KREYENBERG: Der Mongolismus.

Langsspalt, der auf dem beigegebenen Réntgenogramm deutlich zu sehen ist
und der mit dem Septum parallel liuft, deutet an, daB hier eine Vereinigung
der Knochen ausgeblieben ist und sich so eine Palatoschisis entwickelt hat,
die nach auBlen hin nicht sichtbar, aber im Rént-
genbild deutlich zu erkennen ist. Die Ossa nasalia
sind oft rudimentédr, so daB man sie auf dem
Rontgenbild nur unter Anwendung einer beson-
deren Technik darstellen kann (vgl. Abb. 3).
Jedoch habe ich niemals das Fehlen des Nasen-
beins (wie vaAN DER ScHEER und GREIZ) nach-
weisen konnen. Abb. 3 zeigt sehr schon ein rudi-
mentir entwickeltes Nasenbein, das nur bei be-
sonderer Technik réntgenologisch darzustellen ist.
Man kann sich sehr gut vorstellen, dal vaAN DER
SceHEER und GREIz bei der Praparation ein solches
winziges Nasenbein iibersehen haben. Abgesehen

Abb. 2a. Kalkarmer Zwischen- 3 3 S 1 1
Kiefer mit defekter Zahmbildung YOI diesen rudlme.ntar entw_mkelter} Nas"enbemen
und Palatoschisis. herrscht sonst bei Mongoloiden die Stiilpnasen-

form vor (s. Abb. 4). Bei genauerer réntgenolo-
gischer Untersuchung des Schédels findet man noch manche interessante Ab-
weichungen von der Norm. Es wiirde zu weit fithren, diese alle eingehend zu
beschreiben. Ich verweise auf eine ausfilhrliche Arbeit meines Mitarbeiters
WEeLKER. Erwihnen méchte ich nur noch
wenig dichte, kalkarme, hypoplastische Pro-
cessus frontales maxillares, diinne, grazile
Nasenscheidewénde, kyphotische Verdnderun-
gen des Schidelgrundes u. a. m.

Besonders beachtenswert sind die Nasen-
nebenhéhlen. In 60% meiner Fille fand ich
eine verspitete Pneumatisierung der Stirn-
hohle, ebenso war es mit der Keilbein- und der
Kieferhohle. Beim Processus mastoideus war
die Pneumatisation in 40% mangelhaft und
dem Alter entsprechend zu wenig fortgeschrit-
ten. Die Sella bot keinen einheitlichen Befund.
Sie war teils recht groB, teils auffallend klein,
teils normal entwickelt. In einem Falle war
eine abnorm stark ausgesprochen steilgestellte
Sella zu verzeichnen. Die Processus clinoidei
anteriores und posteriores sind in diesem Falle
hypertrophisch, scharf und lang ausgezogen
und scheinen sich vollig zu vereinigen, so daf3
es so aussieht, als ob der Zugang zur Hypo-
physe vollig abgedrosselt wire (Abb. 5). Kli-
nisch bot die 29jihrige Patientin das typische
Bild der Dystrophia adiposogenitalis, trockene
Haut, spérliche Kopfbehaarung mit Glatzenbildung und kiimmerliche Genital-
behaarung. Der Introitus war in der Mehrzahl der Fille recht gut geweitet,
teilweise sogar auffallend gut, und nur in 5 Fillen, also in 10%, konnte er als
hochgradig verengt angesehen werden.

Auch das GebiB! der Mongoloiden zeigt charakteristische Verdnderungen. Fast
immer fand sich eine Mikrodontie des ganzen Gebisses. In 50% sind jedoch

Abb. 3. Rudimentires Nasenbein.

1 Vgl. dazu eine demnichst erscheinende Arbeit meines Mitarbeiters Scawisow, der
diese Ergebnisse schon entnommen sind.
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von dieser Mikrodontie die derselben Bildungsgruppe angehérenden mittleren
Schneidezihne und ersten Molaren ausgenommen, und in ganz wenigen Féillen
kam es sogar zu einem Riesenwuchs dieser Ziéhne. Die von anderen Autoren
erwihnte Cariesneigung konnten wir

bei unseren Untersuchungen nicht fest-

stellen.

Im allgemeinen sind die Reduktions-
vorgdnge des Gebisses bei den Mon-
goloiden stirker ausgeprigt, als wir sie
bei anderen Degenerierten oder Psycho-
pathen zu sehen gewohnt sind. Hier
wire auf den seitlichen Schneidezahn
hinzuweisen, der in der Halfte aller
Fille fehlte. Eine rontgenologische
Untersuchung ergab, daf der Zahn in
25% nicht angelegt und in den iibrigen
25% im Kiefer liegengeblieben war und
keinerlei Tendenz zum Durchbruch
zeigte. Der Weisheitszahn war noch
stirker an diesen Reduktionserschei-
nungen beteiligt und fehlte bei 80%
ganz, war auch, wie einwandfreie Ront-
genbilder zeigten, {iberhaupt nicht an-
gelegt.

Zu erwihnen ist dann ferner noch  Abb. 4. 6jahrige Mongoloide mit Stiilpnase und
das bei vielen Mongoloiden anzutreffende charakteristischem Profil.
schlotternde Kiefergelenk. Die Ursachen
dafiir sind wohl folgende: 1. Das Tuberculum articulare des Kiefergelenks
ist durch gestorte Ossificationsprozesse abgeflacht und gibt dem Kieferkérper
zuviel Spielraum. 2. Hinzu kommt noch,
daB der allgemein herabgesetzte Muskel-
tonus das Gelenk schlaffer erscheinen 148t,
als es tatséchlich ist. 3. Die groBle Zunge,
die sich meist zwischen die Zdhne dringt,
schiebt nach und nach den Kiefer vor
und liBt ihn lockerer werden. Dadurch
diirften sekundédr die Bénder des Kiefer-
gelenks erschlaffen. Besonderen Nachdruck
mochte ich noch einmal darauf legen, daBl
ich bei meinen 75 Mongoloiden kaum
irgendwelche Anhaltspunkte fiir Lues fand.

Nur bei einem einzigen Falle fand ich

einen einwandfreien tonnenartigen unteren

Schneidezahn. Sowohl der Patient als

auch die Eltern hatten einen negativen

Wassermann, aber es ist immerhin mdég-

lich, daB8 der GroBvater an einer paralyse- 1, 5. Steilgestellte Sella ciner 29jahrigen

dhnlichen Krankheit gestorben ist, so daf3 Mongoloiden. Vgl. S. 18.

hier das seltene Vorkommnis zu verzeichnen

ist, daB Lues und Mongoloismus zusammentreffen. Die Zunge ist bei den

Mongoloiden sehr oft rauh, mit tiefen, riflartigen Furchen, so dafl man von

einer Scrotalzunge spricht (s. Abb. 6). Man findet jedoch auch bei Mongo-

loiden normale und nur wenig geriefte Zungen, so dal} ich vAN pErR SCHEER

nicht beipflichten kann, wenn er die Lingua scrotalis fiir pathognomisch erklart.
2%
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Die Verknocherung des Schédels ist durchschnittlich gegeniiber der Norm
verlangsamt, wie die ganze Knochenentwicklung beim Mongolismus {iberhaupt
sicherlich gehemmt zu sein scheint. Auch am iibrigen Skelet kann man diese

Abb. 6. Scrotale Zunge.

Wachstumshemmung nachweisen. Die Ossi-
fikation ist in 20% meiner Félle verlang-
samt, in 50% normal und in 30% Dbe-
schleunigt. Ein weiteres Charakteristikum
des Mongolismus sind die kurzen, plumpen
Héinde und Fiile, so daBl man von Stummel-
fingern gesprochen hat. Alle meine Félle
zeigten den leicht radialwirts gebogenen
kleinen Finger, der durch eine Verkiirzung
der Mittelphalanx zustande gekommen ist
(Abb. 7 und 8). An den Fiiien ist diese Ver-
kirzung infolge der rudimentiren Entwick-
lung nicht so typisch. Jedoch fand ich bei
allen jiingeren Mongoloiden, die noch nicht
viel Fullzeug getragen hatten, daB die groBe
Zehe weit abstand und beim Gehen eigen-
artige ruderdhnliche, nach auBlen gerichtete
Bewegungen machte, die an Schwimmbe-
wegungen erinnern (s. Abb. 9). Der Kérper-
bau ist meist kurz, gedrungen, oft etwas

adipds. Die durchschnittliche KorpergroBe ist bei meinen 75 Fillen 149 cm.
Bei allen Mongoloiden findet sich besonders in der Kindheit eine Hypotonie
der gesamten Muskulatur. Es fallt den Kindern nicht schwer, ihre Beine auf die

Abb. 7. Vergleich zwischen einep normalen Hand und der Hand eines Mongoloiden.

unglaublichste Art zu verwenden. Abb. 10 und 11 zeigen das in typischer Weise.
Thr beliebter Sitz ist ja der bekannte Tiirkensitz. Einen 11jihrigen Mongoloiden
sah ich, der diesen Tiirkensitz stindig beibehielt und sich auch in dieser Haltung
fortbewegte. Bei den Augen findet man viele Abweichungen von der Norm,
ohne dal diese wieder charakteristisch fiir den Mongolismus sind. Strabismus
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fand ich in 45% der Fille, haufig noch Nystagmus, Linsenverinderungen
u. a. m. Aber auch andere Degenerationszeichen finden sich massenhaft bei den
Mongoloiden. Gegabelte Rippen, Patellarluxationen, KlumpfuB, Gaumen-
spalte, Hasenscharte, Fischschuppen-
haut, Syndaktylie, Hypospadie, Alo-
pecia areata, Hernien treten bei ihnen
hiufig auf. In 10% meiner Fille fand
sich ein lautes systolisches Gerdusch am
Herzen, das auf ein offenes Foramen
ovale zuriickzufithren war. Die duBeren
Genitalien sind meistens rudimentér
entwickelt, die Pubertiat tritt meist
verzogert ein. Die Sprache der Mongo-
loiden ist fast immer rauh und heiser,
leicht belegt und schlecht artikuliert.
Ofters findet man Stottern oder Stam-
meln. Die Haut ist meistens trocken,
abschilfernd, haufig findet sich Akro-
cyanose. An die eigenartigen humoralen
Verhaltnisse im Blut und Liquor méchte
ich ebenfalls erinnern und dabei auf die
eingehenden Abhandlungen meines Mit-
arbeiters MANITZ hinweisen.
Die Luesreaktionen waren, wie ich
oben erwihnte, in allen von uns unter-
suchten Fillen — und es sind im Laufe ) o
der Jahre jetzt etwa 50 — negativ ge- i%beg: %eagﬁ%dgli{eelt?p?slg}?s Igcﬁi?ﬁ%lgfé’erﬂ%?ﬁiﬁg
wesen. Zu erwahnen ist ferner, da3 ein
positiver Ausfall auch nicht mit den verfeinerten Methoden (Stern, Cholesterin-
extrakt kalt) erzielt wurde. Der Hamoglobingehalt ist nach Kassowrrz 20%,
nach WEycanDpT und Karka waren die Werte fiir Erythrocyten und Hédmo-
globin herabgesetzt, die der Leuko-
cyten in 42% Dbis 18000 erhoht.
Nach den sehr eingehenden Unter-
suchungen meines Mitarbeiters
Max1rz fanden sich Erythrocyten-
werte unter 4 Millionen nurin 10%,
wéhrend alle itbrigen normaleWerte,
30 % sogar iiber 5 Millionen zeigten.
Auch der Blutfarbstoff wies groften-
teils bei unseren Untersuchungen
normale Werte auf. Die Leukocyten
waren bei uns in itber 50 % erhoht
(iiber 8000). Bei der Auszéhlung
der Leukocyten fand sich eine ge- o . . .

. . e . Abb. 9. FiBe eines Mongoloiden mit Schwimmhaut-
ringe EOSInOphlhe- Was die Blut- bildung und charakteristischer Zehenstellung.
senkungsgeschwindigkeit anbe- Vel. 8. 20 Mitte.
langt, so fanden wir eine mehr oder
weniger deutliche Steigerung. Auch die Fibrinogenbestimmung ergab erhihte
Werte. Die Priffung der Plasmakolloide lieB in 80% herabgesetzte Werte er-
kennen. Die Eiweillireaktion (das Eiweillverhdltnis im Serum) war bei unseren
Untersuchungen normal, der Blutzucker bewegte sich ebenfalls innerhalb nor-
maler Grenzen. Besonderer Wert wird ja in der Literatur dem Ausfall der
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ABDERHALDENschen Reaktion zugesprochen. Nach unserer Ansicht kommt ihr
jedoch nur ein recht bedingter Wert zu. Wir fanden einen Abbau der Hypo-
physe und der Keimdriise in je 75%, einen Abbau der Schilddriise im ganzen
in 45%, wihrend das Gehirn in allen Féllen abgebaut wurde. Aus diesen Unter-
suchungen geht einwandfrei hervor, daf3 die Lues bei der mongoloiden Mi3bildung
kaum eine Rolle spielt. Entziindliche Prozesse und andere grofiere Stoffwechsel-
storungen sind auszuschlieBen. Wohl ergeben aber die Untersuchungen eine

Abb. 10. Typische Uberstreckbarkeit der Beine bei einem 9jiéhrigen Mongoloiden.

wahrscheinliche Storung der inneren Sekretion, hierfiir sprechen vor allen
Dingen die Werte des Viscosititsfaktors und Zuckerbelastungs- und Stoffwechsel-
versuche. Ich konnte im Laufe der letzten Jahre bei 5 Mongoloiden Stoffwechsel-
versuche machen. Es fand sich in 3 Féllen Steigerung des Grundumsatzes
nach BENEDICT (20%, 30% und 35%), in den

beiden anderen Fillen 4% und 0,9%.
Was das psychische Bild des Mongolismus
anbetrifft, so ist zundchst zu sagen, dafl der
Ausdruck Idiotie in den meisten Fillen nicht
zutrifft. Gewohnlich liegt eine Imbezillitat
mehr oder weniger schweren Grades, seltener
eine Debilitdt vor. Nach Angaben des Wiener
Kinderarztes RosENBLUTH hat er in Wien
typische Mongoloide beobachtet, die psychisch
vollig normal waren und ohne Schwierigkeiten
dem Unterricht einer Normalschule folgen
konnten. Ich persénlich habe solche Fille
niemals gesehen, auch meine Erkundigungen
Abb. 11. Typische Uberstreckbarkeit  hei Lehrern in Normalschulen haben ergeben,

er Zehen des Mongoloiden. . . .

daB Mongoloide niemals von ihnen beob-
achtet wurden; auch in Hilfsschulen finden sich nur einige wenige, die dort
aber meistens nur Gastrollen geben; auf jeden Fall sind es nur wenige, die dem
Unterricht einer Hilfsschule folgen kénnen. Meistens ist die psychische Schadi-
gung der Mongoloiden doch viel stirker, als man auf den ersten Anblick glaubt.
Die meisten verstehen durch ihre drollige Art, durch ihr ,,Faxenmachen und
durch Zirkuskunststiicke und den stark entwickelten Nachahmungstrieb iiber
ihre starken Intelligenzdefekte hinwegzutéuschen. Sie sind meistens auBer-
ordentlich beliebt durch ihre Anhénglichkeit und Gutartigkeit. Und selten
hingen wohl Miitter mehr an ihren Kindern als gerade Miitter von Mongoloiden.
Meistens sind die Miitter einsichtslos und wie mit Blindheit geschlagen, wenn
man ihnen die Wahrheit iiber den geistigen Zustand ihrer Lieblinge mitteilt.
Neben torpiden Mongoloiden finden sich, wenn auch bedeutend seltener, erethische
und triebhafte, die auch charakterlich allen Erziehungsversuchen grofle Schwierig-
keiten entgegensetzen. Geistige Fortschritte machen die Mongoloiden gewdhnlich
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nur sehr wenig. Lesen und schreiben lernen sie nur héchst unvollkommen,
das Rechnen fast nie. Zu erwahnen ist, dafl die Mongoloiden meistens musikalisch
sind und einen gewissen Sinn fiir Rhythmus und Musik haben. Neben diesen
ausgeprigten Féllen von Mongolismus gibt es auch sogenannte formes frustes.
Diese formes frustes haben einige klassische Symptome, aber die Intelligenz-
stérung ist meistens nicht so erheblich.

Was den Verlauf des Mongolismus anbelangt, so ist er als gleichméBig
zu bezeichnen: es besteht meistens nur eine geringe Bildungs- und Erziehungs-
fahigkeit, und die meisten sterben schon im frithen Kindesalter. Es ist be-
sonders die Tuberkulose, die ihre reiche Ernte unter den Mongoloiden hilt.
Aber auch anderen Infektionskrankheiten erliegen sie in erhéhtem MaBe. Nach
meinen Erfahrungen sind besonders die Masern zu fiirchten, die mit den meist
folgenden Bronchopneumonien duflerst ge-
fahrlich fir die mongoloiden Kinder wer-
den. Ich habe in einer einzigen Anstalts-
Masernepidemie von 100 Masernkranken
11 Kinder verloren, davon 10 mongoloide.
Nach einer Statistik von STEINEN, die
80 Fille umfafit, sterben 63% vor Er-
reichung des 20. Lebensjahres, davon allein
58,8% vor Erreichung des 1. Lebensjahres.
Die ilteste Mongoloide, die ich zur Zeit
in meiner Anstalt habe, ist 32 Jahre alt.
In der Anstalt Farmsen bei Hamburg be-
findet sich ein 53jahriger Mongoloider, den
ich Gelegenheit hatte zu sehen (s. Abb. 12).
Er ist ein tiefstehender, harmloser Idiot,
judischer Abstammung. Seine Korpergrofle
betriagt 141 cm, sein Kopfumfang 51 cm,
er hat einen vorstehenden Unterkiefer und
ist in seinem dubBeren Habitus als typischer
Mongoloider zu bezeichnen. Es finden sich
bei ijhm alle klassischen Erscheinungen,
wie man sie beim Mongolismus findet:
der gebogene kleine Finger, die Scrotalzunge, die stark schiefstehenden Augen-
spalten usw. AuBerdem hat der Patient einen erheblichen Wasserbruch.

Zum SchluB sind noch einige Worte iiber die anatomischen Verdnderungen
am Platze. Auch hier ist das Ergebnis diirftig und keineswegs dazu angetan,
Licht in die Atiologie des Mongolimus zu bringen.

Hinsichtlich der pathologischen Anatomie findet sich in der Literatur nichts
fiir den Mongolismus Pathognomisches. Ich habe in den letzten Jahren person-
lich 10 Gehirne sezieren kénnen. Ich fand nur einmal die in der Literatur
beschriebene Kugelform. Fast immer findet man jedoch plumpe, wenig differen-
zierte Windungen, kleines Cerebellum und kleinen Gehirnstamm.

Daviporr, der eingehende Untersuchungen an 10 Mongoloidengehirnen
gemacht hat, kommt zu der Ansicht, da das Cerebellum des Mongoloiden nicht
entsprechend dem wirklichen Alter gewachsen sei und daB auch die Gehirn-
windungen in ihrer Entwicklung und ihrem Wachstum durch irgendwelche
Schidigungen gehemmt wiirden, so daB sie die Gestalt des Gehirns von Kindern
in fritheren Lebensaltern beibehalten haben. In der Literatur findet man noch
Untersuchungsergebnisse von BiacH, Ganz, die ebenfalls keine einheitlichen
Bilder der pathologischen Anatomie dieser Krankheit bringen. Sie finden

Abb. 12. 52 Jahre alter Mongoloider.
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abnorme Schichtung, wenig entwickelte zellige Elemente, entartete Ganglien-
zellen mit doppeltem Kern, mangelhafte Entwicklung der Tigroidkérper u. a. m.

Vax pER ScHEER findet noch eine Hypoplasie der Regio subthalamica, der
Corpora mamillaria und der Hypophyse.

Ich fand bei meinen persénlichen Untersuchungen wohl hier und da Armut
von Zellen, vor allen Dingen in der Frontalregion der 3. Schicht, und auch die
Rindendecke war im Vergleich zur normalen geringer, in einem Fall war das
Ammonshorn nicht regelrecht angelegt — alles Sachen, die man bei anderen
Krankheiten auch finden kann und die in keiner Weise pathognomisch fiir den
Mongolismus sind.

Was die Therapie anbelangt, so werden immer wieder innersekretorische
Mittel empfohlen, die aber beim Mongolismus nur wenig leisten. Auch die vor
etlichen Jahren von JAENScH und seinen Mitarbeitern eingefiihrte Lipatren-
therapie hat in keiner Weise das gehalten, was sie versprochen hat. Die JAENSCH-
schen Untersuchungen griindeten sich auf eine Beobachtung der Capillarstruktur-
formen am Nagelfalz. Nach seiner Ansicht wurden durch das Lipatren die
Capillarstrukturformen, die bei den Mongoloiden vorwiegend primitiv waren,
zur Norm entwickelt. Mit dieser Streckung der Capillaren geht nach Jarnsca
auch eine psychische Weiterentwicklung einher. Eingehende Untersuchungen
auch von mir und meinen Mitarbeitern haben einwandfrei ergeben, dafl man
auf die JaExscusche Therapie keinerlei Hoffnungen zu setzen hat. Besser haben
sich Rontgenbestrahlungen nach dem v. WiEserschen Verfahren erwiesen, und
zwar aus dem Grunde, weil wir es beim Mongolismus offensichtlich mit einer
Stoérung der gesamten inneren Sekretion zu tun haben und die Bestrahlung
der Hypophyse wohl sicherlich anregend wirkt. Ich habe in den letzten Jahren
etwa 20 Mongoloide im ganzen bestrahlt und die Ergebnisse in einer gemein-
samen Arbeit mit Braun niedergelegt. Ich sah ebenso wie BRAUN bei 50% eine
deutliche Besserung. Die Patienten wurden ruhiger, entwickelten sich geistig
schneller und wuchsen auffallend. In einem Fall, der in der Arbeit ausfithrlich
geschildert wird, traten bereits mit 9 Jahren die Menses auf. Jedoch sind die
Enderfolge auch mit der Réntgentherapie recht diirftig. Fast kein Mongoloider
wird berufsfahig oder selbstindig existenzfihig. Die Fortschritte, die man durch
miihsamen Einzelunterricht oder bei leichteren Féllen in der Hilfsschule erreicht,
sind gering und stehen in keinem Verhiltnis zu den ausgegebenen Kosten.
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Lobiire Sklerose. Hemiatrophia cerebri.

Von H. JosepHY-Hamburg.
Mit 4 Abbildungen.

Als lobire Sklerose bezeichnet man die in Gehirnen von Schwachsinnigen
und Epileptikern vorkommenden Schrumpfungen und Verhirtungen, die einen
groBeren Bezirk umfassen, sich allerdings keineswegs in ihrer Abgrenzung auf
das Gebiet eines Lappens zu beschrinken brauchen. Man findet ein- oder
doppelseitig Teile des Cortex verschmélert und meist auch verhirtet — die
Windungen koénnen sogar knorpelhart sein (Induration cartilagineuse Cru-
vEILHIERs). Die Furchen klaffen dementsprechend.

Bei der histologischen Untersuchung findet man in derartigen Fillen Ver-
dnderungen, die in weiterem Sinne in das Gebiet der Porencephalien gehéren,

Abb. 1. Lobére Sklerose beider Hinterhauptslappen. Porencephalie mit sekundérer Mikrogyrie
(Ulegyrie). Sk Sklerosierte Windungen.

also zu den exogen-gefiflabhingigen Stoérungen des kindlichen, noch nicht aus-
gereiften Gehirns. Wahrend es im allgemeinen bekanntlich dabei zu weit-
gehenden Einschmelzungs- und Resorptionsvorgéingen kommt, deren End-
resultat die groBe Hohle, der Porus, ist, stehen bei der lobdren Sklerose diese
Vorginge zuriick gegeniiber Schrumpfungen und Narbenbildung durch faser-
glise Wucherungen; sie gehen offenbar vorwiegend von der Hirnoberfliche
aus, kénnen aber von hier aus tiefer ins Mark iibergreifen. Die Rinde ist von
Narben durchsetzt, die aus dichten und dicken Gliafasern und auch aus mesen-
chymalen Netzen bestehen; daneben finden sich kleine meist kraterférmige
Defekte, Miniaturpori. Es handelt sich also bei dieser Form der lobéren Sklerose
um eine flichenhafte Narbenbildung der Rinde, um eine lobdre Ulegyrie .
Urséchlich sind derartige Rindendestruktionen wohl vor allem auf Schadi-
gungen von der Oberfliche, also von den Meningen her zuriickzufithren. Sub-
durale geburtstraumatische Hiamatome, aulerdem auch entziindliche Prozesse,
kommen dabei in Frage.

Lokalisatorisch kann diese Art der Sklerosierung grundsétzlich jeden Rinden-
abschnitt treffen; es sind jedoch bestimmte Gebiete, so die Gegend der Zentral-

1 Der Name _Ulegyrie (von 094#, Narbe und ydpog) stammt von BRESLER, der damit die
narbige Schrumpfung der Windungen als ,,unechte‘‘ Mikrogyrie von der echten MiBBbildungs-
mikrogyrie abtrennte.
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windungen und das Occiput, bevorzugt. Die klinischen Erscheinungen sind
dementsprechend; cerebrale Kinderlihmung in der klassischen Form, auch
doppelseitig, ferner Sprachstorungen, zentrale Blindheit, daneben oft Schwach-
sinn und Epilepsie.

Von diesen Formen der lobdren Sklerose hat ScHOB mit Recht die
,,Hemiatrophia cerebri‘ als etwas Besonderes abgetrennt. Man findet makro-
skopisch Verkleinerung einer ganzen Hemisphére, die dabei in toto wohlgebildet
und sozusagen das verkleinerte Abbild der gesunden Seite ist. Der nahe-
liegende Gedanke, daB es
sich um eine besonders
ausgedehnte, , konfluierte
lobdre Sklerose handeln
konne, erweist sich bei
der histologischen Unter-
suchung als falsch. Es gibt
hier keine narbigen Veran-
derungen und keine Porus-
bildungen. Vielmehr zeigen
diese Fille, wie sie von
SPIELMEYER, BIELSCHOWS-

KY, JAKOB u. a. beschrie-
ben sind, eine diffuse, iiber
die ganze Rinde ausge-
breitete Lichtung der obe-
ren Laminae, besonders der
dritten, wéhrend die un-
teren Schichten, die fiinfte
und sechste, im wesent-
lichen intakt sind. Die
Ganglienzellen und Ner-
venfasern sind in den er-
krankten Schichten weit-
gehend verschwunden.
Gliafdrbungen zeigen eine
méBige, isomorphe Faser-
gliose. An Stellen stirkster
Schédigung kann sich im
Bereich der Lamina IIT ein
typischer Status spongio- Abb. 2. Miniaturporus aus der Rinde des Falles Abb. 1.
sus ausbilden. Pathogene_ P Porus; V/VI Lamina 5 und 6.
tisch diirfte das Primére
eine Erkrankung der Ganglienzellen sein. Vielleicht geht sie, wie BIELSCHOWSKY
es fir seine Fille annimmt, von exogen entstandenen Focis aus, die ence-
phalitischer Natur sein mogen. Von hier aus soll es im Gefolge der mit
Stauung und Schwellung einhergehenden epileptischen Insulte zu einer Schidi-
gung der besonders anfilligen Lamina ITI kommen. Es lassen sich aber nicht
in allen Fillen die priméren Foci im Sinne BIELSCHOWSKYs nachweisen.

Jedenfalls hat diese Form der Rindenerkrankung mit der Verkleinerung
der Hemisphire ihre besondere Note; sie wird noch unterstrichen dadurch,
daB sich klinisch diese Fiélle auch durch Besonderheiten hervorzuheben scheinen
(BreLscHOWSKY, ScHOB), und zwar vor allem durch einen schubweisen Ver-
lauf der Erkrankung. Am ausgesprochensten ist das in dem von SPIELMEYER
beschriebenen Fall. Hier handelte es sich um einen Kranken, der seit seinem
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20. Lebensjahr epileptische Anfille hatte. Mit 40 Jahren bekam er im An.
schlufl an einen Status eine typische Halbseitenlihmung. Bei der Obduktion,
2 Jahre spiter, fand sich eine Hemiatrophie. Brerscrowskys Fall 1 bekommt
mit 5 Jahren im Anschlul an Masern epileptische Anfille; erst langere Zeit
nachher macht sich im AnschluB8 an neue Insulte eine allmihlich einsetzende
Hemiplegie bemerkbar. Der Endzustand ist eine cerebrale Kinderlahmung
mit Epilepsie und Idiotie. Ahnlich ist es im zweiten Fall BIELSCHOWSKYS: bei
einem hereditér unbelasteten Midchen treten im 1. Lebensjahr Krampfe auf.
Danach ist die Patientin 6 Jahre hindurch anfallsfrei und entwickelt sich einiger-
maflen normal. Dann tritt ein schwerer epileptischer Insult auf, der eine Sprach-
storung und eine allmihlich sich ausbildende Hemiplegie hinterliBt. Der End-
zustand ist auch der einer epileptischen und schwer verblodeten Kinderlihmung.

Abb. 3. Hemiatrophia cerebri. Deutliche Verkleinerung der sonst wohlgebildeten Hemisphire.
Windungen verschmiélert, Furchen klaffend, Ventrikel erweitert. Auch der Thalamus ist auf der
kranken Seite kleiner, nicht dagegen das Caudatum. V Ventrikel; I Insel; Th Thalamus.

Ebenso war in dem Fall von JakoB — Schwachsinn mit Epilepsie, aber ohne
Léhmung — eine Verschlimmerung im Anschlu an gehiufte Anfille un-
verkennbar.

Das Charakteristicum dieser Fille ist also die wesentliche Verschlimmerung
im Anschluf8 an epileptische Attacken; die Kranken, die zunichst nur ein wenig
differenziertes Bild eines epileptischen Schwachsinns bieten, kénnen nach
einer solchen Attacke hemiplegisch sein und bleiben. Zu einer solchen Hemi-
plegie kann es sogar noch in spiterem Lebensalter (Fall SPIELMEYER) kommen.
Der Endzustand unterscheidet sich in den meisten Fillen allerdings nicht von
dem einer typischen cerebralen Kinderlihmung. Immerhin kann man aus der
Anamnese doch vielleicht einmal vermutungsweise die Spezialdiagnose stellen.
Auch encephalographisch ist eine Klirung nicht unmdéglich.

Hirnphysiologisch haben diese Fille von Hemiatrophie ein groBes Interesse.
Sie stellen niamlich Fille von ,,Hemiplegie mit intakter Pyramidenbahn dar.
Anatomisch findet man, wie SPIELMEYER es zuerst gezeigt hat, in der Zentral-
windung wie in der iibrigen Rinde die oberen Schichten zugrunde gegangen,
wihrend Lamina V mit den Beerzschen Pyramiden erhalten ist: ebenso ist
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die aus ihnen entspringende absteigende Pyramidenbahn intakt. Trotzdem
besteht die Hemiplegie. SPIELMEYER hat darauf hingewiesen, dal3 die Unfihig-
keit zu Willkiirbewegungen zuriickzufithren sei auf die Loslésung der Pyra-
midenbahn aus ihren corticalen Verbindungen. BikLscHowsky, der diese
Gedankenginge weiter entwickelt hat, unterscheidet im Cortex zwei Funda-
mentalzonen. Eine Innenzone entsendet die ganze corticofugale Faserung,
eine Aullenzone nimmt die corticopetale
Faserung auf, die zum groflen Teil dem
Thalamus entstammt (dementsprechend
findet sich bei der Hemiatrophie eine
retrograde Degeneration der Thalamus-
kerne). Die Hemiplegie beruht darauf,
daB durch den Ausfall der dritten
Rindenschicht ,,die betreffenden Hemi-
sphiren ihrer Receptivitat fiir alle aus
der Peripherie kommenden Impulse ver-
lustig gegangen sind und damit auch
die Fihigkeit verloren haben, Empfin-
dungen zu Wahrnehmungen und zu
hoheren psychologischen Komplexen
zusammenzuschlieBen. Dieser Umstand
erklirt das Erloschen jeder zweck-
méiBigen Willkiirbewegung in ausrei-
chender Weise®.

Die gesicherten Fille dieser Form
von Hemiatrophie sind nicht allzu
haufig. Die Beschreibungen von halb-
seitig verkleinerten Gehirnen aus der
alteren Literatur sind zum Teil histo-
logisch nicht genau genug, um eine
genaue Einordnung zu ermdglichen.

Es gibt aber auch Fille von Hemi-
atrophie, die anders aufzufassen sind
als die Beobachtungen von SPIELMEYER,
BIELSCHOWSKY, JAKOB usw. DURCK
hat ein von einem halbseitig gelihmten | gingenpila dos Falls Abb. 3. Granu-
Idioten stammendes Gehirn beschrieben, lire Rinde. In Lamina I7 und besonders 11
dessen eine Hemisphéire verkleinert war;  rohd Lamina 17 71 siomich gut erhalton Snd.
bei der Zerlegung zeigte sich, dafl das
ganze Zentrum semiovale ausgefiillt war mit grofen, zackigen harten Kalk-
massen. Auch in der Rinde war reichlich Kalk abgelagert. Ahnliche Gehirne
haben MaArcHAND, ZENONI und VANZETTI gesehen. DUrck fithrt die Hemi-
atrophie hier auf ein sehr grofies flichenhaftes racemdses Angiom?® der Pia
zuriick. Er nimmt an, daB diese Geschwulst die darunterliegende Hemisphéire
in Wachstum und Erndhrung groblich behindert hat. Hier liegt also der halb-
seitigen Atrophie kein selbststdndiger degenerativer Rindenprozel zugrunde.

1 KrasBE und WissiNG beschreiben eigenartige Verkalkungen der Hirnrinde, die
réntgenologisch in ausgedehnten Bezirken die Form der Gyri nachzuahmen scheinen. Sie
finden sich vor allem bei Patienten mit Angiomen des Gesichts bzw. des Kopfes. Klinisch
bestand in den seltenen derartigen Fallen — die Autoren beschreiben 4 und stellen aus der
Literatur noch etwa 10 zusammen — Epilepsie mit oder ohne Schwachsinn. Die Kalk-
ablagerung wird auf Angiome der Pia zuriickgefiithrt. Histologisch finden sich an den Pra-
paraten, die mir Herr Dr. KraBBE zeigte, groBere und kleinere Kalkplattchen in der Rinde.
Eine eingehende Besprechung dieser Fialle, die als STUvRGE-WEBERsche Krankheit zu-
sammengefaBt werden, findet sich bei BERGSTRAND.
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Status marmoratus (Voersche Krankheit).
Plaques fibromyeliniques.

Von H. JosEPHY-Hamburg.
Mit 3 Abbildungen.

Obgleich die Zahl der bisher beschriebenen Félle von Status marmoratus
(Etat marbré) des Striatums, fiir die SpaTz mit Recht den Namen ,,VoaTsche
Krankheit“ vorgeschlagen hat, nur etwa 20 betragt, rechtfertigt sich eine Be-
sprechung nicht etwa nur aus anatomischen, sondern auch aus klinischen Griin-
den. Wie C. und O. Voar gezeigt haben, ist eine Diagnose des zuerst von ANTON
und OPPENHEIM beschriebenen Krankheitsbildes schon in vivo mdéglich; man
kann aus Symptomen und Verlauf voraussagen, dafl man im Gehirn den Status
marmoratus des Striatums finden wird.

Zunichst beruht die Zusammenfassung der Fille auf dem anatomischen
Befund: im Markscheidenbild zeigen das Putamen und der Nucleus caudatus,
die bekanntlich von C. und O. VoaT und nach ihnen von fast allen Autoren als
Striatum bezeichnet werden, eine eigenartige regellose Vermehrung von Mark-
scheiden. Dadurch gewinnen die Kerne ein charakteristisches marmoriertes
Aussehen, das auch schon am frischen Organ zu erkennen ist. Atiologisch liegt
hier hochstwahrscheinlich nichts Einheitliches vor; aber nicht nur das ana-
tomische Zustandsbild, sondern auch die Klinik dieser Félle ist recht gleich-
artig, wie aus den Beschreibungen von C. und O. VoaT, BIELSCHOWSKY, SCHOLZ,
OxARI, PFEIFFER, MEYER, SCHARAPOW und TSCHERNOMORDIK, FILIMONOFF u. a.
hervorgeht.

C. und O. Voagr identifizieren das von ihnen gezeichnete klinische Bild
schlechthin mit der LrrtLEschen Starre; sie meinen, daBl LrrTLE bei der Heraus-
hebung des nach ihm benannten Krankheitsbildes vorwiegend Fille von Status
marmoratus vor sich gehabt habe. Die meisten Autoren, so z. B. FOERSTER und
JAKOB, fassen allerdings den Begriff der LirTLEschen Krankheit viel weiter; die
Fille von Status marmoratus bilden nur eine Untergruppe dieses Sammelbegriffs.

Klinisch ist die VoaTsche Krankheit in groflen Ziigen gekennzeichnet durch
eine Rigiditit mit Neigung zu mobilen Spasmen; hiervon sind in erster Linie
die unteren Extremititen betroffen. Dazu kommen doppelseitige Hyper-
kinesen vor allem der oberen Extremititen; sie haben meist den Charakter der
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Athetose (Athétose double). Echte Lahmungen, echte Pyramidenzeichen fehlen
im allgemeinen. Wesentlich ist, dal die ganzen Krankheitssymptome im Laufe
der Jahre eine Neigung zur Regression zeigen; zum mindesten sind sie stationir
und werden nicht schlimmer.

Einige der bisher beschriebenen Fille weisen eine erhebliche familidire Be-
lastung auf, bzw. es kommen in einer Familie mehrere gleichartige Erkran-
kungen vor. Es sind dies die Fille ANToN (Nervenleiden in der viterlichen
und miitterlichen Familie, Bruder mit &hnlichen Bewegungsstérungen), weiter
BarrE-Voagr I (Bruder mit unwillkiirlichen Bewegungen der Hénde), dann
OrpPENHEIM-Vogt (Familie Wiemer, Mutter und Tochter gleichartig erkrankt),
endlich ScrHoLz (zwei Geschwister, blutsverwandte Eltern, moglicherweise
gleichartiger Fall in der Aszendenz).

Andererseits finden sich in der Anamnese exogene Schidlichkeiten und zwar
auch da, wo eindeutig eine hereditédre oder familidre Komponente vorliegt. So
erkrankt der Fall ANToNs nach Scharlach, von den ScHoLzschen Geschwistern
das eine nach einer Infektionskrankheit, das andere nach Trauma. Fir weitere
Fille ist nur die exogene Ursache eruierbar gewesen (Fall BreLscrowsky, In-
fektion). Ofter ist Zangengeburt und Asphyxie vermerkt, wobei die Asphyxie
moglicherweise schon Symptom der Krankheit ist (C. und O. VoeT, FOERSTER).
Bei einzelnen Kranken gibt die Vorgeschichte iiberhaupt keine ursichlichen
Anhaltspunkte.

Es scheint jedenfalls das gleichartige klinische Bild aus verschiedenen Ur-
sachen und auf verschiedener Basis entstehen zu konnen. Veranlagung und
duBere Schadlichkeiten sind hier offenbar in besonderer Weise miteinander
verflochten und vielleicht miissen immer beide Momente zusammen kommen,
um das Leiden hervorzubringen. Hierfiir sprechen am eindeutigsten die Fille
AxtoN und Scmorz. Ob der Status marmoratus rein endogen-hereditir ent-
stehen kann, wofiir zundchst vor allem die Beobachtung OpPENHEIM-VOGT und
BARRE-Voart sprechen wiirden, oder auch rein exogen, mufl doch wohl zunéchst
dahingestellt bleiben.

Die ersten Zeichen des Leidens machen sich bei den Kindern gleich nach
der Geburt oder doch spétestens im ersten Lebensjahr bemerkbar. Gelegentlich
treten als Auftakt ein oder mehrere epileptiforme Anfille auf. MEYER sah in
seinem Fall zu Beginn wochenlange Schlafzustinde. Bei PHILIPPE, BoGAERT
und SWEERTS’ Patienten bestand post partum eine auffillige Schlaffheit der
Muskulatur, choreatische und athetotische Bewegungsunruhe und ein Fehlen
des motorischen Antriebs; das wurde im 3. Lebensjahr besser.

Die Untersuchung der ausgebildeten Fille zeigt auf motorischen Gebiet
weitgehende Hilflosigkeit. Durchweg konnen die Kranken weder gehen noch
stehen. Sitzen ist oft méglich. Die unteren Extremitdten sind schwer rigide;
es besteht SpitzfuBstellung. Oft sind passive Bewegungen kaum moglich.
Die Sehnenreflexe sind lebhaft bis gesteigert. Echter BaBinskischer Reflex
fehlt meist, kommt aber vor.

Arme und Hénde sind aktiv besser beweglich, doch sind die selbstindigen
Bewegungen meist sehr langsam, schwerfillig und ungeschickt. Hier finden
sich, mehr oder minder deutlich hervortretend, typische langsame athetotische
Spontanbewegungen, die allerdings nie das Ausmaf} erreichen, wie man es bei
den typischen Fillen doppelseitiger Athetose sieht.

Das Gesicht zeigt eine leichte Starre und gelegentliche athetotische Ver-
zerrungen.

Im allgemeinen lernen die Kranken sehr spit sprechen. Es finden sich
durchweg schwere dysarthrische Stérungen, bedingt offenbar durch die Be-
wegungshehinderung der Gesichts- usw. Muskulatur. So konnte die Kranke
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von OPPENHEIM-VoaT die Zihne kaum voneinander bringen, sie sprach mehr-
silbige Worter einsilbig und brachte schwierigere gar nicht heraus. Der von
JaxoB erwihnte Kranke, der noch lebt, spricht wenig und klossig-schwerfallig,
langsam und undeutlich. Ein Kind von 8 Jahren, das ich seit langem beob-
achte, hat allméihlich ganz leidlich artikulieren gelernt, zeigt aber doch auch
dhnliche erhebliche Stérungen. Der Spasmus mobilis ist besonders an den
Armen nachzuweisen.

Ein Teil der Kranken ist tief schwachsinnig und dazu epileptisch. Andere
wieder zeigen eine leidliche Intelligenz, sind lernfihig und nehmen Anteil.

Abb. 1. Fall von LirTLEscher Starre (VoaTsche Abb. 2. 23jihriger Patient mit VoaTscher Krank-
Krankheit). 8jahriger Knabe; spastische Léh- heit. Es handelt sich um den 1923 von JAKOB
mung der Beine, athetotische Bewegungsunruhe abgebildeten und beschriebenen Kranken. Die
der Hénde, Dysarthrie. Intellektuell zuriick- Beine sind ganz versteift, die Hande sind in
geblieben, aber leidlich attent, faBt auf, hat im dauernder athetotischer Unruhe, das Gesicht ist
Laufe der mehrjahrigen Beobachtung sich ziemlich starr, die Sprache kaum verstdndlich.
geistig weiterentwickelt. Psychisch ist der Patient ganz attent; er hat
u. a. etwas Schachspielen gelernt.

Die korperliche Schwerfilligkeit tduscht oft einen erheblicheren Ausfall vor,
als er tatsdchlich da ist.

Das ausgebildete Krankheitsbild bleibt, wie oben schon erwdhnt wurde,
zum mindesten stationir, oder es kommt sogar zu gewissen Besserungen. Die
Kinder, die mit 3, 4, 5 Jahren schwer idiotisch und fast bewegungsunfihig zu
sein scheinen, entwickeln sich psychisch weiter als man zunéchst irgendwie er-
warten mochte und werden auch motorisch oft etwas leistungsfihiger.

Ammossow sah bei einem Fall Eunuchoidismus und Polyurie. ONARI hat
eine Kranke beschrieben, die mit 35 Jahren eine Progredienz der korperlichen
Symptome und eine katatoniforme Psychose bekam; anatomisch fand sich
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hier neben dem Status marmoratus ein Status dysmyelinisatus des Pallidums,
der Fall ist also nicht rein.

Ein Teil der Patienten mit VoaTscher Krankheit stirbt vor dem 15. Lebens-
jahr, andere haben ein héheres Alter — bis zu 59 Jahren — erreicht.

Die anatomischen Verdnderungen beschrinken sich in den typischen Fillen
auf das Striatum; es kénnen sich jedoch auch in anderen Hirnteilen Verinde-
rungen finden (Voer, BieLscHOWSKY, ONARI, HOLZER u. a.).

Im allgemeinen ist das rechte und das linke Striatum gleichartig betroffen.
Nur in dem Fall von BieLscHowskY war die eine Seite sehr viel schwerer ver-
andert als die andere.

Abb. 3. Markscheidenfrontalschnitt. Priparat von C.und O. VogT. Status marmoratusim Caudatum
besonders im Putamen. Photogr. (Nach JAKOB.)

Das typische Markscheidenbild zeigt Abb. 3. Stédrkere VergréBerungen
lassen in den dunklen Flecken eine Vermehrung feiner Markfasern erkennen;
im BIELscHOWsSKY-Priaparat findet sich eine entsprechende Vermehrung der
Fibrillen, bei Gliaférbung eine Vermehrung der Fasern und der plasmatischen
Glia. Die Ganglienzellen sind hier ausgefallen.

Die eigenartige Vermehrung der Markfasern, ein Befund, der in der Hirn-
pathologie kein Analogon hat, wird von Voot als eine MiBbildung aufgefaft.
Scrorz hat auf Grund seiner oben erwihnten Fille die Ansicht vertreten, daf
es sich um eine Narbenbildung mit iberméfBiger regenerativer Wucherung von
Achsenzylindern und Markscheiden handle. Die Ursache der Narbenbildung
konne eine ganz verschiedene sein, wesentlich sei, dal ein jugendliches Striatum
betroffen werde. Er spricht demgemill von einer ,,infantilen partiellen Stria-
tumsklerose*. Er unterstreicht allerdings auch durchaus die Bedeutung der
Veranlagung fiir die Erkrankung und will iiberhaupt seine Auffassung nicht
verallgemeinern. Er gibt zu, dall der Status marmoratus auch auf anderer
Basis als auf der einer Narbenbildung entstehen kénne. Gegen Scholz haben sich
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vor allem Voot und BIELSCHOWSKY ausgesprochen, wihrend ScHWARTZ eine
exogene Ursache — nédmlich Geburtsblutungen — verantwortlich macht.

MEYER sah in seinem Fall Gefallverinderungen, die sich in dieser Form
sonst nicht gefunden haben.

Die anatomischen Befunde sprechen jedenfalls auch dafiir, daB der Status
marmoratus genetisch nicht einheitlich ist.

Die Diagnose der VoaTschen Krankheit 13t sich in vivo stellen, und zwar
auf Grund der Symptomatik — Rigiditdt besonders der Beine, Athetose der
Arme, Sprachstérungen — und des Verlaufs: auf lange Sicht gewisse Besserung
oder zum mindesten keine Verschlechterung des Zustands.

Eine eigentliche Therapie gibt es naturgemafB nicht. Unter Umsténden
sind chirurgische Eingriffe wegen der Motilitdtsstorungen indiziert.

Anhangsweise sind hier die Plaques fibromyeliniques zu nennen, eigenartige
Markflecken in der Hirnrinde, die durchaus dem Status marmoratus des Stria-
tums entsprechen. Sie kommen vereinzelt vielleicht in jedem Gehirn vor (C. und
0. Vocer). In groBerer Zahl sind sie gelegentlich in Gehirnen von Schwach-
sinnigen in Kombination mit dem Status marmoratus des Striatum gefunden.
Eine spezifische klinische Bedeutung kommt ihnen nicht bei.
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Cerebrale Kinderlihmung.
Von FRIEDRICH WOHLWILL-Lissabon.
Mit 27 Abbildungen.

Einleitung.

Ein Kind in den ersten Lebensjahren erkrankt akut unter hohem TFieber,
BewuBtseinstriibung und Krimpfen. Diese stiirmischen Erscheinungen klingen
nach einigen Tagen, héchstens Wochen, ab. Entweder schon wihrend dieses
akuten Stadiums oder unmittelbar anschlieBend oder auch erst einige Zeit
spater tritt eine Lihmung von cerebralem Charakter auf, die, wie das bei solchen
ja die Regel ist, anfangs schlaffer, spiter spastischer Natur ist, die dann weiter-
hin eine gewisse Neigung zum Zuriickgehen zeigt, dann aber auf einem bestimmten
Stand bleibt und sich nicht wesentlich mehr verdndert. In der Verteilung
der Lahmungserscheinungen, in der Art der Muskeltonusstérungen, in der
Hiufigkeit gewisser Begleiterscheinungen wie hyperkinetischer Bewegungs-
storungen, von Kridmpfen, Intelligenzdefekten, Wachstumsstérungen usw.
unterscheidet sich dieser Zustand mehr oder weniger stark von der residudren
Hemiparese des Erwachsenen. Da er an sich mit dem Leben vertraglich ist,
so sterben die davon Betroffenen in der Regel erst nach langen Jahren an einer
anderen Krankheit. Bei der Sektion findet man dann naturgemif nur End-
zustinde, die iiber die Vorginge im akuten Stadium keinen Aufschlufl zu geben
vermogen. Immerhin wird man nach der Art des Krankheitsverlaufs in erster
Linie an eine infektiose und damit mit Wahrscheinlichkeit auch an eine ent-
ziindliche Affektion des Gehirns als Grundlage dieses Prozesses denken, und
so hat denn auch STRUMPELL diese Affektion als eine Encephalitis angesprochen
und sie geradezu als ein Gegenstiick der spinalen Kinderlihmung, der HEINE-
Mepinschen Krankheit, bezeichnet. Das geht gewill zu weit, und wir werden
noch sehen, daB selbst fiir diese typischen Fille noch andere ,,Initiallasionen‘
in Betracht kommen als encephalitische Prozesse.

Aber mag dem sein, wie ihm wolle, in dieser Umgrenzung haben wir doch
ein woh! charakterisiertes Krankheitsbild vor uns, das sich uns zwar nicht
als dtiologische und nicht als pathologisch-anatomische, wohl aber als klinische
Einheit prisentiert und somit eine zusammenfassende Krankheitsbezeichnung
verdient, als welche ,,cerebrale Kinderlihmung zwar nicht ideal, aber doch
nicht ganz ungliicklich gewéhlt erscheinen mag. Es handelt sich um ein Krank-
heitsbild von derselben Einheitlichkeit, wie sie etwa der Chorea minor, der
Paralysis agitans, dem Diabetes usw. zukommt, d.h. Krankheiten mit teils
unbekannter, teils uneinheitlicher Atiologie und pathologischer Anatomie, aber
geniigend priiziser klinischer Kennzeichnung. Wir wollen in den weiteren Er-
orterungen diese Fille als ,,Kerngruppe“ der ,,cerebralen Kinderlihmung
bezeichnen — und zwar nur zur leichteren Verstindigung, nicht um irgend-
einen Vorschlag fiir die Nomenklatur zu machen — &hnlich wie A. Jaxos (1)
von einer solchen spricht; doch decken sich die beiden Begriffe nicht voll-
standig.

Leider aber sah man des weiteren! von dieser charakteristischen Verlaufs-
form ab; man rechnete vielmehr hierher auch Fille, bei denen dieser Lahmungs-
zustand angeboren war, solche mit spédterem, aber schleichendem Beginn,
solche, bei denen der ProzeB nicht regressiv und dann stationdr, sondern von
progressivem Verlauf ist. Weiterhin stellte man para- und diplegische Motilitdts-

1 Es handelt sich hier nicht etwa um eine historische Reihenfolge der Anschauungen.
g%
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stérungen den hemiplegischen an die Seite, und auch die von einigen For-
schern empfohlene Beschrinkung des Begriffs ,,cerebrale Kinderlihmung*
auf Fille von Rinden- oder wenigstens von GroBhirnerkrankung oder anderer-
seits von Pyramidenbahnldsion setzte sich nicht durch bzw. wurde wieder
fallen gelassen. Den Fillen, die jetzt unter dieser Rubrik liefen, waren nunmehr
nur noch gewisse Ziige im klinischen Bild des Endstadiums mit seinen oben
kurz skizzierten Besonderheiten gemeinsam. Sie haben nicht nur die aller-
verschiedenste Atiologie, die mannigfachste pathologisch-anatomische Grund-
lage, sondern sie sind jetzt auch keine klinische Einheit mehr. Der Begriff
»,cerebrale Kinderlahmung* ist von dem einer Krankheit zu dem eines Sym-
ptomenkomplexes herabgesunken; er hat denselben Wert, wie Konvulsion,
Hemiplegie, Ikterus!. Immerhin kann ein solcher Syndrombegriff als gang-
bare Scheidemiinze noch seine Bedeutung haben; es laBt sich iiber die darin
zusammengefallten Zustandsbilder allerlei Gemeinsames in physio-pathologi-
scher und klinischer Hinsicht aussagen, genau so wie iiber den Ikterus wichtige
Forschungen gemacht worden sind ganz unabhingig davon, ob er auf einem
Verschlull der Gallenwege, einer schweren Leberdegeneration oder einer Héamo-
lyse beruht.

Nun ist man aber noch einen Schritt weiter gegangen und hat diesem Syn-
drombegriff noch sein wichtigstes Symptom, ndmlich die Lihmung genommen.
Man rechnete jetzt Fille hierher, die keinerlei Lihmung oder Parese mehr
hatten, sondern nur noch die ,,begleitenden’ Bewegungsstérungen wie Chorea,
Athetose, cerebellare Storungen usw., schlieBlich auch solche ohne alle Be-
wegungsstorungen, ja iiberhaupt ohne Erscheinungen von seiten der motori-
schen Bahnen wie gewisse Fille von Epilepsie und Idiotie! Man nannte das
,,cerebrale Kinderlihmung ohne Lahmung* oder ,,paradoxale Kinderlihmung*
[FrEUD (1), JAROB (3) u.a.]. Dies wurde auf eine sehr merkwiirdige Weise
motiviert, indem man nidmlich darauf hinwies, dal man in solchen Fillen die-
selben pathologisch-anatomischen Verinderungen, dieselben Héhlenbildungen,
Glianarben, Rindenatrophien usw. antreffe, wie bei der ,,eigentlichen cerebralen
Kinderlihmung®, und doch war man sich ja schon lingst dariiber einig ge-
worden, dall ,,cerebrale Kinderlihmung* kein pathologisch-anatomischer Be-
griff sei, daB der Sektionsbefund in ganz uncharakteristischen Endzustinden
bestehe, die diese ,,Krankheit* nicht zu erkennen erméglichen.

Die ,,Kinderlihmung ohne Lahmung* soll natiirlich ein Analogon zu an-
deren symptomatisch benannten Krankheiten mit dem Zusatz ,,sine* sein.
Aber gerade der Vergleich mit diesen 148t das Abwegige dieser Begriffsschopfung
aufs deutlichste erkennen. Nehmen wir das den Neurologen geldufigste Bei-
spiel: die Paralysis agitans sine agitatione, so sehen wir, daB es Fille gibt, die,
ohne Tremor aufzuweisen, doch alle iibrigen wesentlichen Symptome und die-
selbe Verlaufsart aufweisen wie diejenigen mit dem typischen ,,Pillendrehen‘;
ja, durch diese Nomenklatur mit dem ,,sine‘“ wird uns erst recht zu Gemiite
gefithrt, dal der urspriingliche Krankheitsname zwar von einem in die Augen
fallenden, jedoch nicht obligatorischen Symptom dieser Krankheit hergeleitet
ist. Hier haben wir eine klinische Einheit vor uns. Beim Typhus handelt es
sich um eine édtiologische Einheit ; der Name ist bekanntlich der bei dieser Krank-
heit so hiufigen BewuBtseinstriibung entnommen. Es gibt aber einen ,,Typhus

1 Schon vor 40 Jahren hat STRUMPELL (1, 2) sich in &hnlicher Weise geduBert; er sagt:
,»Der Name ,cerebrale Kinderlihmung‘ hat gar keinen Wert, wenn man ihn fiir alle bei
Kindern akut auftretenden Hemiplegien gebrauchen will, ebenso wie man doch jetzt ver-
stindigerweise nicht jede spinale Lahmung eines Kindes als spinale Kinderlihmung be-
zeichnet.” Diese Mahnung, bei deren Formulierung allerdings die Ansicht STRUMPELLs
von der étiologischen Verwandtschaft der beiden Krankheiten mitgewirkt haben diirfte,
wurde von spiteren Forschern wenig beherzigt.
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sine Typho®, d. h. ohne Benommenheit, der sich sonst genau so verhilt wie der
gewdohnliche, vor allem aber dieselbe Atiologie hat. Nimmt man diesen Krank-
heiten das Symptom, nach dem sie ihren Namen tragen, so bleibt ihnen doch
das Wesentliche, wodurch sie als Einheit erkannt werden, sei es in klinischer,
sei es in atiologischer Hinsicht.

Was bleibt aber, wenn man der cerebralen Kinderlihmung, die ja schon
vorher, wie wir sahen, nur ein Symptomenkomplex war, die Lihmung nimmt ?
So gut wie iiberhaupt nichts, d. h. genau soviel, wie wenn man dem Ikterus
die Gelbsucht nehmen und etwa Zustinde von Hautjucken und Pulsverlang-
samung als ,,Tkterus ohne Gelbsucht bezeichnen wollte. Hiergegen kénnte
eingewandt werden, daf die Dinge doch im Zentralvernensystem anders liegen.
Durch diese Bezeichnung und Rubrizierung, so findet man mehrfach argumen-
tiert, solle eben zum Ausdruck gebracht werden, daB es im Gehirn nur von der
Lokalisation abhinge, welche Symptome auftreten. Das ist gewill richtig,
aber bei solchen Vergleichen kann man doch entweder nur Affektionen von
gleicher Atiologie und Pathologie und verschiedener Lokalisation (und damit
Symptomatik) oder solche von gleichem Sitz und verschiedener Atiologie usw.
einander gegeniiberstellen. Aber beides zu gleicher Zeit zu variieren, das geht
doch nicht an. Das hier geiibte Rubrizierungsverfahren wiirde nicht viel anderes
bedeuten, als wenn man eine durch einen corticalen Erweichungsherd bedingte
Monoplegie als Hemianopsie ohne Gesichtsfelddefekt bezeichnen wollte mit
dem Hinweis darauf, da@ ja fiir Hemianopsien auch oft corticale Erweichungen
als anatomische Grundlage in Betracht kdmen, und daB es nur auf die Lokali-
sation ankomme, ob dabei eine Sehstorung auftrete oder nicht.

Wollten wir nach dieser maximalen Erweiterung des Begriffs die ,,cere-
brale Kinderlahmung®‘ zu definieren versuchen, so wiirden wir nur noch zwei
Punkte, die allen zugerechneten Fillen gemeinsam sind, auffinden kénnen:
1. daB es sich um Endzustinde organischer Hirnaffektionen handelt (und auch
dieses nur mit Einschrdnkungen) und 2. dafl diese letzteren in der Kindheit
entstanden sind. Der zweite sehr wesentliche Punkt soll uns nachher beschif-
tigen. Die Zusammenfassung von Endzustinden verschiedenartigster Prozesse
dagegen kennt keine Analogie in der Krankheitslehre. Wer wiirde alle Haut-
narben, mogen sie von einer Schlidgermensur, einer Verbrennung, von den
Pocken, einem Ulcus cruris oder einem zerfallenen Gummi herriihren, als noso-
logische Einheit betrachten ¢ Das hétte nur dann einen Sinn, wenn das klinische
Bild aller dieser Restzustdnde sehr wesentliche gemeinsame Ziige aufweisen
wiirde; und gerade das ist ja bei Hirnldsionen infolge des eben betrachteten
ausschlaggebenden Einflusses des Sifzes der Lésion nicht der Fall.

So wie die Dinge heute liegen, bleibt eigentlich gar nichts iibrig, als auf-
zuzéhlen, was man zur ,,cerebralen Kinderlahmung‘ rechnen will, oder noch
besser, was man nicht dazu rechnen will; denn nach DE Sawcris gehéren etwa
%/, aller pranatalen und kindlichen Hirnldsionen in diesen Sammeltopf. FrREUD
schlieft in seiner bekannten Monographie die auf Keimvariation beruhenden
Fille aus; von den exogen bedingten rechnet er die Lues cerebri unter Um-
standen dazu, nicht aber multiple Sklerose, Meningitis, Hirnabsce und -tumor?.
Andere Autoren stecken die Grenzen wieder anders ab, lassen andere Affek-
tionen mit zu, schlieBen andere aus. Von welchem Gesichtspunkt aus das eine
oder das andere geschieht, 1aBt sich bestenfalls nachfiihlen, nie sachlich be-
griinden.

1 JakoB dagegen bringt in seiner Monographie (2) itber das extra-pyramidale System
einen operativ geheilten HirnabsceB unter der Rubrik ,,cerebrale Kinderlihmung®, ebenso
sein Schiller JOSEPHY einen eigenartigen tumor-(neurinom-)artigen ProzeB.
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Das Merkwiirdigste aber ist, daf in vielen, auch modernen, zusammen-
fassenden Arbeiten zwar eingangs das Unzuléngliche des Begriffs, der Mangel
eines festumrissenen Krankheitsbildes hervorgehoben wird [z. B. IBrammmM (1),
StERTZ (2), SCHOB (2) u. v. a. — OPPENHEIM (2) allerdings spricht noch von
einer durch klinische Merkmale und Verlauf ,,selbstindigen Krankheit*], nach-
her aber doch mit der ,,cerebralen Kinderlahmung® operiert wird, als handle
es sich um eine Krankheit sui generis. Das tut z. B. IBRaHIM (1), wenn er aus-
fithrt, daBl auch echte ausgeheilte Meningitiden das Krankheitsbild der cere-
bralen Kinderldihmung erzeugen kénnten, sei gewil, doch wiirden solche Fille,
ebenso wie solche von reinem Hydrocephalus, eigentlich 2u Unrecht unter unser
Leiden rubriziert. Das tut eine Reihe anderer Autoren, wenn sie Erérterungen
dariiber anstellen, ob dieses oder jenes Symptom bei der cerebralen Kinder-
lahmung vorkomme oder nicht, oder wenn sie die ,,Differentialdiagnose® der
,»,cerebralen Kinderlahmung* besprechen Denn von einer Differentialdiagnose
zu sprechen, hat doch nur dann einen Sinn, wenn es eine Mdoglichkeit gibt,
durch bestimmte — etwa auf die Atiologie gerlchtete — Untersuchungsmethoden
oder durch den weiteren Verlauf oder durch den Sektionsbefund die gestellte
Diagnose zu bestétigen oder zu berichtigen. Zur cerebralen Kinderlihmung
aber gehért genau soviel, wie man dazu rechnen will, sei es daB man die Ent-
scheidung dem einzelnen iiberldBt, sei es dal man ex cathedra dariiber Be-
schliisse faft.

Man kann nun immer wieder lesen, daB, wenn es sich auch um keinen prizisen
Krankheitsbegriff handle, man doch leider ohne ihn nicht auskommen kénne,
und daf das Operieren mit ihm schlieBllich auch nicht viel schade, da er doch
nun einmal gut eingebiirgert sei und jeder wisse, was damit gemeint sei. Solche
Ansicht findet man schon bei FREUD (1), der auseinandersetzt, einer Definition
bediirfe es bei der infantilen Cerebrallahmung nicht, sondern nur einer Erliu-
terung; es sei ein klinisch fundiertes Krankheitshild im Sinne einer héheren
nosographischen Einheit, die durch die konstante Verkniipfung von Charak-
teren des Vorkommens und Verlaufs mit einzelnen Symptomen und Symptomen-
komplexen gekennzeichnet sei. Anschliefend spricht aber FREUD selbst die
Hoffnung aus, daB es bald gelingen werde, die infantile Cerebrallihmung durch
eine gewisse Anzahl besser kohédrenter, anatomisch und vielleicht auch &atio-
logisch gut determinierter Krankheitsbilder zu ersetzen.

Fiir unsere Zeit mochte Verfasser sowohl die Notwendigkeit wie die Unschéid-
lichkeit der Beibehaltung des Begriffs ,,cerebrale Kinderlihmung* bestreiten. In
Wirklichkeit weiBl keiner, was damit gemeint ist, und das Arbeiten mit un-
bestimmten, nicht definierbaren Begriffen mufl unter allen Umstéinden den
Fortschritt hemmen. In praxi spiegelt die Etikettierung eines konkreten Krank-
heitsfalles mit einem derartigen bestimmten Krankheitsnamen eine diagnostische
Leistung vor, die in Wirklichkeit nicht vorliegt. SchlieBlich sind wir doch seit
FREUD etwas weiter gekommen und kénnen tatsichlich heute schon eine Reihe
,,besser kohdrenter, anatomisch und zum Teil auch 4tiologisch gut determinierter
Krankheitsbilder auseinanderhalten. Eine Anzahl besonderer umschriebener
Affektionen ist sowieso schon aus dem groBen ,,Topf*, in dem sie zur Zeit FREUDs
noch untergebracht waren, herausgenommen worden, so die amaurotische
Idiotie, die tuberose Sklerose, die ScHILDERsche Krankheit und ihre Ver-
wandten u. a. m. Innerhalb der noch der cerebralen Kinderlihmung zuge-
rechneten Affektionen sind die Athétose double und die atonisch-astasische
Form FoErstErs klinisch, das VocTsche Striatumsyndrom klinisch und ana-
tomisch gut charakterisierte Einheiten (s. u.). Bei den noch iibrigbleibenden
Fillen begniige man sich doch mit Benennungen wie: ,spastische infantile
Hemiplegie” oder ,,Diplegie” oder ,,Athetose’“ usw. Dann bleibt man sich
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wenigstens dessen bewuft, da man den Zustand rein symptomatisch gekenn-
zeichnet hat, und hat trotz alledem mit dieser Bezeichnung mehr iiber den
Fall ausgesagt als mit der Etikette ,,cerebrale Kinderlahmung‘; und dabei wird
man gar nicht so ganz selten durch Zusitze, die die &tiologische oder patho-
logisch-anatomische Grundlage betreffen, die vorliegende Affektion noch ge-
nauer prazisieren kénnen (s. den Abschnitt ,,Diagnose* S. 118).

Besonders ungiinstig stellt sich tiberdies gerade die Bezeichnung ,,cerebrale
Kinderlahmung*‘ dar [FREUD (1) spricht nur von infantiler Cerebrallihmung],
weil sie den Anschein erweckt, ein Gegenstiick zu bilden zur ,,spinalen Kinder-
lahmung®, einer klinisch, pathologisch-anatomisch und auch #tiologisch (d. h.
wenigstens epidemiologisch) ganz besonders gut umschriebenen Krankheits-
einheit. Aber auch hier wirkt der Vergleich der beiden Begriffe klirend, in-
dem er uns zum BewuBtsein bringt, daBl das Wort ,,Kinderldhmung* in beiden
Fillen von ganz verschiedenem Definitionswert ist: Bei der spinalen Kinder-
lahmung, der HEinE-MEDINschen Krankheit, gibt der Zusatz ,,Kinder-*“ einem
sehr héufigen, aber doch nicht durchaus wesentlichen Zug dieses Krankheits-
bildes Ausdruck. Eine spinale Kinderlihmung des Erwachsenen ist nur ein
sprachliches, nicht ein sachliches Paradoxon. Bei der cerebralen Kinderlahmung
dagegen ist dieser Zusatz von durchaus prinzipieller Bedeutung; er charakteri-
siert, wie wir sahen, fast das einzige Band, das die diesem ,,Begriff‘ subsu-
mierten Affektionen zusammenhilt. Eine cerebrale Kinderlihmung des Er-
wachsenen kann es nicht geben oder wenigstens nur in dem Sinne, daf eine in
der Kindheit so erkrankte Person auch erwachsen werden kann.

Nach allem, was gesagt wurde, kommen nunmehr fiir die Darstellung der
»cerebralen Kinderlahmung‘‘ nur zwei Wege in Betracht : entweder man schrinkt
diesen Begriff wieder soweit ein, bis man ein einigermafen umschriebenes Krank-
heitsbild vor sich hat, also etwa bis zu der anfangs skizzierten ,,Kerngruppe‘;
diese konnte dann allerdings leicht etwa im Kapitel der Encephalitis als eine
besondere Unterabteilung ihre Unterbringung finden. Oder aber man legt
entsprechend dem zuletzt Ausgefiihrten den Hauptnachdruck auf das Alter,
in dem diese Affektionen auftreten, und stellt sich die Frage: Welche Besonder-
heiten zeigen cerebrale Lihmungen bei Kindern gegeniiber denen der Erwach-
senen ! Soweit ich sehe, ist von diesem Gesichtspunkt aus dieses Kapitel in
zusammenhdngender Weise noch gar nicht dargelegt worden. In den Beschrei-
bungen der Symptomatologie der ,,cerebralen Kinderlahmung® findet man
vielmehr in buntem und verwirrendem Wechsel Ziige aufgefiihrt, die nur der
genannten ,,Krankheit* eigen sind, solche, die vielleicht nur hdufiger bei Kin-
dern sind als bei Erwachsenen, und endlich solche, die genau so oft und in der-
selben Form bei Erwachsenen vorkommen. ZahlenmafBige Unterlagen zum
Vergleich liegen anscheinend iiberhaupt noch nicht vor.

FafBt man das Problem von der eben angedeuteten Seite an, so dringt sich
einem sofort auch die Frage nach den Ursachen der etwaigen Besonderheiten
auf. Natiirlich reagiert ein Gehirn, wenn es noch wihrend seiner Entwicklung
von einem krankhaften Prozefl betroffen wird, anders als ein Organ mit ab-
geschlossener Entwicklung. Aber die Frage nach dem ,,Warum® ist in den
wenigsten Fillen der Klarung nédher gebracht worden, ja, wenn man sich in
sie vertieft, wird man finden, daB sie zum Teil nicht einmal soweit geklirt ist,
wie das mit den heute zu Gebote stehenden Mitteln moglich wére. Wenn es
also auch nur wire, um diese vielen Liicken und Méngel unserer Kenntnisse
in diesen Dingen in klareres Licht zu stellen, soll im folgenden versucht werden,
den Besonderheiten der Reaktionen des kindlichen Gehirns und der cerebralen
Motilititsstorungen des Kindesalters in dtiologischer, pathologisch-anatomischer,
pathologisch-physiologischer und klinischer Hinsicht nachzugehen. Es soll



40 F. WorLwiLL: Cerebrale Kinderlihmung.

also ganz bewuBtermaBen das versucht werden, was FREUD und RIE nicht als
ihre Aufgabe betrachteten, indem sie es als ihr Thema ansahen, ,,jenen Krank-
heitszustand zu untersuchen, der von diesen Autoren als ,cerebrale Kinder-
labhmung im engeren Sinne‘ bezeichnet wird, ,,dessen eigentliches Wesen . . .
noch unbekannt ist”, eine Aufgabe, die nach dem Ausgefithrten unldsbar
sein muf .

I. Atiologie.

1. Innere Krankheitsursachen.

Es ist heutzutage eine banale Erkenntnis, dal innere und duBere Faktoren
zur Entstehung und Gestaltung aller Krankheiten beitragen. Wir werden also
von vornherein auch bei den kindlichen Motilitatsstérungen die Mitwirkung
von Anlagemomenten zu erwarten haben. Es gibt aber offensichtlich nichts
auf diesem Gebiet, das gerade fiir kindliche Krankheitszustinde kennzeichnend
wéire. Die naheliegende Annahme, daB,, was dem Menschen im Keime mit-
gegeben ist, sich, wenn iiberhaupt, schon sehr frith, womdglich von Geburt
an, zu erkennen geben miisse, trifft ja bekanntlich in keiner Weise das Richtige.
Nur bei den groben idiotypisch bedingten MiBbildungen, von denen weiter
unten noch die Rede sein wird, ist der Defekt von Geburt an vorhanden und
manifest. Fiir alle iibrigen Formen konstitutioneller Abartung, insbesondere
fiir die sog. Abiotrophien, gilt das Gesetz, dafl das Alter, in dem sie in Erschei-
nung treten, nicht nur bei den verschiedenen Formen, sondern auch bei den
einzelnen Familien und — mit oder ohne Mitwirkung hinzutretender &uBerer
Faktoren — bei den einzelnen Individuen in weiten Grenzen schwankt.

Immerhin sind auch unter den sog. heredo-degenerativen Krankheiten eine
Reihe solcher vertreten, die schon im Kindesalter ihren Anfang nehmen und
dabei mit cerebralen Motilitdtsstorungen einhergehen. Es seien von vielen nur
die amaurotische Idiotie, die FRIEDREICHsche Ataxie, die MERZBACHER-PELI-
zAEUSsche Krankheit und die ihr verwandten familisren Formen der SCHILDER-
schen Krankheit, endlich die SpaTz-HALLERVORDENsche Krankheit genannt.
Wir sahen allerdings oben, dafl Freup die auf Keimvariationen beruhenden
Affektionen von der ,,cerebralen Kinderlahmung* ausgeschlossen wissen will.
Aber abgesehen davon, dal dieser Vorschlag nicht allgemein angenommen
worden ist — CoLLIER z. B. bespricht die amaurotische Idiotie als eine Gruppe
der ,,cerebralen Kinderldhmung‘ — ist es von dem hier vertretenen Standpunkt
aus doch vollkommen berechtigt, auch diese Leiden zur Beantwortung der
Frage nach den Besonderheiten kindlicher Hirnschiden heranzuziehen.

Sieht man dagegen von diesen hereditdren Krankheiten im engeren Sinne
ab, so bleibt iiber die Rolle innerer Krankheitsursachen bei diesen Affektionen
nicht viel zu berichten, und zwar nicht etwa, weil ihre Bedeutung gering an-
zuschlagen wéire — MaGNI z. B. glaubt sogar, daB nur auf dem vorbereiteten
Boden eines besonders zu solchen Krankheiten pridisponierten Gehirns die
im néchsten Abschnitt zu besprechenden duBleren Einwirkungen zur Entstehung
von Hirnkrankheiten fithren kénnen —, sondern nur, weil wir iiber diese Dinge
so gut wie nichts Konkretes wissen. Was man etwa iiber ,,nervose Belastung‘,
Blutsverwandtschaft der Eltern [pE Carrre, KONic (5), der diese unter die

! Wenn in den folgenden Ausfiihrungen trotz allem, was hier einleitend gesagt wurde,
doch im wesentlichen nur auf die Krankheitsprozesse niher eingegangen oder exemplifiziert
wird, die herkémmlicherweise bei der ,,cerebralen Kinderlihmung‘‘ abgehandelt zu werden
pflegen, so geschieht das nur aus dem rein duBerlichen Grunde, da die iibrigen Affektionen,
die an sich mit demselben Recht hier ihre Stelle finden kénnten, in diesem Handbuch unter
anderen Rubriken ihre Besprechung finden. Schon so werden sich Wiederholungen nicht
ganz vermeiden lassen.
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,,pridisponierenden Momente‘ rechnet] u. dgl. m. angefithrt findet, entbehrt
im allgemeinen festerer Begriindung. An genaueren, modernen Anforderungen
geniigenden genealogischen Forschungen fehlt es einstweilen. Nur in den
entsprechenden Untersuchungen iiber den Schwachsinn sind in unser Gebiet
gehérende Beobachtungen enthalten (s. z. B. JacoBr und KONSTANTINU, s.
S.51). Interessant ist die von BoENHEIM erwihnte Tatsache, daB es Kinder
gibt, die im AnschluBf an verschiedene Infektionen jedesmal nervése Kom-
plikationen bekommen.

Familidres Vorkommen einschligiger Affektionen ist mehrfach beschrieben
worden. Einzelbeobachtungen solcher Art stammen von Fmirit, FrReup (2)
— 2 Kinder blutsverwandter Eltern —, GUNTHER — zwei Schwestern mit
Pallidumsyndrom (hier weitere Literatur) —, HERz — 2 Geschwister, die das
Krankheitsbild einer progressiven cerebralen Diplegie mit Sehnervenatrophie
und Katarakt boten, vom Autor zur MERZBACHER-PEL1ZAEUSschen Krankheit
gerechnet. Auf das familidr-hereditire Moment beim VocTschen Striatum-
syndrom wird spiter noch einzugehen sein. Hier verdienen auch die drei Beob-
achtungen StrerLERs Erwihnung, von denen besonders die dritte — ein Zwil-
lingspaar mit fast identischer Symptomatologie betreffend — interessant ist.

Im iibrigen braucht wohl kaum darauf hingewiesen zu werden, daf} familiéres
Vorkommen an sich in keiner Weise zur Annahme endogener Ursachen be-
rechtigt, bei keinem Leiden und ganz gewill nicht bei den uns beschiftigenden
Affektionen, bei denen zwei so hiufig ursichlich in Betracht kommende Mo-
mente wie die Syphilis der Eltern! und das Geburtstrauma (enges Becken!)
aus sehr begreiflichen Griinden sich bei mehreren Nachkommen ein und des-
selben Elternpaares geltend machen konnen. Da iiberdies enges Becken als
solches erblich sein kann und die Syphilis auf die dritte Generation tibertrag-
bar ist, so kann es sogar zu einer gleichartigen Erkrankung bei Angehérigen
mehrerer Generationen kommen, wodurch eine Hereditdt vorgetduscht werden
kann. Die sicherste Methode, hier zur Klarheit zu kommen, die Zwillings-
forschung, hat, soweit ich sehe, auf dies Gebiet noch keine Anwendung ge-
funden, wird wohl auch spiter wegen der geringen Zahl der in Betracht kom-
menden Fille kein dankbares Objekt fiir diese Methode darstellen. Einiges
Hierhergehorige findet sich jedoch in der Zwillingsforschung bei Schwach-
sinnigen (s. z. B. BRANDER, den seine Ergebnisse indes zur Betonung der exo-
genen Momente veranlassen).

DaB auf die Gestaltung des Krankheitsbildes, mag auch bei dessen Aus-
l6sung das exogene Moment véllig im Vordergrund gestanden haben, Anlage-
faktoren mehr oder weniger maBgebenden Einflul gewinnen konnen, ist an-
zunehmen. Doch auch hier wissen wir kaum etwas Konkretes. Auf die noch
zu besprechenden, hierher gehérenden Beobachtungen und Untersuchungen
bei choreatischen Bewegungsstérungen (KEHRER, J. BAUER, s. S. 91) sei schon
hier hingewiesen.

SchlieBlich wire noch daran zu erinnern, dal3 das Kindesalter ja als solches
sozusagen einen konstitutionellen Faktor darstellt, der sich als roter Faden
durch die ganze folgende Darstellung hinziehen wird.

9. AuBere Krankheitsursachen.

Die dupferen Ursachen der uns interessierenden Krankheitsgruppen werden
seit langem (wohl zuerst von McNuTT vorgeschlagen) ganz zweckméBigerweise
in diejenigen, die vor, diejenigen, die wihrend, und diejenigen, die nach der Ge-
burt einwirken, eingeteilt. Wir wollen uns diesem Vorschlag anschlieBen. Es

1 RoGER und SMaDJA behaupten sogar — damit sicher zu weit gehend —, dafi der
familidire ,,Little* iiberhaupt stets auf kongenitaler Syphilis beruhe!
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leuchtet ohne weiteres ein, dall gerade die beiden ersten Ursachengruppen so-
zusagen ein Privileg der infantilen Cerebrallihmung darstellen.

a) Wahrend der Graviditdt einwirkende Schiddlichkeiten.

Bei den #duBerst mannigfachen und dabei verwickelten Beziehungen, die
zwischen dem Kind im Mutterleib und seiner Mutter bestehen, ist Gelegenheit
zu den verschiedenartigsten Schidigungen des ersteren gegeben. In seiner
Ernidhrung und Sauerstoffversorgung ist ja der Fetus vollstdndig abhingig
von den entsprechenden Funktionen seiner Mutter. Storungen der Erndhrung,
des Stoffwechsels, der morphologischen und chemischen Blutzusammensetzung
und der inneren Sekretion bei der Mutter werden ihren Einfluf} auf die Ent-
wicklung auch des fetalen Gehirns ausiiben. Es sei auf die Untersuchungs-
ergebnisse iiber den Ubergang von Hormonen vom miitterlichen auf den kind-
lichen Organismus nur kurz hingewiesen. Inwieweit zu geringes Angebot der
Stotfe, die das Gehirn vornehmlich zu seinem Aufbau bendétigt, eine ungiinstige
Wirkung ausiiben kann, ist noch ginzlich unbekannt. Rechnen mufl man
jedenfalls mit solchen Zusammenhéngen.

Intoxikationen. Eine Reihe von Giften, darunter solche mit exquisiter
Wirkung auf das Gehirn, kann von der Mutter auf das Kind iibergehen. Hier-
her gehért der lehrreiche Fall MarREscH’, bei dem das 13 Tage nach einer Gas-
vergiftung der Mutter geborene Kind sich nur wenig bewegte, nicht schrie und
nicht saugen wollte und dann bei der Sektion ausgedehnte Erweichungen beider
GroBhirnhilften, besonders aber der Linsenkerne und Sehhiigel, aufwies, wihrend
die Mutter bald genesen war; wahrscheinlich kann das Kind das CO nur lang-
samer und schwerer wieder abgeben, so daBl es linger unter der Einwirkung
stand als die Mutter. Wire dies Kind am Leben geblieben, so hétte es vermut-
lich Bewegungsstorungen geboten, die auch bei enger Fassung des Begriffs
zur ,,cerebralen Kinderlihmung“ gerechnet worden wéren. Ein &dhnlicher Fall
wurde neuerdings von NEUBURGER mitgeteilt.

Des weiteren méchte ich besonders auf das — ja allerdings in der Regel
erst kurz vor der Geburt zur Wirkung kommende — Eklampsie-,,Gift* hin-
weisen (dessen Ubergang auf den kindlichen Organismus sichergestellt ist),
weil sich bei Kindern eklamptischer Miitter morphologische Zeichen der Hirn-
schiidigung in Gestalt sicher pathologischer Fettkornchenzellansammlungen fast
regelméBig nachweisen lassen [WorLWILL (3)]. Allerdings hat sich in — immer-
hin nicht sehr umfangreichen — Statistiken (ENTRES, NEUGARTEN, V. REUSS)
keine besondere Haufung von Hirnleiden bei derartigen Kindern ergeben, viel-
leicht weil die Hirngeschidigten unter ihnen bald nach der Geburt zu sterben
pflegen; es ist ja die Sterblichkeit dieser Kinder, die noch anderen schweren
Schidlichkeiten wie Friihgeburt, Sauerstoffmangel, kiinstlicher Entbindung
ausgesetzt sind, besonders groB. Immerhin sollte man diese Zusammenhangs-
moglichkeit im Auge behalten.

Macwt legt auf die akute Alkoholvergiftung der Eltern bei der Konzeption
besonderes Gewicht. In Belgien spreche man von ,,Samstagkinds®.

Ob chronische Vergiftungen der Eltern (Alkohol, Blei u. a.) irgendeine Rolle
spielen [etwa im Sinne eines prédisponierenden Moments: KoNie (5)], dariiber
wissen wir nichts, wie ja iiberhaupt die Blastophthorielehre ein sehr umstrittenes
Kapitel darstellt.

Infektionen. Von den Infektionskrankheiten konnen alle diejenigen, die
mit einem Eindringen der Erreger ins Blut einhergehen, auch auf den Fetus
im Uterus iibergehen. Die dafiir notwendige Voraussetzung einer abnormen
Durchlissigkeit des ,,Placentarfilters® fiir corpusculire Elemente ist — in Ge-
stalt einer Schidigung des Zottenepitheliilberzugs — in diesen Fillen regel-
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mifBig gegeben [WoHLWILL und Bock (1)]. Weitaus die wichtigste Infektion
ist fiir unser Gebiet fraglos die Syphilis. Der Organismus des Feten wird bei
der Ansteckung in utero meist mit Spirochéten iiberschwemmt. Diese erzeugen
— wie in anderen Organen, so auch im Zentralnervensystem — Lésionen der
mannigfachsten Art. Solche spielen sich vor allem in den weichen Hauten
ab, in denen es zu teils mehr diffusen, teils knétchenférmigen Entziindungen
(SoHMEISSER, RacH, HAERLE, RANKE, WEYL), namentlich in spéiteren Stadien
aber mehr zu Wucherungserscheinungen an den meningealen Zellen : Fibroblasten,
groflen meningealen Rundzellen, lymphocytoiden Zellen [WoHLWILL (8)] kommt.
Auch die grofleren Basisarterien (DURCK) wie die feineren intracerebralen Ge-
faBe konnen Verdnderungen, vor allem Wucherung der Gefalwandzellen [WoHL-
wiLL (8)] aufweisen, wihrend das Hirnparenchym nur selten und vielfach nur
wenig kennzeichnende Veridnderungen erkennen laft. Neben diesen, bei syste-
matischen Untersuchungen syphilitischer Neugeborener und Sduglinge mehr
oder weniger regelméflig anzutreffenden Prozessen kommen fallweise ,,alle Ver-
dnderungen an den Gefilen, den Meningen und der Nervensubstanz selbst,
die wir beim Erwachsenen als die Folge akquirierter Syphilis beobachten, auch
bei der kongenitalen Syphilis vor. Noch haufiger als bei akquirierter Lues sind
multiple Abschnitte des Nervensystems befallen und noch héiufiger die ver-
schiedenen Formen der Hirnsyphilis untereinander kombiniert’ [NonNE (1)].
Wichtig sind endlich Verdnderungen an den Plexus, weil sie als Ursache des
syphilitischen Hydrocephalus (HOCHSINGER, SEIBEL) in Betracht kommen.
(Weitere Literatur s. bei SCHNEIDER.)

Bei der Haufigkeit der kongenitalen Syphilis ist den genannten Befunden
sicherlich auch ein wichtiger Platz unter den Ursachen cerebraler Lihmungen
im Kindesalter einzurdumen. Uber die quantitative Bedeutung dieses Moments
gehen allerdings die Meinungen noch immer sehr auseinander. Es finden sich
alle Ubergéinge von der extremen Ansicht ALTHAUS’, der keine infantile spa-
stische Hemiplegie ohne angeborene Syphilis gesehen zu haben behauptet,
bis zu sehr skeptischen AuBerungen wie denen NoxnNEs (1) und anderer. Von
fritheren Autoren hat vor allem ERLENMEYER ein hierhergehoriges Krankheits-
bild mit Jackson-Anfillen, Schwiche, Stérungen des Lingenwachstums in
den betroffenen Extremitédten und Intelligenzdefekten beschrieben, bei dem
er dreimal angeborene Syphilis fiir bewiesen, zweimal fiir moglich hielt. Als
Grundlage dieser meist im ersten oder den ersten Lebensjahren einsetzenden
Affektion vermutet er eine Rindenlision, vielleicht ausgehend von umschriebenen
meningitischen Exsudaten. 1909 hat dann MARFAN eine auf kongenitaler Syphilis
beruhende spastische Paraplegie beschrieben, die sich von der ErBschen syphi-
litischen Spinalparalyse durch das Fehlen von Sphincteren- und Sensibilitits-
storungen und die Gegenwart von Pupillen-, Sehstérungen (mit und ohne
Augenhintergrundsverdnderungen) sowie psychische Stérungen unterscheiden
und somit zum mindesten auch einer cerebralen Lues ihre Entstehung verdanken
soll, also hier ihren Platz verdient. Auch in einem von FOERSTER (10, 11) demon-
strierten Fall bestand das Bild einer spastischen Paraplegie der Beine, spéter
aller vier Extremitaten nach Abheilen einer akuten syphilitischen Meningitis.
Bei der Sektion zeigte sich aber auch das Gehirn selbst in ausgedehnter Weise
erkrankt. In dem von Norca und GRACINA mitgeteilten, fiir ,,MARFANsche
Krankheit* nicht ganz typischen Fall bestand eine an infantile Paralyse er-
innernde diffuse Meningo-Encephalitis, besonders im Gebiet der Zentralwin-
dungen und der Insel mit Verringerung der Zahl der Py- und BEETZschen Zellen
und absteigender Pyramidenbahndegeneration. In neuerer Zeit haben besonders
BaBoNNEIX und seine Mitarbeiter (1—6) die Bedeutung der syphilitischen In-
fektion fiir die kindlichen Hemiplegien sowoh! wie Diplegien hervorgehoben.
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Ohne die Ubertreibungen mitzumachen, in die ihre Landsleute vielfach beziiglich
der Rolle der angeborenen (in Frankreich immer noch unkorrekterweise als
,,erblich” bezeichneten) Syphilis verfallen, sehen sie doch in dieser Krankheit
eine der haufigsten Ursachen dieser Leiden — bei der hemiplegischen Form
sollen es 30% der Fille sein (bei der diplegischen nach DE CAPITE sogar 55%).
In manchen Fillen sei sie offenbar nicht die einzige Ursache, bereite aber den
Boden vor, auf dem z. B. das Geburtstrauma seine verhdngnisvolle Wirkung aus-
iibe (vgl. auch die oben 8. 41 wiedergegebene Ansicht von RoGER und SMADJA).

Im einzelnen ist sicherlich auch die Symptomatologie der Hirnerkrankungen
bei kongenitaler Syphilis ebenso mannigfaltig wie die der Erwachsenen. Ins-
besondere sind auch mehr oder weniger rein extrapyramidale Storungen (PETTE),
so z. B. Athétose double [NoXNE (1)] zur Beobachtung gekommen.

Im ganzen sind wir mit der Erkennung der syphilitischen Atiologie der uns
interessierenden Hirnleiden ja viel besser daran als bei allen andern Ursachen,
weil bei keiner von ihnen das Gesamtbild, das uns Anamnese, kérperliche Unter-
suchung und biologische Reaktionen bieten, so eindeutige Hinweise zu geben
vermag, wie bei der Syphilis. Selbstverstdndlich — das ist banal, es schadet
aber nichts, es immer wieder aufs neue hervorzuheben —, ist nicht jede Affektion
bei einem Syphilitischen auch syphilitischer Herkunft [weiteres iiber dieses
Thema s. u. a. bei Nonnve (1)]. 3

Von den anderweitigen chronischen Infektionen sind Ubertragungen auf
den Fetus besonders bei Tuberkulose, Lepra und Malaria bekannt; diese Vor-
kommnisse spielen aber in der Atiologie kindlicher cerebraler Lihmungen keine
irgend nennenswerte Rolle, wenn auch in einzelnen Féllen einmal mit einem
derartigen Zusammenhang gerechnet werden mufl.

Noch weniger bedeutsam diirften in dieser Beziehung die akuten Infektions-
krankheiten der Mutter sein. Bei den meisten von ihnen ist allerdings der Ubergang
der Erreger auf die Frucht im Mutterleib nachgewiesen; besonders gut studiert
sind diese Verhéltnisse bei den Pocken und beim T'yphus. Die Kenntnis dieser
Dinge verdanken wir aber fast ausschlieBlich der Untersuchung von Friichten,
bei denen diese Infektionen todlich verliefen. In den Fillen, die mit dem Leben
davonkommen, ist der Nachweis der erfolgten Ansteckung naturgemafl schwer
zu erbringen, am ersten noch bei den Pocken, die an den charakteristischen
Narben, die die Kinder bisweilen mit auf die Welt bringen, erkennbar sind.
Vermutlich kann aber auch hier in seltenen Fillen eine Quelle cerebraler Lih-
mungen zu suchen sein (iiber die einschlégigen Fragen s. u. a. bei HINSELMANN).

Erwihnt sei hier nur noch die Ubertragung der Encephalitis epidemica von
der Mutter auf den Feten. Hieriiber liegt ein Sektionsbefund von MARINEScO
vor. KaARvoUNIS stellt in seiner Dissertation weitere 10 klinische Fille zu-
sammen, von denen in 4 die intrauterine Entstehung bewiesen erscheint (wobei
wir die Erorterungen, ob Erregeriibertragung oder Toxinwirkung stattfand,
getrost unberiicksichtigt lassen konnen, solange wir den Erreger nicht kennen
und nicht wissen, ob er iiberhaupt ein Toxin bildet). Eine weitere Beobachtung
stammt von WISKOTT!. Sehr interessant ist in diesem Zusammenhang noch
die Beobachtung einer anscheinend durch ein morphologisch wohlcharakteri-
siertes Agens hervorgerufenen Encephalitis beim Neugeborenen durch MARrca-
RINOS TORRES, die LEVADITI in Parallele zu seinen Befunden betreffend die
intrauterine Ubertragung #hnlicher Erkrankungen im Tierexperiment setzt.
Das betretfende Virus wird von MaRGARINOS TORRES als Encephalitozoon Chagasi
bezeichnet.

Im iibrigen aber soll ganz besonders betont werden, da, wenn man von
den letztgenannten und den auf Syphilis beruhenden Féllen absieht, eine echie

1 Anm. bei der Korrektur: Eine weitere, aber zweifelhafte, von SCHLEUSSING.
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angeborene Encephalitis zu den extremen Seltenheiten gehort. Mir ist nur ein
von mir selbst beobachteter Fall (4, Fall 10) bekannt, in dem der pathologisch-
anatomische Befund einer echten, allerdings eigenartigen, durch einen stark
nektrotisierenden Charakter ausgezeichneten Hirnentziindung vorlag. Vielleicht
gehoren auch die Fille ScEMINCKEs hierher, doch ist ihre intrauterine Ent-
stehung nicht durchaus sicher. Mit der Annahme einer intrauterinen Ence-
phalitis ist man vielfach unberechtigt freigebig gewesen, besonders wo es sich
um die Erklirung von Entwicklungsstérungen des Hirns handelte . Indes
fallt die teratogenetische Terminationsperiode der genannten Miflbildungen fast
ausnahmslos in eine Zeit des fetalen Lebens, in der nach Untersuchungen von
WonrwiLt, und Bock (2) der Organismus zu typischen entziindlichen Reak-
tionen noch gar nicht befihigt ist (iiber die sog. kongenitale Encephalitis VIRr-
cHOWS 8. u. S.49).

Traumatische Einwirkungen. Endlich wiren die kdrperlichen und psychi-
schen Traumen wahrend der Graviditit zu beriicksichtigen. Erstere konnen
entweder durch die Bauchdecken und die Uteruswand hindurch den Schidel
des Feten unmittelbar treffen, oder aber sie fithren zu partieller Loslésung
der Placenta und Blutungen und damit zu Erndhrungsstérungen der Frucht,
die moglicherweise auf die Entwicklung des Gehirns EinfluB austiben kénnen.
Hier muBl man in heutiger Zeit milgliickte Abtreibungsversuche wohl mehr
in Rechnung stellen, als das bisher geschieht (ZieHEN, HOWE u. a.). Oder
endlich sie greifen entfernt von der Gebarmutter an und fithren nur durch All-
gemeinwirkungen zu einer Beeinflussung der Leibesfrucht. Man kénnte sich
vorstellen, daB3 schwerere, das Nervensystem der Mutter in Mitleidenschaft
ziehende Verletzungen oder Erschiitterungen auf vasomotorischem Wege die
Zirkulation im intervillssen Raum in unginstigem Sinne beeinflussen (wobei
allerdings zu beriicksichtigen ist, daBl dort schon normalerweise eine sehr trige
Stromung herrscht), und dafl dadurch wiederum die Ernshrung und Entwick-
lung des fetalen Gehirns beeintriachtigt werden kann. Auf dhnliche Weise miilite
man sich den Zusammenhang mit einem psychischen Trauma der Mutter vor-
stellen, wenn es einen solchen, wie von einigen Autoren angenommen wird,
geben sollte.

In Zukunft wird moglicherweise noch eine weitere, die Frucht im Mutter-
leib treffende Schédlichkeit eine Rolle spielen, das sind die Rontgenstrahlen
(ZappERT: Mikrocephalie). Einstweilen sind die Meinungen auf diesem Gebiet
noch geteilt.

Die im letzten Abschnitt genannten Kausalzusammenhéinge sind, wie ge-
sagt, alle durchaus denkbar; sie lassen sich aber im konkreten Fall noch viel
schwerer beweisen als bei entsprechenden Vorkommnissen im extrauterinen
Leben. Ist bei diesen schon der Schlufl aus dem ,,post hoc* auf das ,,propter
hoc‘ ein oft unzuldssiges Verfahren, so ist bei den vor der Geburt einwirkenden
Schéidlichkeiten selbst das ,,post hoc* meist nicht zu beweisen. Denn iiber das
Alter einer Hirnaffektion kénnen wir selbst in Sektionsfillen meist nur ganz
schitzungsweise Vermutungen &duBern (s. die ausfihrliche Erorterung dieses
Gegenstands durch G. MULLER). Es ist eine Ausnahme, wenn LINDEMANN und
MARENHOLTZ in einem ihrer Fille die vorgefundenen anatomischen Verdnde-
rungen als unbedingt élter ansprechen zu kénnen glauben, als dem Geburts-
termin entsprechen wiirde.

1 Meist werden abnorme Verwachsungen als Reste fetaler Entziindung angesprochen,
und zwar in unzulissiger Ubertragung beim Erwachsenen zu beobachtender Vorkommnisse
auf die fetalen Verhiltnisse. In der Ontogenie kommen Verwachsungen vorher getrennt
gewesener Teile bekanntlich normalerweise vor. Es hat daher nichts Uberraschendes, wenn
wir sie bei gestorter Entwicklung auch einmal in abnormer Weise auftreten sehen.
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b) Das Geburtstrauma.

Hier kommen wir zu wohl dem wichtigsten Moment unter den Ursachen
kindlicher Lahmungen, dessen Bedeutung auch schon seit langer Zeit hervor-
gehoben worden, nichtsdestoweniger aber immer noch strittig ist. Zweifellos
bedeuten die Geburtsvorginge iiberhaupt fiir den kindlichen Organismus eine
ganz gewaltige Umstellung fast aller Funktionen. Verfasser (9) hat das Ge-
borenwerden als das eingreifendste, sozusagen katastrophalste Ereignis be-

zeichnet, das den Menschen
wihrend seines ganzen Da-
seins betrifft. Ob Storungen
dieser hochst verwickelten
Vorgénge dauernde krank-
hafte Verinderungen an den
Kindesorganen, insbeson-
dere auch am Gehirn, be-
dingen koénnen, dariiber
wissen wir nichts, wir diirfen
derartiges aber keineswegs
fir unmoglich halten. Um
so eingehender sind — na-
mentlich in den letzten 15
Jahren — diejenigen krank-
haften Verdnderungen stu-
diert worden, die durch das
eigentliche mechanische Ge-

burtstrauma bedingt sind.
Ein gewisses MiBverhilt-
nis zwischen miitterlichen
Geburtswegen und Kindes-
schddel besteht ja immer.
Es wird im allgemeinen aus-
geglichen durch die sog.
,,Konfiguration® des kind-
lichen Schédels, bei der die
in den Nahten beweglichen
Schédelknochen iibereinan-
Abb. 1. Geburtst: Horizontalschnitt nach Gefrieren der geSChOben werden. Da-
"7 T Subtentorielic Blutung. J-Nr. 19632, o bei ist natiirlich zu mannig-
fachen Zerrungen und Kom-
pressionen des Schéidelinhalts Gelegenheit gegeben. Die hierbei auftretenden
groberen Rhexisblutungen — seit CRUVEILHIER bekannt — wurden von VIRcHOW
und KUNDRAT genauer beschrieben. Die héufigen und in dieser Beziehung so
wichtigen Tentoriumzerreiungen und ihr Mechanismus wurden von BENEKE
und seinen Schiilern HERTZOG und GABRIEL sowie dem Amerikaner HOLLAND
eingehend studiert. Die mit ihnen einhergehenden Blutungen, insbesondere
wenn sie unter das Kleinhirnzelt erfolgen (s. Abb. 1), sind zwar durch den
Druck auf die lebenswichtigen Zentren des verlingerten Marks von groBer
Bedeutung fiir die Sterblichkeit der Neugeborenen, spielen dagegen wohl kaum
eine wesentliche Rolle bei der Entstehung dauernder Storungen der Hirntitig-
keit. Bedeutsamer diirften in dieser Beziehung schon die ebenfalls recht
héufigen Blutungen in die weichen Héute sein (s. Abb. 2), die nach ihrer
Resorption Verwachsungen und dadurch Stérungen der Liquorzirkulation ver-
ursachen (SHARPE und MACLAIRE). Ganz besonders trifft dies auch fiir die
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Blutungen in die Plexus chorioidei und in die Ventrikel (s. Abb. 3) zu, die
dadurch zu einer wichtigen Ursache des Hydrocephalus werden (SIiEGMUND:
VerschluBB des dritten Ventrikels und Verwachsungen der Seitenventrikel mit
Schidigung der Resorptionstitigkeit des narbig verinderten Ependyms; YLPPG:
Reizung der Plexus durch die Blutung).

Demgegeniiber galten intracerebrale Blutungen friiher fiir selten (SEITz,
Benekg, Kowrrz, Yiprd). Erst Pu. Scuwarrz (1-—8) hat auf Grund aus-
gedehnter Untersuchungen die groBle Héiufigkeit auch dieser Blutungen betont.
Sie verschonen keinen Teil des
Gehirns, haben aber ihre Vorzugs-
lokalisation im Gebiet der Wurzeln
der V. Galeni. Besonders charak-
teristisch sind nach ScEwARTZ die
Blutungen aus der V. terminalis.

Ich kann deren Héufigkeit besté-
tigen, muBl aber dabei bemerken,
daB es sich in meinen Fallen dabei
hiufig nur um recht unscheinbare,
fir Leben und Funktion hochst-
wahrscheinlich nicht sehr bedeu-
tungsvolle Befunde gehandelt hat.
Diese Form der Blutung betrifft
naturgemal die periventrikuldren
Gebiete, In erster Linie die weille
Substanz, aber auch die Stamm-
ganglien, insbesondere den Kopf
des Schwanzkerns, wobei die
Grenze des Sehhiigels im allge-
meinen nicht iberschritten wird
(WaLp). RUCKENSTEINER und
ZOLLNER weisen darauf hin, daf
die Blutung nahezu regelmiBig
im Gebiet der fetalen Keimschicht,
d. h. des unter dem Ependym ge-

legenen, fiir die Bildung nervdoser s
. Abb. 2. J.-Nr. 283/32. Geburtstrauma. Blutungen in
und gliéser Klemente bestimmten, ;" ichen Hauto. Odem derselben im Gebiet von

aber hierfir noch unverbrauchten Kleinhirn und Briicke.
Zellmaterials gelegen ist, und

fiihren auf die Weichheit dieser duBerst zellreichen, faserfreien Schicht die
charakteristische Lokalisation der Geburtsblutungen zuriick.

Fiir die Entstehung dieser Blutungen kommt neben den schon erwihnten
Druck- und Zugkriften bei der Konfiguration [nach RYDBERG (2) wire plotz-
liches Nachlassen des in der Wehe erhShten Blutdrucks wichtig] nach einer
Reihe von Autoren das Moment der Druckdifferenz in Betracht, die nach dem
Blasensprung zwischen dem den Muttermund pelottenartig verschlieBenden,
unter Atmosphérendruck stehenden, vorliegenden Teil und dem iibrigen Kinds-
korper besteht, der dem — besonders wihrend der Wehe — stark erhdhten
intrauterinen Druck ausgesetzt ist. Die Bedeutung dieses Faktors, die schon
von SErTz, A. MAYER und — besonders fiir Friihgeburten — von YLPPO ge-
wiirdigt worden war, ist wiederum eingehend studiert und begriindet worden
von PH. ScHwARTZ (7, 8). Neuerdings wird sie allerdings, besonders von gyniko-
logischer Seite, ziemlich energisch in Frage gestellt [E. A. MtLLER, KUy,
RypsErG (2)]. Ich mdochte in dieser Kontroverse nicht Stellung nehmen und
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nur betonen, daB nach meiner Uberzeugung neben den genannten Momenten
doch auch heute noch die Asphyxie — die gewill, den ScEHWARTZschen An-
schauungen entsprechend, oft die Folge von Blutungen, besonders in die Medulla
oblongata, darstellen wird — in einer gar nicht so ganz kleinen Zahl von
Fillen, als deren wesentliche oder doch mitwirkende Ursache betrachtet werden
muf3 [WonLwirL (9), HEIpDLER]. Ob auflerdem auch hdmorrhagische Diathese
(RosamonDp, KEscHNER, WiNg) und Anwendung von Hypophysenpriparaten
(A. MaYER, SHARPE) eine Rolle spielen, ist zum mindesten fraglich.

Durch die Blutungen wird
das Hirngewebe teils mecha-
nisch zerstort, teils wird es
von der Erndhrung abge-
schnitten. Aber auch ganz
unabhéngig von Hémorrha-
gien kann es im Anschluf} an
Geburtsvorginge im Gehirn
zu Gewebsschiadigungen kom-
men, die sich bis zu volliger
Erweichung steigern konnen.
Da weder direkte mechanische
Gewalt noch thrombotische
oder embolische GefdaBver-
stopfungen diese Vorkomm-
nisse befriedigend erkléren, so
muf8 man auf funktionelle
Kreislaufstérungen  zuriick-
greifen, deren Bedeutung fiir
viele Hirnaffektionen ja ge-
rade in den letzten Jahren —
besonders durch die SPIEL-
MEYERsche Schule — bekannt
geworden ist. BENEKE und
Kruska, die als erste diese
regressiven Prozesse auf das
Geburtstrauma zuriickgefithrt
haben, dachten an — evtl.
durch die Abkithlung ausge-

Abb. 3. Geburtstrauma. Horizontalschnitt nach Gefrieren. 10ste — reflektorische Gefd(3-
Blutung in die Ventrikel. J.-Nr.1439/31. spasmen und davon abhingige
Ischimie. Da indes vieles

dafiir spricht, daB die Zerfallsprozesse im Hirngewebe nach Aufhdren der
traumatischen Einwirkung noch weiter fortschreiten, so kann man diese Dinge
besser durch die Annahme erkliren, dal — entsprechend der RiICKERschen
Lehre — eine auf lingere Zeit fortwirkende Verdnderung der Gefalnervenerreg-
barkeit mit Neigung zu Pristase und Stase von dem Geburtsvorgang zuriick-
bleibt, wodurch erneute Ernihrungsstérungen bedingt werden. Diese Auf-
fassung wurde zuerst von WoHLWILL (4), bald darauf auch von ScHWARTZ
und SiEGMUND vertreten. Die genannten Destruktionsprozesse konnen je nach
der Intensitit der einwirkenden Schidlichkeit von sehr verschiedener Aus-
dehnung und Beschaffenheit sein. Die kleinsten stellen nur mikroskopisch
erkennbare Anhiufungen von Abbauzellen dar; etwas grofiere erscheinen als
bereits mit bloBem Auge sichtbare, weifiliche und gelbliche triibe Stippchen,
besonders in der Umgebung der Ventrlkel und von da gibt es alle Ubergiinge



Das Geburtstrauma. 49

zu schwersten, weite Gebiete der Hirnsubstanz in Mitleidenschaft ziehenden
Zerstorungen, die entweder mit vollstindiger Erweichung einhergehen oder aber
die Glia mehr oder weniger intakt lassen und in Vernarbung (Sklerose) iiber-
gehen (ndheres s. Kap. II, S. 62).

Als leichteste Folgen dieser Vorgéinge werden von SCHEWARTZ (8) unter dem
Namen ,herdférmiger und diffuser Aufhellungen Befunde beschrieben, die
im wesentlichen in der Gegenwart vorwiegend hypertrophischer, fettbeladener,
strahliger Gliazellen in der Marksubstanz bestehen. Hier nun handelt es sich
bekanntlich um ein sehr strittiges Gebiet. VIRcHOW hatte zuerst einschligige
Befunde unter dem Namen ,,Encephalitis interstitialis congenita“ beschrieben ;
er hatte also einen entziindlichen Prozefl darin erblickt, als dessen Ursachen er
vor allem Infektionskrankheiten der Mutter (Pocken, Syphilis) ansah. Be-
kanntlich hat dann zuerst JasTrowiTz die Fettkornchenzellen als einen nor-
malen Bestandteil des Neugeborenengehirns aufgefafit, und Borr, WrLassax,
K. v. ScHRODER und FLEcHSIG haben sie zur Bildung der Markscheiden in Be-
ziehung gebracht. Die Kontroverse ist dann neuerdings wieder aufgelebt:
wihrend MERZBACHER und WOHLWILL (3), spiter auch RYDBERG (1 und 2), der
die extracellulire Lagerung des physiologischen Fetts bewiesen zu haben glaubt,
versuchten, pathologische und normale Fettkornchenzellbefunde voneinander
abzugrenzen, hat ScEWARTZ die Anwesenheit dieser Elemente fiir unter allen
Umsténden pathologisch und in den allermeisten Fillen im Zusammenhang
mit dem Geburtstrauma stehend erklirt. Auf das Fir und Wider kann hier
nicht eingegangen werden [ich darf auf meine Zusammenstellung (9) verweisen],
braucht es aber auch deshalb nicht, weil es sich auch nach dem Urteil der An-
hinger der ScHWARTZschen Anschauung hier um reversible, also kaum als Ur-
sache dauernder Motilitdtsstorungen in Betracht kommende Vorginge handelt.

DaB auch bei Anlegung eines strengeren MaBstabs im Gehirn unter der
Geburt oder wenige Tage spiter verstorbener Kinder sicher pathologische Ver-
héltnisse in einem hohen Prozentsatz der Fille angetroffen werden, dariiber
besteht wohl Einigkeit bei allen Autoren, die sich mit diesen Fragen beschaftigt
haben. Es ist aber die Bedeutung dieser Befunde eine Zeitlang unter dem Ein-
druck der ScEWARTZschen Mitteilungen zweifellos iiberschidtzt worden. Die
vorgefundenen Verdnderungen sind oft an Qualitdt und Ausdehnung so leichter
Art, daB man in ihnen unmdoglich eine befriedigende Erklarung fiir den Tod
des Kindes erblicken kann. Verfasser mul3 gestehen, dafl er, wenn er den Tat-
sachen keinen Zwang antun will, auch heute noch ohne die Diagnose ,,Friih-
geburt, Lebensschwiche, Asphyxie usw.” nicht auskommt und daB er immer
noch eine nicht allzu kleine Zahl von Neugeborenentodesfillen iiberhaupt
morphologisch nicht in befriedigender Weise erkliren kann. Er hat sich schon
1926 dahin ausgesprochen (7), daf} es ihm keinen Fortschritt zu bedeuten scheine,
wenn in schematischer Weise, so wie frither ,,Lebensschwiche heute Geburts-
trauma als Todesursache angegeben werde. Die Mehrzahl — auch der geburts-
traumatisch geschadigten — Neugeborenen stirbt tibrigens nach CATEL (3) an
Infektionen, besonders Pneumonien. Trotz dieser Einschrénkungen soll die
grofe Bedeutung des Geburtstraumas fiir die Sterblichkest der Neugeborenen
nicht geleugnet werden.

An dieser Stelle ist indes viel wichtiger die Frage, wie haufig solche geburts-
traumatischen Schiden bei mit dem Leben davonkommenden Kindern sind,
und in welchem AusmafB sie weiterhin die Hirnfunktionen beeintrachtigen
koénnen. Die Beantwortung dieser Frage ist dadurch sehr erschwert, dall wir
weder auf pathologisch-anatomischem noch auf klinischem Gebiet {iber ein
Kriterium verfiigen, das die geburtstraumatische Entstehung einer Hirnlision
zu erkennen erlaubte. In ersterer Beziehung braucht wohl kaum darauf

Handbuch der Neurologie. XVI. 4
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hingewiesen zu werden, daf der Befund von Blutungsresten (Hamosiderin) nichts
beweist: wenn vorhanden, konnen sie sekundidren Blutungen ihre Entstehung
verdanken, ihr Fehlen kann durch nachtrigliche Resorption oder dadurch,
daB es trotz traumatischer Einwirkung gar nicht geblutet hat (s. oben), erklirt
werden. Die Zuriickfiihrung einer Hirnlision auf den Geburtstermin st6B8t
auf die oben gekennzeichneten (s. 8. 45) Schwierigkeiten der Altersbestimmung
pathologischer Hirnbefunde. Nur ein Mindestalter 148t sich bisweilen aus der
Gegenwart gleichzeitig vorhandener Entwicklungsstorungen erschlieBen. So
kann das Geburtstrauma in allen den Fillen urséchlich nicht in Betracht kommen,
in denen die Neuroblastenwanderung betreffende Anomalien vorliegen: solche
miissen vor Ablauf des 5. Fetalmonats entstanden sein [ScHOB (2)]. Auch die
Radiirstellung der Windungen am Rand etwaiger porencephalischer Defekte —
frither zu Unrecht als Zeichen einer idiogenen MiBbildung angesehen — ist zur
Terminbestimmung herangezogen worden; es ist aber noch nicht ausgemacht,
daB sie nach dem normalen Geburtstermin nicht mehr in Erscheinung tritt.

Des weiteren kann man sich an die Befunde halten, die in Gehirnen im
1. Lebensjahr interkurrent verstorbener Siuglinge zu erheben sind. Da zeigt sich,
daB die sicher pathologischen, herdférmigen Abbauprozesse mit zunehmendem
Alter immer seltener werden, wéhrend die vom Verfasser fir ,,physiologisch
gehaltenen Verfettungen fixer Gliazellen im 1. Lebensjahr ziemlich regelmaBig
angetroffen werden. ScHWARTZ méchte auch solche Befunde fiir Geburtsfolgen
halten. Hétte er darin recht, so miilite man schlieBen, daB3 weit iiber die Hilfte
der Menschen aus dem Geburtsakt mit einer Schidigung des Gehirns hervorgeht,
daB aber diese Schéidigung (die in anderen Fillen als Todesursache ausreichen
soll) sich fiir die groBe Mehrheit aller Betroffenen als vollig bedeutungs- und
folgenlos erweist. (Oder soll man etwa sagen, daf} es deshalb mit der Menschheit
nicht so weit her ist, weil bei fast allen das Gehirn einen Denkzettel bei der
Geburt mitbekommen hat ?)

Hélt man sich aber an die schwereren Destruktionsprozesse und iiberblickt
die ununterbrochene Befundreihe von den zweifellos traumatisch bedingten
Hirnldsionen Neugeborener bis zu den ausgedehnten Narben- und Héhlen-
bildungen bei dlteren Kindern und Erwachsenen, so wird man doch nicht zweifeln,
daB allgemein gesehen ein nicht unerheblicher Anteil der letzteren auch tat-
sichlich auf die Geburtsvorginge zuriickgeht. Im Einzelfall allerdings st6Bt
die Feststellung dieser Atiologie auf meist uniiberwindliche Schwierigkeiten.

Nicht minder groB sind diese Schwierigkeiten auf kltnischem Gebiet: Sind
deutliche, auch fiir den Laien erkennbare Stérungen der Hirntéitigkeit schon
von Geburt an vorhanden, so 148t sich natiirlich eine intrauterine Entstehung
schwer ausschlieBen. Treten aber, wie das die Regel ist, die — vor allem auf
motorischem Gebiet gelegenen — Defekte erst dann in Erscheinung, wenn die
betroffenen Hirnteile normalerweise ihre Titigkeit aufnehmen sollten (s. Kap. V,
8. 115), so konkurrieren wieder nach der Geburt zur Geltung gekommene Schid-
lichkeiten. Von objektiven, fiir Geburtsschidigung des Gehirns sprechenden
Untersuchungsbefunden (die aber natiirlich nur erhoben werden kiénnen, wenn
ein sachverstindiger Arzt die Geburt geleitet hat), werden genannt: Krimpfe,
Storungen der Atmung (HENKEL), auffallende Blisse (SErrz), Zuckungen der
Orbitalmuskeln (SHARPE), das Hampelmannphinomen HEUBNERs (YLPPO).
Se1rz findet bei supratentoriellen Blutungen auffallende Unruhe und unauf-
horliches Schreien, nach 24 Stunden einsetzende und dann allméhlich zu-
nehmende Hirndruck- sowie lokale Reiz- und Lahmungserscheinungen, bei infra-
tentoriellen dagegen starke Apathie und Stérungen von seiten der Oblongata-
zentren, von Anfang an oder nach wenigen Stunden einsetzend. Aber auch
diese objektiven Symptome sind im allgemeinen nur bei den schwersten Fillen
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nachzuweisen, die dann auch meist zum Tode fithren. Augenhintergrundsblutungen
(STumMPF und SICHERER, PAUL) zeigen zwar mit ziemlicher Sicherheit, Zeichen
von Labyrinthschidigung (Voss, STERN und ScHWARTZ, BERBERICH und WIE-
CHERS), vielleicht manchmal (vgl. jedoch 8. 105) eine traumatische Schidigung
an, sagen aber naturgemél nichts iiber eine eventuelle Beteiligung des Hirns aus.
Der Nachweis von Blut im Liquor — von SHARPE und seinen Mitarbeitern in
10%, von ULLRICH am Material einer Frauenklinik in 15% der Fille gefithrt —
hat ebenfalls fir uns nur beschrinkte Bedeutung, da er lediglich eine Blutung
in die weichen Haute oder die Ventrikel erkennen 1a8t: Diese konnen aber so-
wohl bei schwerer Schidigung des Gehirns durch intracerebrale Blutung oder
Erweichung fehlen, wie sie andererseits vorhanden sein kénnen, ohne daf3 das
Gehirn beteiligt ist. Das gleiche gilt gegeniiber dem Vorschlag CaTELs (3), der
aus dem Verhiltnis von Liquor-Bilirubin zum Serum-Bilirubin auf voran-
gegangene Geburtsblutungen schlieBt. UrLrRicHE konnte bei Nachforschung
nach Kindern, die nach der Geburt Blut im Liquor aufgewiesen hatten, nach-
weisen, dafl 1/; von ihnen in den ersten Lebenswochen gestorben war, die iibrigen
aber vollig gesund waren!. Von 28 Neugeborenen mit deutlichen klinischen Er-
scheinungen des Geburtstraumas waren 20 im ersten Vierteljahr gestorben.
Von den iibrigen waren zwei Idioten mit spastischen Erscheinungen. Auch
CATEL (4) liest aus einem allerdings wenig umfangreichen katamnestisch ver-
folgten Material eine sehr geringe Bedeutung des Geburtstraumas — speziell
auch fiir den ,,Little” — heraus.

Die Versuche, auf statistischem Wege die Bedeutung des Geburtstraumas fiir
spitere Hirnstérungen zu eruieren, kranken im ibrigen ebenfalls an der Schwie-
rigkeit der Feststellung dieses dtiologischen Moments. Fast stets wird dabei die
schwere oder die abnorme Geburt (Frithgeburt, Lageanomalien, Anwendung
von Zange oder Wendung) als Kennzeichen der Geburtsschidigung benutzt.
Aber abgesehen von der Unzuverldssigkeit der betreffenden Angaben, soweit
sie von den Miittern stammen, ist es gerade eine der wichtigsten Erkenntnisse,
die wir ScHEWARTZ und anderen verdanken, daBl auch sog. normale Geburten,
besonders wenn sie sich lange hinziehen, Hirnldsionen nicht ausschlieflen.
Die betreffenden Statistiken sind daher mit entsprechender Skepsis aufzunehmen.
Sie gehen entweder von den nervés und psychisch Kranken aus und finden
dabei das Geburtstrauma in einem sehr verschiedenen Prozentsatz als édtio-
logisch mafigebenden Faktor. Uns interessiert, daB z. B. FOERSTER (8) — im
Gegensatz zu den Fiéllen mit Pyramidenbahnlision — bei solchen von an-
geborener bilateraler Athetose ausnahmslos Friihgeburt feststellen konnte, und
daB AUDEBERT unter 100 Littlefillen 82 Frithgeburten fand. Andererseits
nehmen sie die abnormen Geburten zum Ausgangspunkt und suchen kata-
mnestisch festzustellen, wie oft sich spidter Stérungen der Hirnentwicklung
nachweisen lassen. GréBere Zahlen liegen vor allem iiber die Friithgeburten
vor. Hier fand YLPp6 Storungen irgendwelcher Art in 7—8%, LrITTLEsche
Starre in 3,1% der Fille, BRANDT unter 72 Fillen 14 pathologische, darunter
4 Littlefille. KRUKENBERG fand unter 834 Zangengeburten nur 2 mit Hirn-
storungen (LITTLE), unter 144 rechtzeitigen Wendungen eine Diplegie und eine
Hemiplegie, unter 2 vorzeitigen einen Fall mit Krimpfen und geistigem Defekt.
Eine groBe Statistik von Jacosr und Koxsrantinu, die Friihgeburt, Zangen-
geburt, langwierige Geburt und Asphyxie auseinanderhdlt und dabei die genea-
logischen Verhiltnisse beriicksichtigt, ergibt, da — allerdings im wesentlichen

1 Anmerkung bei der Korrektur: Auch in einem 190 Kinder umfassenden Material
von SmiTH waren keinerlei Beziehungen zwischen Blutbefund im Liquor und spaterer
Hirnerkrankung nachweisbar.

4%
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bei Schwachsinnigen! — unter den Geschwistern der Probanden (geburts-
geschiadigte Schwachsinnige) von schwachsinnigen Eltern die Schwachsinns-
héufigkeit dreimal so grof ist wie bei den Probandengeschwistern von normalen
Eltern. Andererseits war von den schwachsinnigen Probandengeschwistern fast
die Halfte regelwidrig geboren (was nicht auffillig ist, da das Material eine
Auslese nach abnormer Geburt darstellt). Danach wiren also in diesen Féallen
endogene Faktoren und Geburtsverletzungen gemeinsam wirksam gewesen.

Wie gesagt, ist die in den Statistiken notgedrungenerweise angenommene
Gleichsetzung von abnormer Geburt und Geburtstrauma fehlerhaft; man sollte
aber doch wenigstens erwarten, daB die Zahl der Hirngeschidigten nach ab-
normer Geburt eine deutlich groBere sein miite als nach normaler. Eine auf
solchem Vergleich aufgebaute Statistik liegt nur von seiten HANNES’ vor. Er
fand dabei nur ganz unwesentliche, praktisch zu vernachlissigende Unter-
schiede zwischen den beiden Reihen; er schloB daraus auf eine nur duBerst
geringe Rolle des Geburtstraumas. Dies Ergebnis kann indes nur die Folge eines
zu kleinen Ausgangsmaterials sein. Es steht gar zu sehr im Widerspruch zur
klinischen Erfahrung.

Denn seit Lrrtre und McNuTt haben die Arzte doch immer wieder die Er-
fahrung gemacht, daB bei motorischen Stérungen des Kindesalters, besonders
bei Diplegien, schwerere Geburtsschiden vorangegangen sind (JENSEN, ECK-
HARDT). Nur ganz wenige Autoren, wie KUSTNER, FINKELSTEIN, COLLIER,
leugnen die Bedeutung dieses atiologischen Faktors ganz, meines Erachtens
sehr zu Unrecht. PATTEN suchte nach symptomatologischen Unterschieden
in den Féllen mit und ohne Geburtstrauma. Wenn er dabei verwertbare Unter-
schiede nicht fand, so liegt das nicht nur an dem viel zu geringen Umfang seines
Materials, sondern vor allem daran, daB die klinischen Erscheinungen von
Hirnlisionen ja erst in letzter Linie von der Atiologie abhingen. Auch dieser
Autor verwertet sein negatives Ergebnis in unzulissiger und voreiliger Weise
gegen die Bedeutung des Geburtsvorgangs.

Im vorangehenden wurde die Frihgeburt stets gemeinsam mit den geburts-
traumatischen Einfliissen als étiologischer Faktor besprochen. Dem liegt die
vor allem aus den Untersuchungen von YLPPO und ScHWARTZ sich ergebende
Erfahrung zugrunde, daB zu frith Geborene infolge der mangelhaften Vor-
bereitung der miitterlichen Weichteile und infolge der Weichheit der Knochen
und der mangelhaften Ausbildung der elastischen und muskuliren Gefiwand-
elemente beim Feten selbst den mechanischen Einwirkungen der Geburt gegen-
iiber besonders gefihrdet sind. Daneben aber — das wird im Gegensatz zu
frither von den modernen Autoren meines Erachtens zu wenig beriicksichtigt —
mufl man wohl damit rechnen, daB eine ungeniigende Anpassungsfihigkeit
des Frithgeborenen gegeniiber d#uBeren Reizen und die Tatsache, daBl ein Teil
der normalerweise intrauterin erfolgenden Entwicklung nun auflerhalb des
Mutterleibs durchgemacht wird, Schidigungen des Gehirns mit sich bringen
kénnte, die zu uns interessierenden Funktionsstérungen zu fiihren geeignet
sind 2.

DaB derartiges nicht ganz gleichgiiltig ist, kénnte man aus den bekannten
Untersuchungen von AMBRONN und HELD sowie von C. WESTPHAL (1) schlieBen,
nach denen das extrauterine Leben oder aber die Funktion einer Nervenfaser

1 Auch LrrrrEsche Starre wird von den Verfassern in ihre Untersuchungen mit ein-
bezogen, so dall ihre Ergebnisse hier von Bedeutung sind. Es wiirde aber zu weit fiihren,
die speziell fir diese Affektion sich ergebenden Zahlen hier im einzelnen anzufiihren.

% Neuerdings wiesen CREUTZFELDT und PEIPER nach, daB die Atemstérungen der Friih-
geburten nicht auf Geburtsblutungen beruhen kénnen. Sie nehmen als Ursache und damit
auch als Todesursache die Unreife des Atemzentrums an.
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eine Beschleunigung der Markumbhiillung an ihr mit sich bringt (s. auch Laxa-
WwORTHY). Man konnte sich ganz gut vorstellen, dal, wenn dies in einem zu
frithen Zeitpunkt geschieht, dadurch Anforderungen an das kindliche Nerven-
system gestellt werden, denen es nicht gewachsen ist, und daB dies Versagen
fiir die Hirnentwicklung schédlich ist. Damit wiirde die bekannte, von ZIEHEN
als Hysteroplasie bezeichnete Tatsache gut vereinbar sein, daf3 die korperliche
und geistige Entwicklung von Frithgeburten hinter derjenigen — auch vom
Geburtstermin an gerechnet — gleichaltriger, normal geborener Kinder zuriick-
bleibt, ein Ausfall, der allerdings in der Regel bis zum Schulalter wieder ein-
geholt ist. Vergessen darf man im ibrigen nicht, dafl Krankheiten der Mutter,
insbesondere Infektionskrankheiten, gleichzeitig die Ursache der Frithgeburt
und der Hirnschidigung des Kindes sein konnen.

Vielfach hat man auch mit vAN GEHUCHTEN den Entwicklungszustand der
Pyramidenbahn bei der Geburt fiir maligebend gehalten. Die von oben nach
unten fortschreitende Markreifung hat am Ende des 7. Monats den oberen
Riickenmarksanfang, im 8. Monat das Dorsalmark erreicht. Infolgedessen
wiirde es bei entsprechend alten Frithgeburten zu Innervationsstorungen
kommen, die je nachdem alle 4 oder nur die unteren Extremitéten betreffen.
‘Wenn aber SacHs ausfiihrt, dall dieser Mangel sich spater wieder ausgleichen
konne und dadurch die Besserung und Heilung in einigen Fillen zu erkliren
sei, dann muBl man fragen, warum denn dieser Ausgleich nicht {iberhaupt in
allen Féllen erfolgt, d. h. die eben erwihnte ,,Hysteroplasie® in ihre Rechte tritt.

Zusammenfassend wire iiber die Bedeutung des Geburtstraumas folgendes
zu sagen: Fiir die Neugeborenen- und Sauglingssterblichkeit spielt dies Moment
sicher eine sehr erhebliche Rolle. Die Ansicht SCHWARTZs und seiner Mitarbeiter,
nach der die Neugeborenenpathologie véllig beherrscht werde durch das Ge-
burtstrauma, schieBt allerdings nach meiner Uberzeugung iiber das Ziel hinaus;
sie wird der Mannigfaltigkeit alles pathologischen Geschehens nicht gerecht.
Ebenso weit von der Wahrheit entfernt scheinen mir aber die Autoren zu bleiben,
die, wie vor allem manche Geburtshelfer — erschreckt von den Feststellungen
der pathologischen Anatomen — die Bedeutung dieser Befunde weitgehend zu
verkleinern suchen. Die Rolle des Geburtstraumas in der Entstehung cerebraler
Storungen des Kindesalters ist fiir den Einzelfall sehr schwer zu beurteilen,
im allgemeinen aber darf sie jedenfalls nicht unterschétzt werden [Naheres
iiber Geburtstrauma siehe bei ScHWARTZ (9), YLPPO, DoLLINGER (1 und 2),
WosLwiLL (9), BERLUCCHI u.a. und im Bericht iiber die Verhandlungen
iiber dies Thema auf der Diisseldorfer Naturforschertagung].

¢) Nach der Geburt einwirkende Schéidlichkeiten.

Bei dieser Kategorie von Krankheitsursachen sind naturgemaf viel geringere
Unterschiede gegeniiber den Verhéltnissen bei den entsprechenden Affektionen
des Erwachsenen zu verzeichnen. Es handelt sich nur um das Fehlen gewisser,
spiateren Lebensepochen eigentiimlicher Krankheitsvorgédnge einerseits und um
Haiufigkeitsunterschiede andererseits. Was ersteren Punkt betrifft, so fallen
allerdings auf unserem Gebiet gerade die Momente fort, die fiir die Erwachsenen-
hemiplegie die grofte Rolle spielen: es fehlt die Atherosklerose, und es fehlen
die mit Hypertonie zusammenhingenden Affektionen. Infolgedessen sind
Thrombosen der Hirnarterien und spontane intracerebrale Blutungen unendlich
viel seltener als beim Erwachsenen; immerhin kommen auch solche vor.

Von den iibrigen in das Gebiet der Kreislaufstérungen fallenden Affek-
tionen ist die Hirnvenen- und Durasinusthrombose auffallenderweise im Kindes-
alter besonders hdufig. Angesichts unserer Unkenntnis iiber die Ursachen der
Thrombose tiberhaupt ist es nicht verwunderlich, dall wir iiber diejenigen der
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genannten Altersdisposition ebenfalls nicht unterrichtet sind. Die Venen-
thrombosen fithren durch Behinderung des vendsen Riickflusses zu Stauungs-
blutungen und zu hamorrhagischen Erweichungen in der Hirnsubstanz, be-
sonders in der Rinde. Im allgemeinen sind diese Zustdnde wohl entweder tod-
lich, oder die Folgen werden verhaltnisméfig rasch iberwunden. Dauerzustinde
auf motorischem Gebiet, wie sie zur ,,cerebralen Kinderlithmung* gerechnet
zu werden pflegen, diirften nicht sehr oft zuriickbleiben. Doch macht AxTon (1)
besonders auf diese Ursache infantiler Lahmungen aufmerksam.

Dagegen ist Hirnembolie als Ursache bedeutend haufiger. Als Ausgangs-
punkt fiir sie spielen, da Aorten- und Carotisthrombosen im Kindesalter kaum
vorkommen, 1. Endokarditiden, 2. Parietalthromben, die sich im Anschluf3

an schwere Herzmuskelschidigungen bilden, und 3. — selten — bei offenem
Foramen ovale Thromben in den Korpervenen (,,paradoxe Embolie”) die
Hauptrolle.

Auf eine vasculire Grundlage der Lésionen wird ferner hiufig aus der Aus-
breitung der bei Sektionen gefundenen Verdnderungen geschlossen, die nicht
gar zu selten dem Versorgungsgebiet bestimmter Hirnarterien, zumeist der
A. cerebri media, entspricht [ANTON (2), MARBURG, KUNDRAT, AUDRY, PANDY,
SERRES u. a.]; doch 148t sich nach der in diesen Fallen meist verstrichenen,
sehr langen Zeit die Art der GefiBlision meist nicht mehr feststellen, und wo,
wie bei manchen Fillen von Porencephalie, eine Verengerung der Carotis auf
der Seite der Lision angetroffen wird, kann diese gerade so gut, ja, mit groBerer
Wahrscheinlichkeit als sekundére Folge der Reduktion an Hirnmasse an der
betreffenden Hemisphéire gedeutet werden.

Ferner sind auch an dieser Stelle die schon mehrfach erwahnten funktio-
nellen Kreislaufstorungen zu nennen. Sie sind vermutlich auch bei den Schddel-
verletzungen von Bedeutung; solche kommen natiirlich auch im extrauterinen
Leben in reichlichem MaBe vor, unter Umstdnden schon unmittelbar nach der
Geburt wie in einem Fall Jarris, bei dem die Pflegerin das Neugeborene von
einem 80 cm hohen Tisch fallen lie. Es liegt in der Natur der Sache, daf} dies
Moment nichts fiir das Kindesalter Charakteristisches hat: hochstens dal3, wie
jedem Laien bekannt, Kinder sehr oft auf den Kopf fallen, ohne irgendwie
Schaden zu nebhmen. Das gleiche gilt fiir das psychische Trauma, das natirlich,
wenn iiberhaupt, auch wieder nur auf dem Wege iiber Kreislaufstérungen
wirken kann. Es soll nur erwihnt werden, da Freup (1) fiir die choreatische
Form die Schreckitiologie stark in den Vordergrund stellte.

Von den eigentlichen Erkrankungen der Hirnsubstanz selbst ist eine dem
friithesten Kindesalter vorbehaltene Affektion, der Icterus neonatorum, besonders
in seiner schweren Form, hier wenigstens zu erwihnen. Bekanntlich passiert
bei diesem — im Gegensatz zu den Verhaltnissen beim Erwachsenen — der
Gallenfarbstoff in betrichtlicher Menge die dann noch nicht voll funktions-
fahige Blut-Liquorschranke und imbibiert namentlich einige graue Kerne des
Hirnstamms so stark, daB sie bei Betrachtung mit bloBem Auge intensiv gelb
erscheinen (sog. ,,Kernikterus“ der Neugeborenen). Dabei ist noch unent-
schieden, ob die in den betroffenen Kernen nachweisbaren Nervenzellverdnde-
rungen Ursache oder Folge der galligen Durchtrinkung sind. C. pE LANGE (2)
zog als erste eine dtiologische Bedeutung dieses Kernikterus fiir einen Fall seit
dem Siuglingsalter bestehender Chorea in Betracht, machte sich aber selbst
den Einwand, daB doch im allgemeinen diese Affektion keine derartigen Folgen
zeitige. Beim ,,Icterus gravis neonatorum‘ ist ein Uberleben der Neugeborenén
recht selten, so dafl cerebrale Folgeerscheinungen nur ausnahmsweise zur Beob-
achtung kommen. Uber einschligige sehr interessante Fille berichten ZIMMER-
MANN und YANNET sowie BURGHARD und ScHLEUssING. Klinisch standen
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extrapyramidale Storungen im Vordergrund, anatomisch fanden sich schwere
degenerative Verianderungen an den besonders regelmiBig den Kernikterus
zeigenden grauen Massen. Ein strenger Beweis fiir den Zusammenhang der
klinischen und anatomischen Erscheinungen mit dem Ikterus ist damit natiir-
lich nicht erbracht.

Die grofite dtiologische Rolle kommt im extrauterinen Leben den Infektions-
krankheiten zu — nach FrREUD (1) sollen !/; aller hemiplegischen Fille durch sie
bedingt sein — und insofern es sich hier vielfach um Krankheiten handelt,
die das Kindesalter — ohne auf dieses beschrankt zu sein — mehr oder weniger
stark bevorzugen, so haben sie auch an dieser Stelle ihre ganz besondere Be-
deutung. Sie ziehen das Gehirn in sehr verschiedener Weise in Mitleidenschaft :
keineswegs der hiufigste Fall ist es, dall die Erreger sich im Gehirn selbst an-
siedeln und dort metastatische Entziindungen bedingen. Bei den septischen
Entziindungen mit Eitererregern und bei den Endokarditiden, bei denen der-
artiges nicht selten vorkommt, sind wohl nur ganz ausnahmsweise Defekt-
heilungen, wie sie hier von Interesse sind, zu erwarten.

Die Stoffwechselprodukte der pathogenen Mikroorganismen, die in der
Regel wohl mehr zu diffusen Schiadigungen des Zentralorgans fithren, vermégen
unter Umstéinden auch herdfsrmige Lésionen zu setzen, u. a. durch toxische Ge-
fallschadigung, aber auch durch unmittelbare Einwirkung auf das Hirngewebe.
Derartiges wird z. B. beim Typhus [WoHLWILL (10)] und bei der Ruhr [s. die
Tierexperimente LotmMaRrs (1)] usw. beobachtet.

Bei den Infektionskrankheiten, deren Erreger wir nicht sicher kennen, wie
bei Scharlach, Masern, Grippe u. a. ist es naturgemiB oft schwierig, zu be-
urteilen, ob die Erreger der Grundkrankheit, irgendwelche Sekundérinfektionen
oder toxisch wirkende Substanzen, es sind, die die hier zur Beobachtung kom-
menden teils entziindlichen, teils rein degenerativen Hirnaffektionen bedingen.
Das gilt auch fiir die klinisch und anatomisch ziemlich wohlcharakterisierten
Encephalomyelitiden nach Pockenimpfung und nach Masern.

Manche Infektionen bringen nur mittelbar eine Beeintrachtigung des Hirns
mit sich, indem sie zu einer Endokarditis (Rheumatismus, Gonorrhée!) oder
einer schweren Myokardschiddigung mit anschlieBender Parietalthromben-
bildung (Diphtherie!) fithren. Verschleppung des thrombotischen Materials
kann dann Hirnembolie mit sich bringen (s. oben). Auch die oben erwihnte
Sinus- und Hirnvenenthrombose ist bekanntlich nicht selten Folge von In-
fektionskrankheiten. Das gilt vor allem fiir die Grippe, nach ZISCHINSKY auch
fiir Keuchhusten. — Beim Scharlack spielt vielleicht auch die Nephritis eine
vermittelnde Rolle [FrREUD (1), NEURATH (2)]; diese kann durch Stoffwechsel-
anomalien (Urdmie), durch in ihrem Gefolge auftretende Hypertonie (Hirn-
blutung!) und endlich durch Schidigung des Herzens (Embolie!) zu Hirn-
lasionen Anlafl geben.

Eine besondere und eigenartige Form der Hirnbeteiligung liegt beim Keuch-
husten — nach FREUD und RiE der am hiufigsten als Ursache der ,,cerebralen
Kinderlihmung® in Betracht kommenden Infektionskrankheit — vor. Hier
kommt es zu rein degenerativen, vor allem die GroBhirnrinde betreffenden und
hier ,,pseudolaminir’ angeordneten Gewebsausfillen, die zuerst von HUSLER
und SpaTz beschrieben und auf Giftwirkung des Erregers bezogen wurden,
heute aber zumeist auf funktionelle Kreislaufstérungen zuriickgefithrt werden
(YAMAOKA u. a.), wobei aber vielleicht doch eine unmittelbare Schadigung der
nervisen Elemente als mitwirkend angenommen werden kann [WorLwWILL (11)].
Daneben sind natiirlich auch intracerebrale Blutungen, die friither fast allein
das Interesse in Anspruch nahmen, als Keuchhustenfolge bedeutsam. Sie
werden von SINGER ebenfalls durch funktionelle Zirkulationsstérungen erklirt.
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Des weiteren wiren hier noch die Infektionskrankheiten zu nennen, die
primér ausschlielich oder ganz iiberwiegend das Gehirn befallen, wie die Ence-
phalitis epidemica, die cerebrale Form der HEINE-MEDINschen Krankheit, die
Lyssa u. a. Diese finden zwar als einheitliche Erkrankungsformen an anderer
Stelle dieses Handbuchs ihre Besprechung; in ihrer Symptomatologie finden
sich jedoch Bewegungsstorurigen, die durchaus in das Gebiet der hier zur Dis-
kussion stehenden gehéren. Thre Abtrennung von der ,,cerebralen Kinder-
lahmung* ist durchaus konventioneller Art (s. Einleitung). Ja, von dem hier
vertretenen Standpunkt aus wiirde gerade eine exakte Vergleichung der Patho-
logie und Symptomatik dieser wohl umschriebenen Affektionen, wie sie sich
beim Erwachsenen einerseits, beim Kind andererseits gestalten, recht auf-
schluBreich sein. Hierzu sind erst Anfinge gemacht, und zwar nur bei der
Encephalitis epidemica. Diese zeigt zweifellos in den seltenen Fillen, in denen
sie Sduglinge und Kleinkinder befillt, gewisse Besonderheiten wie groBere Ein-
férmigkeit des Krankheitsbildes mit Vorherrschen von Krimpfen (KEMKES
und SAENGER), stidrkeres Hervortreten von Pyramidenerscheinungen (STADEL-
MANN), Haufigkeit rigorfreier Starre (Szor1) und — bei etwas dlteren Kindern —
die bekannten Charakterverinderungen.

SchlieBlich ist daran zu erinnern, daf bei der in der Einleitung umschrie-
benen ,,Kerngruppe® der ,,cerebralen Kinderlihmung*“ die Entwicklung der-
artig ist, daBl man an eine im Gehirn lokalisierte Infektion zu denken sich ver-
anlaBt sieht. Man konnte diese Fille zur sog. ,,genuinen Encephalitis‘‘ rechnen.

Sieht man von den letztgenannten, speziell ,,neurotropen* Infektionen ab,
so ist bei allen Formen der todliche Ausgang einerseits, restlose Heilung anderer-
seits viel hdufiger als die uns hier interessierende Defektheilung. Aber fiir alle
besprochenen Affektionen sind solche Restzustinde mit Zuriickbleiben mehr
oder weniger schwerer Motilitdtsstérungen bekannt. Es existiert dariiber eine
sehr reiche Kasuistik, in der fast keine der bekannten Infektionskrankheiten
fehlt. Es erscheint unnétig, sie hier im einzelnen zu referieren. Erwihnt sei
nur — weil moglicherweise nicht allgemein bekannt —, daB auch fiir die erst
in der letzten Zeit bekannt gewordene Form, die Impfencephalitis, bereits kata-
mnestische Erhebungen vorliegen (Kravuse, Duken, 1 Fall von ECKSTEIN),
nach denen in seltenen Fillen — KubDELKA fand unter 27 nachuntersuchten
Kindern keinen — auch hier derartige Narbensymptome zuriickbleiben. Ein
typischer derartiger Fall wird z. B. von FITTIPALDI mitgeteilt. Das gleiche gilt
fiir die verwandte Masernencephalitis (ScaADpRICH). Nach DAGNELIE und Mit-
arbeitern wiren bei letzterer Dauerfolgen sogar ziemlich hiufig, bei Impf-
encephalitis hingegen selten. Ubrigens erwihnt schon OppENEEmM (2), daB
die Impfung als Ursache der ,,cerebralen Kinderlihmung* beschuldigt worden
ist. Eingehender studiert sind die nervisen Komplikationen vor allem fiir
Keuchhusten und Scharlach [NEURATH (1, 2), BONHEIM] sowie fiir den Typhus
[FRIEDLANDER, STERTZ (3)]. Es mag geniigen, auf diese Zusammenstellungen
hier zu verweisen.

Der Beginn der nervésen Komplikationen fillt entweder bereits ins Hohe-
stadium der Erkrankung, oder zwischen der Entfieberung und dem Einsetzen
der Lahmung besteht ein kiirzeres oder lingeres Intervall. Je groBer dieses
ist, um so unsicherer wird natirlich die Beurteilung des ursichlichen Zusammen-
hangs. Insbesondere erscheint es mir unzulissig, bei so weit verbreiteten In-
fektionskrankheiten, wie es z. B. die Masern sind, noch nach Monaten oder gar
Jahren auftretende cerebrale Symptome auf diese zuriickzufithren. Gerade fiir
die Masern — wie iibrigens auch fiir die postvaccinale Encephalitis — besteht
ein ziemlich gesetzméBiger Termin fiir den Ausbruch, der zwischen dem 7. und
12., allerhéchstens zwischen 5. und 18. Tag gelegen ist.
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Neben den Infektionen spielen die Intoxikationen des extrauterinen Lebens
eine verhiltnisméaBig geringe Rolle. Auch hier wire die CO-Vergiftung zu
nennen. Eine Athernarkose wurde — wenigstens als mitwirkend — von PARKES
WEBER angeschuldigt.

I1. Pathologische Anatomie.

Es ist von vorneherein zu erwarten, daBl Schidigungen irgendwelcher Art
wie an anderen Organen so am Gehirn, solange es sich in der Entwicklung
befindet, andere morphologische Verdnderungen zur Folge haben werden, als
wir sie von ausgereiften Organen her kennen. Werden noch nicht voll ausgebildete
nervose Strukturen zerstért, so wird zunéchst die Entwicklung der Kerne und
Bahnen, die aus ihrem Material entstehen sollten, in mangelhafter oder abnormer
Weise erfolgen. Hier kann gleich hingewiesen werden auf die oben (S. 47)
erérterte bevorzugte Lokalisation der geburtstraumatischen Blutungen im
Bereich der fetalen ventrikuliren Keimschicht: Es leuchtet ein, daB hierbei fiir
die Ausgestaltung des Grofhirns wichtiges Bildungsmaterial in mehr oder weniger
groBem Umfang zugrunde gehen muB.

Des weiteren aber kann es auch an andern topographisch oder systematisch
mit diesen Bahnen oder Zentren zusammenhéngenden Gebieten zu abnormen
Entwicklungsvorgingen kommen. Bekanntlich gibt es hier sowohl eine abhingige
wie eine Selbstdifferenzierung; letztere, besonders in friihen Perioden wirksam,
l1aBt Teile zur Entwicklung kommen, die im spéteren Leben ganz abhingig zu
sein scheinen von den in den betreffenden Féllen zugrunde gegangenen Struk-
turen; erstere — namentlich in spdteren Entwicklungsphasen — fiihrt zu
abnormer Ausgestaltung von Zentren und Bahnen, die nicht unmittelbar aus
dem zerstdrten Material hervorgehen; und zwar kann es sich dabei sowohl um
verkiimmerte wie um iiberschiissige Bildungen handeln. Als Beleg fiir die erstere
wire die hdufig, aber keineswegs regelmaBig zu beobachtende Atrophie oder
Minderentwicklung der gekreuzten Kleinhirnhilfte (LuErMITTE und KLARFELD,
HassIiN u. a.), die nach MiskoLczy und DaNcz nur bei bestimmten Altersstufen
und nur bei Mitschidigung corticopontiner Bahnen beobachtet wird, sowie ge-
wisser Teile der Stammganglien bei friihkindlichen Lisionen des GroBhirns zu
erwshnen, fiir letztere werden wir spater noch Beispiele kennen lernen (s. 8. 70).
Endlich kénnen noch akzessorische Verdnderungen als nicht obligate Begleit-
erscheinungen hinzukommen (KORNYEY), die zum Teil auf einer besonderen
Anfilligkeit mangelhaft gebildeter Hirnteile gegeniiber duBeren Schidlichkeiten
beruhen diirften (H. Voat: ,,sekundéires pathogenetisches Moment).

Es leuchtet ein, dafl die genannten Abweichungen von den Verhiltnissen
beim vollentwickelten Gehirn um so erheblicher sein werden, je weiter das
Organ zur Zeit der Schidigung von seiner Reife noch entfernt war. Bei einiger-
mafen bedeutsamen Stérungen dieser Art werden dabei — unter Umstdnden
schon mit blofem Auge erkennbare — Anomalien in der Ausgestaltung der
Hirnformen resultieren, die wir ins Gebiet der Mipbildungen, und zwar der
»peristatisch* entstandenen zu rechnen haben. Dabei ist natiirlich wie fiir die
normale Entwicklung so fiir die Entstehung solcher MiBbildungen der Termin der
Geburt ohne jede besondere Bedeutung. Die Auffassung, als ob MiBbildungen
nur intrauterin entstehen kénnten, und ferner als ob ein prinzipieller Unterschied
zwischen den Dauerfolgen fetaler Krankheiten und MiBbildungen bestinde,
braucht hier wohl kaum eigens zuriickgewiesen zu werden.

Die mannigfaltigen Formen der HirnmiBbildungen sind hier, obwohl sie zu
den wichtigen pathologisch-anatomischen Grundlagen dessen gehéren, was zur
,cerebralen Kinderlihmung® gerechnet wird, nicht zu schildern, weil ihnen
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besondere Kapitel dieses Handbuchs gewidmet sind. Es sei nur kurz hingewiesen
auf die Anomalien der Oberflichengestaltung von mikrogyrem und pachygyrem
Typus, die teils als primére, teils als abhingige, viele anderweitige MiBbil-
dungen (z. B. die Porencephalie; ZINGERLE) begleitende Entwicklungsstérungen
zur Beobachtung kommen. Es sei ferner hingewiesen auf die abnorme Radiér-
stellung der Windungen am Rand porencephaler Defekte (s. Abb. 4), auf die oft
hochgradige Atrophie, der auf der Seite auch wenig ausgedehnter priméarer Hirn-
lasionen groBle Hemisphérenabschnitte anheimfallen, endlich auf den Hydro-
cephalus internus, diese so haufige Begleiterscheinung von Hirnmiflbildungen
verschiedenster Art.

Aber auch die einzelnen pathologisch-anatomischen Vorgdnge bei Schadi-
gungen der nerviosen Substanz gestalten sich in fritheren Entwicklungsstufen
abweichend von denen im ausge-
bildeten Hirn. Zunéchst sei auf
den hohen Wassergehalt des kind-
lichen Gehirns hingewiesen, der
jedem Obduzenten gelaufig ist.
Er hat zur Folge, dafl wir bei der
histologischen Untersuchung sol-
cher Gehirne die wohl auf agonaler
oder postmortaler Wasserimbibi-
tion beruhende ,,6dematése Gan-
glienzellverdnderung® fast regel-
mifBig antreffen (JakoB). Dal
diese Eigentiimlichkeit auch bei
der Gestaltung pathologisch-histo-
logischer ~Abweichungen einen
bedeutsamen Faktor darstellen
konne, 14t sich vermuten; es
bedarf das aber noch néherer Er-
forschung. Sehr wichtig sind dann
ferner die Besonderheiten des
Lipoidstoffwechsels. Die Gesamt-
menge der Lipoide zeigt in der
ersten Zeit des postembryonalen
Lebens ein stdndiges Ansteigen,
das besonders bei den Cerebrosiden ausgeprégt ist (SMITT und MAIR). Interessant
ist die Angabe von TiLNEY und RoseTT, nach der bei Idioten und Imbezillen
ein besonders hoher Lipoidgehalt vorliegen soll. Bei den groBlen Mengen an
Lipoiden, deren das kindliche Gehirn zu seinem Aufbau bedarf, wire es ein
dringendes Bediirfnis, noch genauere vergleichende Angaben iiber die verschie-
denen Fettstoffe zu besitzen, woran es meines Wissens fehlt. Aus morpholo-
gischen Befunden hat WoHLWILL (3) auf einen besonders labilen Zustand des
Fettstoffwechsels wihrend des Markreifungsprozesses geschlossen. Anscheinend
konnen die dem Zentralnervensystem als Bausteine zugefiihrten Lipoide schon
vor der Vollendung der Strukturen, zu deren Aufbau sie bestimmt sind, wieder
abgebaut werden. Alles ist hier viel mehr im Fluf als beim vollentwickelten
Gehirn, und ein kleiner Anstol vermag das labile Gleichgewicht empfindlich
zu stéren [ SIEGMUND, SCHOB (1) u. a. schlossen sich dieser meiner Ansicht an].
Auch die schon ausgebildete Markscheide ist anscheinend noch lingere Zeit
besonders hinfallig; PaTRAssI hat jiingst dies als ein wesentliches Moment fiir
die Entstehung der ScHILDERschen Krankheit bezeichnet, wenigstens soweit
diese ja fast ausschlieBflich Kinder befallende Affektion im Séuglingsalter auf-

Abb. 4. AuBere Porencephalie nach KUNDRAT-
Radidrstellung der Windungen am Porusrand.
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tritt (s. u. S. 64 u. 100). Auch die Glia in ihren verschiedenen Formen hat sicher-
lich nicht von allem Anfang an die volle Hohe ihrer mannigfaltigen Funktionen.

So wird man von vorneherein erwarten, daB die komplizierten Abbau- und
Reparationsvorginge, die ja beim Erwachsenen aufs eingehendste studiert sind,
sich im unentwickelten Gehirn in abweichender Weise abspielen. In der Tat
fand SPATz (1) bei seinen eingehenden, dieser Frage gewidmeten Tierversuchen
mit Riickenmarksdurchschneidung beim Kaninchen eindeutige Unterschiede.
Die wichtigsten von ihnen sind folgende: Im Gegensatz zu den komplizierten,
sich iiber lange Zeit erstreckenden Abriumprozessen des erwachsenen Tieres

Abb. 5. Porencephalie. Durchsetzung des Porus mit feinsten Septen. S.-Nr. 1230/31. 1Y,i., d.
Gaumenspalte. Spastische Hemiparese rechts, seit wann unbekannt.

erfolgt beim neugeborenen die Resorption der Abbauprodukte ganz auBer-
ordentlich rasch, so daf3 nach Ablauf von 12 Tagen Zerfallsresiduen und Gitter-
zellen schon nicht mehr nachweisbar sind. Im Gebiet der ,,Liickenzone’, in der
nur da Nervengewebe zugrunde geht, wird beim Erwachsenen kraft eines
komplizierten Umbaus erst nach Monaten der Endzustand einer gliosen Narbe
erreicht. Beim Neugeborenen bleibt das gliose Gewebe einfach auf seinem
spiatembryonalen zellreichen Zustand stehen (wéhrend physiologischerweise die
Gliaelemente bei der Markbildung auseinanderriicken). Bildung von hyper-
trophischen Elementen und Fasern ist gering. In der durch Untergang der
nervosen und glisen Strukturen gekennzeichneten ,,Trimmerzone’* kommt es
beim erwachsenen Tier durch Einwachsen von Bindegewebe von den Hiillen
und GefiBen her nach Abrdumung der Zerfallsprodukte zu einem aus fixen
Bindegewebszellen bestehenden Geriist, das spater zur bindegewebigen Narbe
wird; beim Neugeborenen erschépfen sich die bindegewebigen Elemente bald
bei der Resorption; sie 16sen sich aus dem Verband und verschwinden rasch.
Infolgedessen kommt es zur Bildung einer Héhle, eines ,, Porus®, die im Gegen-
satz zu den auch beim Erwachsenen vorkommenden scharf demarkiert wird,
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oft unter Bildung eines
feinen gliésen Héutchens,
einer ,,akzessorischen Glia-
grenzmembran‘‘. Diese weit-
aus grofere Einfachheit der
Abbauprozesse erklirt SPATZ
durch die sehr viel geringere
Menge der zu verarbeitenden
paraplastischen Substanz im
noch nicht markreifen Ge-
webe.

SpaTz wendet nun diese
Erfahrungen auch auf die
Erklirung der Verhaltnisse
bei einigen fetalen und friih-
kindlichen = Erkrankungen
des Menschen an. Es han-
delt sich dabei vor allem um
die ,,peristatisch‘‘ bedingten
MiBbildungen. Zu diesen ist
entgegen der Ansicht RIND-
FLEISCHS, V. KAHLDENS u. a.
und entsprechend der schon
von CRUVEILHIER geduBer-
ten, spiter besonders von
KunDpRAT vertretenen Auf-
fassung die Porencephalie
(s. Abb. 4 und 5) zu rechnen.

Hier handelt es sich —

Abb. 6. Corticale Erweichung. Fettponceau. S.-Nr. 167/28. 3 .
Derselbe Fall wie Abb. 7. lmmer 5 I_,ATZ .fOIgend
dhnlich wie bei seinen ex-

perimentell erzeugten Porusbildungen um urspriinglich allseitig geschlossene
Hohlen, deren Wand in spéteren Stadien keine Reste des Abbauprozesses,
aber auch keine erhebliche Nar-
benbildung erkennen 1a8t, son-
dern aus einer an nervésen Ele-
menten stark verarmten schma-
len Gewebsschicht besteht, die
vollig den im Tierversuch er-
zeugten ,,Sdumen‘ entspricht —
ganz im (Gegensatz zu den nach
Erweichungen und Entzindun-
gen beim Erwachsenen zuriick-
bleibenden Hohlrdumen, die
durch das Vorhandensein von

Abb. 7. Ausgedehnte multiple Porusbildung + Sklerose Zerfallsprodukten, narbige Ver-

fast der ganzen 1\I/—IIi]x{*m‘ind% 13 Monate %lt, . +h$yd1'o- dnderungen, evtl. — beim Ab-
cephalus + Mikrocephalie. Klin.: Spasmophilie. 2 . . .
S.-Nr. 167/28. Derselbe Fall wie Abb. 6. sce8 — eine dicke bindegewebige

Kapsel ausgezeichnet sind. Die
Porencephalie wire danach gekennzeichnet als der Endausgang wor Abschluf
der Markreifung sich abspielender Zerstérungsprozesse, gleichviel welcher
Atiologie, bei denen nervéses und glidses Gewebe zugrunde geht. Nebenbei
bemerkt, erwihnt schon AUDRY, daB die fetale Hirnsubstanz, wenn sie ladiert
werde, meist gleich ganz einschmelze.
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Es leuchtet ein, daB diese Dinge nur fiir ein in allen Teilen noch nicht mark-
reifes Gehirn von Bedeutung sein kénnen, also so, wie hier geschildert, sich nur
in einer frithen Entwicklungsperiode beim Menschen abspielen kénnen. Zur
Zeit der Geburt (die selbstverstdndlich wiederum als Grenzpunkt keinerlei
Bedeutung besitzt) ist z. B. schon eine sehr betrichtliche Zahl der Nervenfasern
markhaltig, so dal} die fir uns so bedeutsamen Geburtslisionen naturgeméif
nicht das restlos verwirklicht zeigen kénnen, was SPATZ vor Augen gehabt hat.
Es konnen also, wie ich SCHWARTZ, SIEGMUND, SCHOB (2) u. a. gegeniiber aus-
sprechen mochte, die abweichenden Befunde solcher Falle nicht gegen die
Ubertragbarkeit der von SpaTz gefundenen Regeln auf die Verhéltnisse beim
Menschen verwertet werden. SpaTz selbst hebt hervor, daBl die Markreifung
sich nicht plétzlich, sondern wihrend einer ziemlich langen Zeit des intra- und

Abb. 8. Alter geburtstraumatischer Herd. Hohlenbildung. Eisenkornchenzellen. Berliner-Blau-
Reaktion. S.-Nr. 1555/29. Derselbe Fall wie Abb. 19.

extrauterinen Lebens vollziehe, und dem mufl man hinzufiigen, dall in dieser
Beziehung die allergrofiten ortlichen Verschiedenheiten obwalten. Lisionen
von einigem Umfang werden gerade zur Zeit der Geburt oder einige Zeit danach
Fasermassen, die sehr verschieden weit in ihrer Entwicklung gediehen sind,
zerstéren, und so mul} es zu sehr verwickelten Abbauformen kommen, die natur-
gemil aber immer noch von denen des Erwachsenen abweichen.

Die Tendenz zur Bildung umfangreicher Héhlen ist zweifellos auch in diesem
Stadium noch sehr grofi (s. Abb.5, 7, 11, 14). Aber es mangelt in der Regel
keineswegs an Abbauzellen in ihrer Wand (s. Abb. 6 und 9). Kleinere Defekte
werden durch sehr lebhafte Organisationsvorgéinge in feste, gliafaserreiche
Narben iiberfiihrt oder, wenn eine schmale, dann oft mit Fettkérnchenzellen
erfillte Hohle (s. Abb. 14) iibrig bleibt, von einem dichten gliésen Faserfilz
umrahmt. Uberhaupt ist in diesen Féllen, wie ScHOB (2) mit Recht hervorhebt,
die gewebsausfiillende Fasergliawucherung so imposant, wie man das spiter
kaum je zu sehen bekommt. Dazu gesellen sich unter Umsténden auch
Wucherungen von den Gefifiwandungen abstammender mesenchymaler Struk-
turen [JakoB, ScHOB (1)]. — Im Bereich ausgedehnter und vollkommener
Nekrosen aber kommt es auch nach SteemuND, ScHOB (1) u. a. zu rascher
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Verflissigung ohne wesentliche Mithilfe von Fettkérnchenzellen und ohne
wesentliche Gliafaserproduktion.

Wir haben demnach bei diesen unentwickelten Gehirnen einerseits ungewéhn-
lich ausgedehnte und stiirmische Verfliissigungsvorgénge mit Ausgang in Héhlen-
bildung, andererseits duBerst ausgiebige und ungewéhnlich dichte, zu Ver-
narbung fithrende Gliawucherungen vor uns, und gar nicht so selten sehen wir
beides entweder dicht nebeneinander — wie bei der bekannten Sklerosierung
der Windungen in der Umgebung porencephalischer Defekte (WERNICKE) —

oder aber aufs innigste ge-
mischt (besonders von StEG-
MUND betont), so dafl mas-
senhaft Cysten verschiede-
ner GroBe durch dichte
gliose Septen voneinander
getrennt oder — anders ge-
sehen — eine sonst kom-
pakte Glianarbe von kleinen
Hohlrdumen durchbrochen
erscheint (s. Abb. 7 und 8),
wodurch auch ein ausge-
sprochener Status spongio-
sus in Erscheinung treten
kann (CoTarDp: ,,Infiltration
celluleuse‘‘). Massenhaft Ab-
bauzellen durchsetzen meist
beide Teile und geben sich
oft schon dem unbewaff-
neten Auge durch eine aus-
gesprochene Gelbfirbung zu
erkennen.

Alle diese Bilder wechseln
weitgehend sowohl von Fall
zu Fall als auch an den ver-
schiedenen Stellen desselben
Falles. Diese Mannigfaltig-
keit hingt viel weniger mit
verschiedenen Arten der ur-
sichlich in Betracht kom-

ADb, 9. Alter geburtstraumatischer Herd im Vena-terminaliss menden Schédlichkeiten als

Gebiet. Fettgl}lslﬁolfl{?eg}g)llm;%ligggglﬁg?ﬁs‘S.-Nr. 416/30. mit ihrer Intensitit, der Aus-

dehnung ihrer zerstorenden

Wirkung, dem Zeitpunkt, an dem sie zur Geltung kommen, und ihrem Azn-
griffsort zusammen.

Dabei sind die reparativen Vorginge der Verarbeitung und Wegrdumung
der fettigen Produkte zerstérten Nervengewebes im einzelnen anscheinend
nicht wesentlich andere als im reifen Gehirn (s. Abb. 6). Allerdings ist es in
friihen Entwicklungsstadien meist nicht méglich, die einzelnen Etappen dieses
Abbaues in Gestalt der von JakoB (7) beschriebenen Myeloklasten, Myelophagen
usw. zu rekognoszieren [WoHLWILL (3)]. Ferner werden in dieser Epoche die
Vorgiinge dadurch etwas modifiziert, dafl dann die VircHow-RoBINschen Lymph-
rdume noch fehlen; man sieht infolgedessen auch nicht die durch Loslésung
aus der GefiBwand entstandenen abgerundeten und freien mesodermalen Fett-
kornchenzellen in vorgebildeten Riumen. Leicht erklirlicherweise finden sich
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neben Fettkornchenzellen oft Eisenkérnchenzellen, die die Abbauprodukte des
den Blutergiissen entstammenden Hamoglobins verarbeiten (s. Abb. 8 und 9).

Abb. 10. Corticale Erweichung des Gyr.supramarginalis und der ventralen Abschnitte der Zentral-
windungen. 4 Wochen alt, §. Nebenbefund bei Staphylokokkensepsis. Mutter: Lues. Keine
Anzeichen von Syphilis congenita. S.-Nr. 688/13.

Abb. 11. Multiple corticale Porusbildungen, 1Y/,j., ?. 6!/,-Monatskind. S.-Nr. 502/24. Gest. an
Bronchopneumonien. Xlin.: Nichts Auffilliges beziiglich des Nervensystems.

Neben der geschilderten Intensitit dieser Vorgénge ist ihre grofle Ausbreitung
eine Besonderheit der friihjugendlichen Entwicklungszeit. Isolierte kleinere
Erweichungsherde, wie wir sie bei alten Leuten so hiufig antreffen, sind hier
— als Endzustdnde — selten zu sehen: Offenbar werden kleinere Defekte ohne
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Hinterlassung irgendwelcher erkennbarer Reste wieder ausgeglichen. Es ist

das daraus zu schlieBen, dall man die kleinen geburtstraumatischen Abbau-

herde bei interkurrent gestorbenen Kindern kurz nach der Geburt relativ hiufig

und dann immer seltener antrifft. An der Retina kann man iibrigens das spurlose
Verschwinden von Geburtsblutungen unmittelbar beobachten (PEIPER).

Umgekehrt finden wir aber, wie gesagt, bei Kindern nicht selten Zerstérungs-

prozesse von einer Ausdehnung, wie wir sie bei Erwachsenen so gut wie nicht

kennen, vielleicht des-

halb, weil sie bei letzteren

nicht mit dem Leben ver-

einbar sind. Wir beob-

achten hier einmal grofle

umschriebene (Abb. 10)

oder multiple (Abb. 7, 11

und 14) Rindenerwei-

chungen,  andererseits

Sklerosierungen, die die

Rinde auf weite Strecken

hin betreffen und hier

hahnenkammartige, spit-

ze, derbe, verkleinerte,

oberflichlich an mikro-

gyre erinnernde Windun-

gen erzeugen (BRESLER:

,» Ulegyrie”, s. Abb. 13).

In anderen Féllen sehen

wir umgekehrt mehr oder

weniger grofle Abschnitte

des Marks — unter Ver-

schonung der Rinde und

unter Umstéandender ,,U-

Fasern‘ — oder auch der

Stammganglien (s. Abb.

12) von dem sklerosieren-

den Prozel3 eingenom-

men. Diese Vorkomm-

nisse gehéren wohl zum

Teil in das Gebiet der

Abb. 12. Ausgedehnte Gliose des Putamen bei starker Reduktion ”S.CE]LDE.RSChen Krank-

der nervosen Elemente. Kein ausgesprochener Stat. marmoratus. heit , bei der die Ver-

11 Monate alt, Qéoggli tuI;;TTIéE_Nﬁag/z 9a,‘uj.’.erdem: Vitium schiedenheit oder Zu-

sammengehorigkeit der
familidren und nichtfamilidren, der im engeren Sinne entziindlichen und der
nichtentziindlichen Formen wohl als noch nicht endgiiltig geklirt bezeichnet
werden mul} (s. PATRASSI, SIEGMUND, SCHOB u. a.). In wieder anderen Fillen
finden wir die graue und weile Substanz eines ganzen oder mehrerer Lappen
sklerosiert bis zu Verhértung und Schrumpfung einer ganzen Hemisphire; das
sind die Fille, die als ,,lobdre Sklerose“ und ,,sklerosierende Hemisphdrenatrophie
bezeichnet werden [BOURNEVILLE, MARIE und JENDRASsI¢, COTARD u. a.
(s. Abb. 13)]. Scmor (1) unterscheidet hier noch eine ,,lobdre Ulegyriet mit
regelloser Vernarbung und eine ,,progressive sklerosierende Rindenatrophie’ mit
besserer Abgrenzung von Mark und Rinde, pseudolaminiren Ausfillen in letzterer
und mit mehr isomorpher Gliose. (Nédheres s. Kapitel iiber lobidre Sklerose.)
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Eine charakteristische Kombination von Sklerosierung des Marks und aus-

gedehnten Hohlenbildungen der Rinde, die durch gliése Septen voneinander
getrennt und durch den verdichteten gliésen Randsaum begrenzt werden, wurde
von KOPPEN in einem, von WOHLWILL (4) in 4 Féllen beschrieben (s. Abb. 14).
Solche Fille kann man schon in das Gebiet der Porencephalie rechnen. Anderer-
seits gehéren zur letzteren auch duBerst schwere Zerstérungsprozesse, die sich
von den typischen, trichterférmigen, meist mehr umschriebenen und oft auf die
Zentralregion beschrinkten Defekten
nur durch die groBe Ausdehnung
unterscheiden. Es handelt sich um
Erweichungen des gesamten Hemi-
sphiarenmarks [DAHLMANN, SEITZ,
HEDINGER-MEIER; SCHWARTZ (8):
»Zentrale Rindensaumporencepha-
lie“] oder von Mark wund Rinde
bis auf einen schmalen, von der
Molekularschicht gebildeten Saum
(ScawARTZ: ,,Rindenblasenporence-
phalie’‘). Diese, die hochste Steige-
rung solcher Prozesse darstellenden
Befunde sind auch unter der Rubrik
der ,,Kinder ohne Grofhirn'‘ be-
schrieben worden[ EDINGER-FISCHER,
2 Fille von JAKOB (2, 4), SCHWARTZ,
ScHOB (2), aber auch éltere Fille von
CRUVEILHIER, COTARD u. a. hierher
gehorig] (s. Abb. 15).

Viele dieser Prozesse gehen mit
Verkleinerung des Gehirns oder einer
Hirnhélfte einher, die — relativ ge-
nommen — weit iiber das beim Er-
wachsenen Bekannte hinauszugehen
pflegt (s. Abb. 16 und 17). Ist dieser
Befund ausgesprochen, so hat man
ein gewisses Recht, die Bezeichnung
»»Hemispharenatrophie* anzuwenden
(wenngleich eine reine Atrophie im
strengen Sinne der Nomenklatur ja

nicht v'orhegt). Ob es ?lne solche Abb. 13. Lohare Sklerose (sklerot. Hemisphiren-
Atrophie auch ohne grobere ver- atrophie, 1Y.j., §. Normale Geburt. Fall Prof.

narbende Lésionen gibt, erscheint open: Hogg)ﬁﬁilsgggﬁ%mugn@irﬁx?ﬁg?)i{irnbasis.
sehr zweifelhaft. Die Fille, die

Biscuorr (2) so auffafit, weil histologische Verinderungen gefehlt haben sollen,
sind nicht beweisend, da der Verfasser selbst eine Konsistenzvermehrung
erwiahnt, die doch wieder auf einen vernarbenden ProzeB hinweist.

Uber die Ursachen der grofen Ausbreitung der Zerstorungsvorginge im
Kindesalter kénnen wir zur Zeit hochstens Vermutungen #duBern. Wo das
Geburtstrauma &tiologisch in Frage kommt, kénnte man an die Beeinflussung
des ganzen Gehirns durch Kompression und Unterdruckwirkung und an die
grofle Ausdehnung der besonders dabei in Mitleidenschaft gezogenen Quell-
gebiete der Vena magna denken; doch gehen viele dieser Affektionen weit iiber
die hier in Frage kommenden Areale hinaus. Wichtig ist bei diesem Problem
die aus klinischen und zum Teil auch pathologisch-anatomischen Befunden zu

Handbuch der Neurologie. XVI. 5
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schlieBende Tatsache, dal offenbar auch bei einmaligen Einwirkungen ein
weiteres Fortschreiten der Zerstorungsprozesse iiber lingere Zeit hin stattfindet.

Abb. 14. Corticale Erweichungsherde + Durchsetzung des Marks mit Fettkoérnchenzellen.
Frithgeburt. 1'/, Monate nach der Geburt gestorben.

Abb. 15. Sehr ausgedehnte GroBhirn-Rindenmarkerweichung, den Féallen von ,,Kindern ohne Gro8-
hirn‘ sich nahernd. Geringe Reste des GroBhirns und Stammteile nicht erweicht, sondern sklerotisch.
7 Wochen altes Kind ohne klinische Beobachtung. G. 438/09.

Es wurde oben 8. 48 schon als Erklirung hierfiir die hypothetische Annahme
erwihnt, daB — entsprechend den RickERrschen Anschauungen — durch die
einmalige Einwirkung das GefiBnervensystem in einen Zustand abnormer
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Erregbarkeit versetzt wird, in dem es auf geringfiigige weitere Beanspruchungen
hin mit Prastase und Stase antwortet, die ihrerseits neue Erndhrungsstérungen
mit sich bringen. Es darf nicht verschwiegen werden, daB fiir diese Annahme
eine erhebliche Schwierigkeit darin gegeben ist, dafl Gefifinerven bisher morpho-
logisch im Gehirn tiberhaupt nicht mit Sicherheit nachgewiesen sind !, wenn auch
physiologische Beobachtungen eine Reaktionsweise ergeben, die von derjenigen
mit Gefilnerven versorgter
Organe nicht abweicht.
Besonders eingehend ist
die Frage des Fortschreitens
schon seit langer Zeit disku-
tiert worden in den Fillen
von ,,sklerosierender Hemi-
sphérenatrophie”, in denen
bisweilen der Eindruck ent-
steht, daf} sich der ProzeB von
einem zentralen Herd aus auf
die nidhere und weitere Um-
gebung ausgebreitet habe.
Allerdingssind diese zentralen
Herde keineswegs in allen
Fallen nachweisbar und
kénnten, wo vorhanden, ge-
rade so gut ortliche Steige-
rungen des priméiren Prozesses
darstellen [ScuOB (2)]. Aber
in manchen Fillen ist doch
der ,,zentrale Herd* zu glei-
cher Zeit deutlich der alteste
[BieLscHOWSKY (1)]. MARIE
und JENDRASSIC, COTARD u. .
stellten sich vor, daB die
pathologischen Wachstums-

reizen ausgesetZte Glia fort- Abb. 16. Mikrogyrie und Hypoplasie der rechten Hemisphiére.

wu (Mikroskopisch diffus verstreut kleine Porusbildungen und
gesetZt chere und so das Abbauherde.) 7}/.Monatealt,d. S.Nr. 88/32. Klin.: LITTLE.

umliegende ~ Nervengewebe Krampfe. Derselbe Fall wie Abb. 26.
gleichsam erdriicke. Es ist
aber sehr zweifelhaft, ob es einen solchen Mechanismus — auBler bei

Gliomen — iiberhaupt gibt. In den Fillen, in denen eine Epilepsie vorhanden
ist, ist man schon frither geneigt gewesen, in den Krampfanfillen die Ursache
dieser Vorkommnisse zu erblicken. GoopHART und OSLER betrachteten die
bei Anfillen auftretenden Blutungen und GefdaBBwandschidigungen geradezu
als die Ursache der sich anschliefenden Lihmungen. BIELSCHOWSKY lehnt
dies ab mit Riicksicht auf die iiberwiegende Mehrzahl der Fille, in denen gehaufte
und schwerste Anfille sich ereignen, ohne eine Spur von Hemiplegie zu hinter-
lassen. Doch glaubt auch er an eine Bedeutung der Anfille, die seiner Meinung
nach einen Circulus vitiosus schlieBen: Jeder Anfall ebnet der Ausbreitung des
von ihm als encephalitisch gedeuteten Prozesses den Boden, und jede weitere
Gewebszerstérung steigert ihrerseits die Neigung zu Krampfen. Diese Anschauung
findet bis zu einem gewissen Grade eine Bestitigung in den Untersuchungs-
ergebnissen der SPIELMEYERschen Schule iiber die vasomotorischen Vorgénge

1 Anmerkung bei der Korrektur: Seither ist ihre Existenz wohl ziemlich sichergestellt.

5*
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beim epileptischen Anfall und die dadurch bedingten Gewebsausfiille, die zwar
vielfach nur in der Ammonshornregion nachweisbar sind, aber — besonders
bei gewissen, nicht zur idiopathischen Epilepsie gehérigen Krampfzustdnden —
auch im ibrigen Cortex ausgedehntere Rindengebiete betreffen konnen [Falle
von JAROB (6), WoHLWILL {11), WALTHARD (2) u. a.]. Die pseudolaminére
Anordnung dieser Ausfille stimmt mit der Topographie der schwersten Ver-
dnderungen in den Féllen von BieLscHowsky (1), ScHOB u.a. gut iiberein.
Natiirlich wird aber diese Erklirung, die neuerdings von ScHOLzZ wieder in
den Vordergrund gestellt wurde — wenn iiberhaupt — nur fiir einen Teil der
Fille Giiltigkeit haben.

Abb. 17. Atrophie der rechten GroBhirnhemisphére mit Erweichungsherd im rechten
Hinterhauptslappen. S.-Nr. 286/22.

Bis zu einem gewissen Grade gehoren hierher auch die von Scawartz (10)
sowie SCHWARTZ und CoEN studierten Erscheinungen der Ausdehnung patho-
logischer Prozesse im Nervensystem (die ,,Ausdehnungsreaktion‘‘ der genannten
Autoren), obwohl hier anscheinend weniger ein Fortschreiten krankhafter Vorginge
in der Zeit gemeint ist, als ein einmaliges Ingangsetzen von Mechanismen, die
die sich auf groBere Gebiete erstrecken. Die genannten Autoren beschiftigen
sich mit der Tatsache, dafl pathologisch-anatomische Verinderungen im Zentral-
nervensystem nicht selten gewisse ,topistische* Einheiten (unter denen sie im
Gegensatz zu C. und O. VoaT nur morphologisch, nicht auch funktionell zu-
sammengehorige Hirnabschnitte verstehen, so daB} die Ersetzung des alteinge-
biirgerten Wortes ,,topographisch® eigentlich unberechtigt erscheint) in ihrer
Gesamtheit betreffen oder wenigstens die Tendenz hierzu zeigen (Erkrankung
des ganzen Hemisphirenmarks, des ganzen Striatums unter Verschonung der
inneren Kapsel usw.). Als Erklirung nehmen sie eine Versorgung solcher
zusammengehoriger Teile mit einem einheitlichen Geféfinetz (wenig gliicklich
von ihnen als ,elektives” oder ,topistisches” GefiBlnetz bezeichnet) und die
Beeinflussung dieser ,,Gesamtheit’* durch gewisse duBere Schidlichkeiten an,
so dafl} immer dieser ganze Mechanismus (wiederum recht schief von ihnen als
,»versorgungstechnische Einrichtungen‘ bezeichnet) in Aktion tritt. Fiir bewiesen
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halten sie diese Vorgéinge bei den traumatischen Einwirkungen, fiir naheliegend
— wenigstens bei einem groflen Teil — der toxischen und infektiosen Schadlich-
keiten. In ihren Ausfithrungen wird allerdings keine ausdriickliche Gegeniiber-
stellung der Verhéiltnisse beim Erwachsenen und beim Kind vorgenommen; die
Autoren sind aber nicht nur urspriinglich von den Erfahrungen beim Geburts-
trauma ausgegangen, sondern es iiberwiegen unter den von ihnen gegebenen
Beispielen doch auch
deutlich die Léasionen
beim Kind, so daBl bei
diesem doch wohl eine
besondere Neigung zu
solchen ,,Ausdehnungs-
reaktionen‘‘ anzunehmen
ist. Dieser ganze Fragen-
komplexmuBindesjeden-
falls noch als reichlich
ungekldrt und weiterer
Erforschung  bediirftig
bezeichnet werden.
In dtiologischer Bezie-
hung soll noch einmal die
banale, aber vielfach eben
doch nicht immer genii-
gend beachtete Tatsache
hervorgehoben werden,
daB wir nicht berechtigt
sind, deshalb, weil das
Geburtstrauma  solche
Verénderungen zur Folge
haben kann, wie sie im
vorhergehenden geschil-
dert wurden, nun den
umgekehrten SchluBl aus
dem pathologisch-anato-
mischen Prozef3 auf diese
besondere Atiologie zu
ziehen. In einem Falle

BranDTs war die intra- " ) o .
uterine Entstehungsicher 33515, Badarigrite liner bvartercn betansgcachten Rinden.
zu beweisen. Nicht ir- den Rindenzellen. S. Nr.834/24. 6 Mon., 8. Klin.: Spasmen, erst
. . . der unteren, spiter auch der oberen Extremitaten. Zeitweise
gendein urséchliches Mo-  Krampfe (anderer Fall als der in Abb. 7 meiner Arbeit fiber
ment, sondern die beson- Encephalitis congenita II. Z. Neur. 78, 360 auf S. 373 abgebildete).
dere Reaktionsweise des
unreifen Gehirns ist das einigende Band fiir alle diese Vorkommnisse, wie
Verfasser (3) von allem Anfang an betont hat. Hingewiesen sei in diesem
Zusammenhang noch auf zwei seiner Beobachtungen, bei denen eine weit
verbreitete, offenbar nicht syphilitische Endarterittis groflerer MeningealgefiBe
zu dhnlichen Zerstérungen von Hirnsubstanz gefiihrt hatte (s. Abb. 18).
Von weiteren Besonderheiten der Abbauprozesse im Kindesalter sei noch die
besondere Neigung zu Kalkablagerungen genannt, die teils als amorphe Ausfél-
lungen in vermutlich abgestorbene Gewebe, teils in Gestalt verkalkter Gewebs-
elemente — Nervenzellen (s. Abb. 19) und -fasern, Gliazellen, GefiBwinde —

teils als Imprignatien der Gewebsabbauprodukte in den Lymphscheiden zur
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Beobachtung kommen [SCcEMINCKE, HEDINGER - MEIER, DAHLMANN, HARBITZ,
WonLwiLL (4), StEemuxp, List, Branpr). Zum Teil und wohl ofter als
bisher angenommen handelt es sich auch um den sog. Pseudokalk, so in
den Fillen Jakoss (4). Derartiges ist zwar auch beim Erwachsenen nicht
unbekannt, aber hier doch eine seltenere Erscheinung. SCHMINCKE nimmt an,
daB toxisch bedingte Gewebsdegeneration zu Eiweillgerinnung und damit zu
Fortfall des Kolloidschutzes fiir die Kalksalze fiihrt, woraufhin es dann zur
Kalkausfallung komme. Die
Bevorzugung des Kindes-
alters bleibt allerdings un-
erklirt. In einem Fall von
P1ck gaben die Massen nicht
die Kalk-, wohl aber die
Eisenreaktion.
Was die WaLLERsche
Degeneration betrifft, so ist
leicht einzusehen, daf sie in
ihrer gewdohnlichen Form
sich erst entwickeln kann,
wenn fertige Strukturen,
insbesondere  markhaltige
Nervenfasern unterbrochen
werden, nicht wenn unfertige
in ihrer Weiterentwicklung
gehemmt werden. In letz-
terem Falle nehmen die ge-
schidigten Elemente am
Wachstum nicht mehr teil
und treten bald stark zuriick
hinter den normal sich aus-
bildenden Nervenfasernbiin-
deln, ja sie kénnen durch
letztere geradezu verdringt
werden [GUDDEN, SPATZ
(1)]. Das glicse Gewebe
wuchert kaum, sondern
bleibt auf seinem spédtem-

APb. 19, Alter geburtstraumatischor Herd, Fettkomehen- bryonalen zellreichen Zu-

zellen. Verkalkte Ganglienzellen. Fettponceau. S.-Nr. 1555/29. i

TeinG. Spasmophilie. Mutter bei Geburt Krimpfo. Derselos  Stand stehen. Es ist daher
Fall wie Abb. 8. — das sei gleich hier be-

tont — das Fehlen einer
Gliose im Bereich fehlender Faserbiindel keineswegs ein Beweis fiir mangelnde
Anlage derselben (Agenesie, Hypoplasie). Diese Vorkommnisse sind besonders
héufig nach umfangreichen Lasionen motorischer Hirnteile an der Pyramiden-
bahn zu beobachten, sie sind dementsprechend kein seltener Befund bei der
,»,cerebralen Kinderlihmung*. Gerade bei solchen Fillen ist nun ein weiterer
Befund mehrfach erhoben worden, der ebenfalls nur im unentwickelten Nerven-
gewebe — wenn auch bei diesem keineswegs konstant [JakoB (2)] — vor-
kommt: némlich eine starke Hypertrophie der kontralateralen Pyramidenbahn
[DEJERINE, MARIE und GUILLAIN (2), Carora, Jakos (2), Usororri]. Im
Falle UcororTrs war im Riickenmark auch die direkte Pyramidenbahn der
kranken Seite voluminéser als normal. Es ist also zu vermuten, daB tatsichlich
die ungekreuzten Fasern der gesunden Hemisphire fiir die verloren gegangenen
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der kranken eingetreten sind, und daB hierin die Geringfiigigkeit der in
diesem Falle vorhanden gewesenen Motilitdtsstérungen ihre Erkliarung finden
kann [UgoroTTi, FOERSTER (6) u. a.]. [Einwendungen erhebt Minkowsk1 (1):
die Hypertrophie kénnte Folge der stdrkeren funktionellen Beanspruchung der
kontralateralen Extremitét sein.] Weniger leicht verstéindlich ist die funktionelle
Bedeutung der von Pick beschriebenen — nicht nur relativen — Verbreiterung
des Hinterhorns auf der Seite einer nicht zur Entwicklung gekommenen Pyra-
midenbahn. Des weiteren gehdrt in dies Gebiet die Faservermehrung und Neu-
bildung sonst nicht vorhandener Biindel in der Haube bei einem den Hirnschenkel-
fuBl, den inneren KniehGcker und den hinteren Vierhiigel betreffenden Herd
in einem Falle HAENELs, ferner die Hypertrophie der Pyramidenbahn, der
Hinterstrangskerne, des Trigeminus sowie der Hirnrinde bei einseitiger oder
totaler Kleinhirnaplasie, wie sie ANTON (3) mehrfach beschrieben hat (s. auch
AxTOoN und ZINGERLE), endlich diejenige der Taenie, des Ganglion habenulae
und des Mittelhirndachs bei GroBhirnagenesie. H. Voar hatte darin eine beson-
dere Eigenschaft phylogenetisch é&lterer Hirnteile erblickt; nach KORNYEY
beruht die verschiedene Reaktionsweise verschiedener Hirnteile aber nur darauf,
daf sie in dem Moment der schidigenden Einwirkung auf verschiedener Stufe
der Ontogenese standen, wobei die weniger weit entwickelten Gebilde natiirlich
schwerer leiden. Endlich wird auch eine Hypertrophie der kontralateralen,
symmetrisch gelegenen GrofShirnabschnitte beobachtet (ANToN). Nach v. MoNa-
Kow kommen diese Hypertrophien durch anderweitige Verwendung des durch
die betreffenden Lésionen iiberfliissig gewordenen Materials zustande. Doch
wird man sich heute, wo man die weitgehende Fahigkeit des Organismus zur
Regulation besser wiirdigen gelernt hat, kaum so grobe Vorstellungen von
diesemm Geschehen machen.

Diese ,,vikariierende Hypertrophie® in ihren verschiedenen Formen, die uns
von anderen Organen ja wohl bekannt ist, die aber im Zentralnervensystem
nach Abschlul der Entwicklung nicht mehr zustandekommt — alle vorher
genannten Beispiele entstammen Beobachtungen von in der Kindheit erworbenen
Schiden — diirfte natiirlich oft geeignet sein, den durch den Defekt bedingten
Funktionsausfall bis zu einem gewissen Grade auszugleichen. In welchem
Ausmal} das tatsidchlich der Fall ist und welche Funktionen gegebenenfalls von
solchen hypertrophischen Hirnabschnitten vertretungsweise iibernommen werden
kénnen, ist noch vollig unbekannt. Genaue vergleichende klinisch-pathologisch-
anatomische Untersuchungen von Fillen, die bei gleichem Defekt solche Hyper-
trophien teils besitzen, teils vermissen lassen, gibt es noch nicht.

Jedenfalls aber miissen wir annehmen, dafl der Funktionsersatz keineswegs
ausschlieflich an solche morphologisch faflbare Hypertrophien gebunden ist
(s. u.). Noch geringer ist allerdings die Bedeutung, die in dieser Beziehung der
echten Regeneration — auch beim Kind — zukommt. Im erwachsenen Gehirn
ist bekanntlich die Fahigkeit zum Wiederersatz des funktionstragenden Paren-
chyms — trotz mancher Ansitze hierzu, und obwohl Einzelheiten auf diesem
Gebiet strittig sind — praktisch genommen gleich Null. Da nun ganz allgemein
die Regenerationsfahigkeit auf niederer phylo- wie ontogenetischer Entwicklungs-
stufe stirker ausgepragt zu sein pflegt, so hitte man im unentwickelten Gehirn
und Riickenmark groBere Leistungen in dieser Beziehung erwarten diirfen.

So haben denn auch mehrere Autoren, die die Regeneration im Zentral-
nervensystem experimentell studierten, jugendliche Tiere zu ihren Versuchen
benutzt (BorsT, BucuuoLz, EicmuHORST, SPATZ (1), R.Y CaJAL u.a.]. Die
Ergebnisse dieser Untersuchungen weichen allerdings ziemlich weit voneinander
ab. Nach TscHIsTOWITSCH sollen Ganglienzellen nicht einmal beim neugeborenen
Tier regenerieren. Dagegen sah BucHHOLZ Mitosen an unreifen Nervenzellen,
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und nach A¢DUHR soll sogar reifen Ganglienzellen noch eine beschrinkte Teilungs-
fahigkeit zukommen. Was die Nervenfasern betrifft, so sind vor allem die
Untersuchungen BorsTs bekannt, der bei jungen Kaninchen die Moglichkeit
der Regeneration markloser und markhaltiger Nervenfasern bewies unter der
Voraussetzung, dall bei den gesetzten Lésionen grobere Stérungen des Gewebs-
aufbaues, Wucherungen mesodermalen Gewebes und Entziindung vermieden
werden und die gliésen Strukturen so erhalten bleiben, daB die regenerierenden
Fasern in die praformierten Liicken des Stiitzgeriists hineinwachsen kénnen.
Es sind das allerdings Befunde, die nach PrEIFERs Untersuchungen an Hirn-
wunden nach Hirnpunktion von denen beim Erwachsenen kaum abweichen.
CaJaL beobachtete beim neugeborenen Tier Eindringen neugebildeter Hinter-
wurzelfasern in das Riickenmark und p’ABUNDO gar nach Ausreiung grofBer
Teile des Marks die Neubildung eines riickenmark-dhnlichen Strangs von den
hinteren Wurzeln aus. Eine sehr weitgehende Regeneration sah am Sduger-
riickenmark kurz vor und nach der Geburt auch Mmavacca, wihrend HooOKER,
DaveNporT und NicHOLAS bei Rattenfeten nach Durchschneidung des Riicken-
marks keinerlei Anhaltspunkte fir das Auftreten von Regenerationsvorgingen
gewinnen konnten. Trotzdem war der funktionelle Ausfall bei den operierten
Tieren nur duBerst gering, desgleichen in &dhnlichen Versuchen von GERARD
und Korranyr, die daraus auf das Vorhandensein von Regeneration schlossen,
ohne sie bewiesen zu haben. Eine ziemlich weitgehende Regenerationsfihigkeit
des Zentralnervengewebes wiirde aus dem Befund des ,,Status marmoratus®
und der ,,Plaques fibro-myéliniques“ zu schlieen sein, wenn die Ansicht von
Scmorz (2) — fiir jene — und von SpaTz (3) — fiir diese — zutreffend ist,
nach der es sich dabei um im Uberschull regenerierte Fasermassen handeln soll
(s. Kap. 4, S. 97). Hier wiirde sich dann wieder die gréBere Regenerationsfihig-
keit des Kindergehirns erweisen, denn der ,,état marbré* ist eine exquisit dem
Kindesalter angehérende Affektion, und die Markflecken der Rinde sind beim
Jugendlichen jedenfalls haufiger und iippiger ausgebildet als beim Erwachsenen
[SpaTz (3)].

Aber bei allen diesen Vorkommnissen handelt es sich doch nur um mehr
oder weniger unvollkommene Anldufe und Ansitze zum Wiederersatz, die im
allgemeinen auch beim unentwickelten Gehirn nicht zur Neubildung funktions-
fahiger Leitungsbahnen fiithren; denn der AnschluBl an die alten Fasern wird
dabei nicht erreicht, und wir miissen wohl SpaTZ (3) zustimmen, wenn er sagt:
,»Die Regenerationserscheinungen, die der Morphologe sieht, sind fiir den Physio-
logen belanglos, und da, wo der Physiologe und der Kliniker funktionelle Resti-
tution feststellen, vermégen die derzeitigen Methoden der Morphologie keine
entsprechenden Gewebsumwandlungen aufzudecken.

In der Tat beruhen offenbar die weitgehenden Funktionswiederherstel-
lungen, die klinisch beobachtet werden, auf ganz anderen Mechanismen als auf
Regeneration und kompensatorischer Hypertrophie. Sie sind rein funktioneller
Art. Die wissenschaftlichen Auffassungen dieser Vorginge gehen zur Zeit weit
auseinander, wie vor allem bei den Verhandlungen iiber die Restitution im
Nervensystem auf der 20. Versammlung deutscher Nervenirzte zutage trat
[FOERSTER (6): ,,Reorganisation’ = Ubernahme der Funktion durch intakt
gebliebene Strukturen; GoLDSTEIN: Umstellung des ganzen Organismus auf eine
neue Situation]. Es kann auf diese Dinge hier natiirlich nicht niher eingegangen
werden. Es sei aber nachdriicklich auf die genannten Verhandlungen hingewiesen
[Referate von MATTHAEI, FOERSTER (6), GoLDSTEIN, Diskussionsbemerkungen
von v. WEIZSACKER und MINKOWSKI (1)]. An dieser Stelle — obwohl eigentlich
schon in das Kapitel der Klinik gehorig — sei nur hervorgehoben, daB auch in
dieser Beziehung wiederum der kindliche Organismus einen groBen Vorsprung
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vor dem des Erwachsenen hat. Spatz (1) fand nach Brustmarkdurchschneidung
beim neugeborenen Tier eine Reflextitigkeit von erstaunlicher Vollkommenheit,
und die nach dieser Operation entstandene schlaffe Lahmung war von viel
kiirzerer Dauer als beim erwachsenen Tier.

Nach diesem Uberblick iiber die wichtigsten Besonderheiten der Destruktions-
und Restitutionsprozesse im kindlichen Gehirn wéren noch einige Einzelheiten
als Nachlese namhaft zu machen: Die entziindlichen Prozesse bieten nur im
intrauterinen, vielleicht noch in den allerersten Phasen des extrauterinen Lebens
Abweichungen von dem sonst Gewohnten. Hier macht sich ndmlich wieder
das Fehlen der adventitiellen Lymphscheide (s. S. 62) geltend; es kommt
infolge hiervon hier noch nicht zu den bekannten muffartigen ,,perivasculiaren
Infiltraten‘‘; vielmehr zerstreuen sich die himatogenen und histiogenen Wander-
zellen diffus in das umgebende Nervengewebe. Doch sind Encephalitiden ja
in diesem Alter iiberhaupt etwas recht Seltenes (s. oben S. 44, 45). Spéter sieht
man genau dieselben Bilder wie beim Erwachsenen. Hat man Ausheilungs-
bilder vor sich, wie meist bei den uns beschéftigenden Affektionen, so ist der
Nachweis der urspriinglichen entziindlichen Grundlage so gut wie unmoglich.
Es mufB3 nachdriicklich betont werden, dal es nicht zulédssig ist, wie man das
oft bei #lteren, nicht so ganz selten aber auch bei modernen Autoren liest, aus
der Gegenwart von Gliawucherungen, Verdickungen der weichen Héute, ver-
einzelten ,,Rundzelleinfiltraten u. dgl. m. auf die entziindliche Natur einer
weit zuriickliegenden Affektion zu schlieflen.

Die Neoplasmen haben schon eher ihre Besonderheiten im Kindesalter. Da
jedoch iibungsgemiB diese von dem Kapitel der ,,cerebralen Kinderldhmung
ausgeschlossen werden, soll hierauf an dieser Stelle nicht eingegangen werden.

Hingewiesen sei wenigstens kurz auf die tuberdse Sklerose und die amaurotische
Idiotie, zwei pathologisch-anatomisch, aber im wesentlichen auch klinisch wohl-
charakterisierte Krankheitsbilder, die insofern hierher gehdren, als sie einmal
ausgesprochene Erkrankungen des Kindesalters darstellen und zweitens mit
motorischen Stérungen einhergehen oder wenigstens einhergehen konnen, die
den uns hier beschéiftigenden durchaus entsprechen kénnen.

SchlieBlich wire noch eines besonderen Befundes Erwihnung zu tun, der
bisher ebenfalls so gut wie ausschlieflich bei Kindern erhoben worden ist, namlich
der Hemiplegie bei intakter Pyramidenbahn, wie sie von einer Reihe von Autoren
[SPIELMEYER (4), HOSTERMANN, BIELSCHOWSKY (1), JAKOB (3), VAN - BOGAERT
und Ley, BiscaHOFF (1), FINKELNBURG: paraplegischer Fall u.a.] beschrieben
wurde. In diesen Fallen waren nicht nur die motorischen Fasern, sondern auch
die Ursprungszellen im Bereich der Area giganto-pyramidalis vollig oder fast
vollig normal. Dagegen fanden sich Nervengewebsausfille entweder in sub-
corticalen Zentren [BiscHOFF: Thalamus, MARIE und GUILLAIN (1): Nucl. ruber]
oder aber — héufiger — in den oberflichlichen Rindenbezirken, vor allem in
der 3. Schicht [BieLscHowsky (1)]. Dabei handelt es sich im wesentlichen
um Prozesse, die in das Gebiet der sklerotischen Hemispharenatrophie gehoren.
BreLscHowskY fand in solchen Fillen erhebliche Ausféille im Thalamus und im
Corpus geniculatum mediale, die sich als retrograde Degeneration thalamo-
corticaler Fasern erwiesen, sowie solche zahlreicher Assoziationsfasern. Es
haben also diese Faserkategorien ihre End- bzw. Ursprungsstatte in den ober-
flachlichen Rindenschichten, wihrend die Tiefe, NissLs ,,RindenweiB‘‘, nur der
Projektionsfaserung als Ausgang dient. Zwischen beiden sind nach BIELSCHOWSKY
die von Gowrel entdeckten vielgestaltigen, kurzaxonigen Schaltneurone der 3.
und 4. Schicht als Reiziibertriger eingeschaltet. Dementsprechend fand SPIEL-
MEYER (4) die zu diesen Rindenelementen gehorigen Fasernetze und -koérbe um
die BEETzschen Zellen herum zugrunde gegangen. Jedenfalls ist durch diese
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Erkrankung die Pyramidenbahn von ihren Verbindungen mit anderen Neuronen
abgeschnitten. Das Wichtigste ist dabei nach Biscuorr (1), HOSTERMANN und
BieLscHOWsSKY das Fehlen eines Zustroms zentripetaler Impulse, vor allem
kindsthetischer Art.

Wie erwihnt, betreffen fast alle diese Beobachtungen Kinder. HOSTERMANN
stellte 1912 9 Fille aus der Literatur und 4 eigene zusammen, von denen alle
bis auf einen bei Kindern vorkamen. Dasselbe trifft fiir die spiter mitgeteilten
Félle zu, von denen derjenige von vAN BOGAERT und LEY sogar eine intrauterin
entstandene MiBbildung darstellt. Die erwiahnte Ausnahme bezieht sich auf die
Kranke SPIELMEYERs (4), die erst in den zwanziger Jahren erkrankte, ohne daf
iibrigens wohl eine friihere Entstehung des zugrunde liegenden Prozesses ganz
ausgeschlossen wire. Fiir diese Bevorzugung des Kindesalters haben vor allem
Biscuorr (1), HOSTERMANN und BIELSCHOWSKY (1) nach einer Erklirung
gesucht. HOSTERMANN weist darauf hin, daf die betreffenden Stérungen um
die Zeit des Gehenlernens einsetzen. Er glaubt, daB in einem solchen Stadium
in dem ein Zusammenhang der Neurone noch nicht iiberall existiert, ein Zer-
stérungsproze den Zusammenschlu in der Rinde endgiiltig verhindere, wobei
wohl eine funktionelle, nicht aber eine anatomische Schidigung zustande komme.
In friherem Stadium sei durch Selbstdifferenzierung eine Anpassung moglich,
in spdterem werde umgekehrt mit der Funktion auch das Substrat zerstért.
Biscrorr dagegen legt das Hauptgewicht auf das Fehlen sensibler Impulse,
die zum Zustandekommen der Bewegungen beim Kind viel wichtiger seien als
beim Erwachsenen, weil letzterer sie auch durch Assoziationen in Tétigkeit
setzen konne. Eine &dhnliche Anschauung vertritt BieLscHowsky. Wenn er
aber dann selbst auseinandersetzt, daB in diesen Féllen durch die ausgebreitete
Erkrankung der 3. Schicht die Pyramidenbahn auch von den iibergeordneten,
nach O.Voer in der Fufiregion der oberen und mittleren Stirnwindung zu
suchenden motorischen Zentren sowie auch von der gegeniiberliegenden Hemi-
sphire abgesperrt sei, so wird der Unterschied zwischen Erwachsenen und
Kindern wieder unverstindlich. Sollte nicht doch das Wesentliche darin zu
suchen sein, daBl diese Art von Rindendestruktion eben bei Kindern viel hiufiger
zur Ausbildung kommt? BreLscHOWsKY &duBert sich selbst dahin, daB das
Weiterglimmen des von einem Primérherd ausgehenden (s. S. 67) Prozesses
durch das kindliche Alter begiinstigt werde, wobei mdéglicherweise die mangelnde
Markreife eine Rolle spiele. Dafiir spricht nach ihm auch das Freibleiben der
Area striata von dem ProzeB, da diese frither markreif wird und markfaser-
reicher ist als die tibrige Rinde.

Erwiahnt sei zum SchluB3, daf§ die hier beschriebene Erkrankungsform heute
meist als der ,,BrerLscHowskysche Typ der cerebralen Kinderldhmung be-
zeichnet wird.

ITI. Normale und pathologische Entwicklung der motorischen
Funktionen beim Kind (pathologische Physiologie).

Ahnlich wie es fiir die pathologisch-anatomischen Vorginge einen erheb-
lichen Unterschied macht, ob vollausgebildete Strukturen endgiiltig zerstort
oder unreife in ihrer Entwicklung unterbrochen werden, werden naturgemilB
auch die Erscheinungen gestérter Funktion andere sein, wenn die Storungen
bei voll ausgebildeter Tatigkeit einsetzen, als wenn dies in einem Stadium
noch wenig fortgeschrittener Entwicklung erfolgt. In letzterem Falle wird
unter Umstdnden die normale Weiterentwicklung gehemmt oder vollig unter-
bunden.
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Uber die normale Entwicklung der vom zentralen Nervensystem abhingigen
Leistungen, insbesondere auf dem uns hier in erster Linie interessierenden
motorischen Gebiet sind wir neuerdings schon von einem ziemlich frithen Stadium
des fetalen Lebens an durch die bekannten Untersuchungen MiNkKowsKis (3)
(ferner bei Tieren durch diejenigen von PREYER sowie WINDLE und GRIFFIN u. a.)
verhdltnisméfBig gut unterrichtet. Wir wollen aber von diesen theoretisch sehr
wichtigen Untersuchungen hier absehen, weil sie unser Interesse nur mittelbar
berithren und unsern gedringten Uberblick mit dem Zeitpunkt der Geburt
beginnen lassen: Beim Neugeborenen finden wir die Grofhirnrinde noch funk-
tionslos. Auch fiir elektrische Reize ist sie anscheinend noch unerregbar. Die
dlteren am Tier gewonnenen einschligigen Erfahrungen SoLTMANNs sind aller-
dings nicht allseitig bestdtigt worden. Fiir das menschliche Gehirn scheinen sie
aber doch zuzutreffen [WEesTPHAL, YLPPO, PEIPER (1), CaTEL (1)]. Doch
sind nach PErpER (1) die Untersuchungen dariiber noch nicht ganz ausreichend.
Aber auch das zum Endhirn gehérige Striatum ! hat zu diesem Zeitpunkt im
wesentlichen seine Tétigkeit noch nicht aufgenommen. Der menschliche Neu-
geborene gilt daher als ein Pallidum- bzw. Pallidum-Thalamuswesen [PEIPER,
FoEersTER (1)]. Damit soll aber nicht gesagt sein, daB er sich nun verhielte
wie ein Individuum, das im spiteren Leben durch Krankheit seine Endhirn-
funktionen eingebiit hat, oder gar wie ein Tier, dem dieser Hirnteil operativ
entfernt wurde. Auch MINKOWSKI (4), der im iibrigen die Analogien zwischen
krankhaften Bewegungsstorungen und der fetalen Motorik stark betont, hebt
doch auch die notwendigerweise zwischen beiden bestehenden Differenzen
hervor. Der gesunde Organismus stellt eben — um ein jetzt viel gebrauchtes
Schlagwort zu verwenden — jederzeit ein harmonisches Ganzes von hdchster
ZweckmaBigkeit dar. Etwas Ahnliches wird allerdings nach neuerer Anschauung
(GoLDSTEIN) auch bei krankhaften Stérungen durch Anpassung an die neue
Situation erreicht, aber jedenfalls in sehr viel unvollkommenerer, gleichsam
verzerrter Weise.

Die Herrschaft des Pallidums geht dann im Laufe des ersten Lebenshalb-
jahres auf das Striatum und im zweiten Halbjahr auf die Hirnrinde tiber, ein
Prozell, der sich aber natiirlich ganz allméhlich vollzieht. Dabei entwickelt
sich die héhere Entwicklungsform aus der niederen immer in der Weise, daf3,
indem bestimmte Bewegungen auf ein héheres Zentrum tibernommen werden,
gleichzeitig die entsprechenden Teile des niederen gehemmt werden [FOERSTER
(8)]. Dementsprechend 2 macht der Charakter der spontanen Bewegungen und
der kiinstlich auslésbaren Reflexe im Laufe dieser Zeit erhebliche Umwandlungen
durch, bis schliefilich die dem Menschen eigene Haltungs- und Bewegungsform
erreicht ist, ein UmwandlungsprozeB, der mit der Erlernung des freien Aufrecht-
sitzens und des Gehens noch keineswegs seinen Abschlufl erreicht hat.

Beim Neugeborenen finden wir, wie jedem Laien, vor allem jeder Mutter und
jedem Vater bekannt, als Ruhe- und Schlathaltung sowie als Ausgangshaltung
fir alle Bewegungen die Beugehaltung. Diese Erscheinung hat nach PEIPER (3)
nichts mit einer Nachwirkung der intrauterinen Lage zu tun, da letztere eine
ganz andere ist. Andererseits ist dies Uberwiegen der Beuger offenbar cerebral,
d. h. pallidir, bedingt und nicht etwa peripherischer Natur: die Muskelmasse

1 Ich gebrauche ,,Striatum‘* stets im Sinne von Nucleus caudatus 4+ Putamen, also
ohne Globus pallidus.

2 In Wirklichkeit hat man natiirlich umgekehrt aus der Art der Bewegungen auf die
sie in Gang setzenden Mechanismen geschlossen. Es ist aber bemerkenswert, daB zwischen
den Terminen der Funktionsaufnahme und denen der Markreifung der verschiedenen
,»Zentren eine gute Ubereinstimmung besteht; so ist z. B. bis zum 5. Monat das Putamen
und die strio-palliddre Faserung noch gréBtenteils marklos (s. hierzu LANGWORTHY).
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ist sogar an den Streckern stdrker [PEIPER (3)]. DoXIADES wies einen — reflek-
torisch bedingten — erhéhten Ruhespannungszustand der Beugemuskulatur
nach, wodurch aber die Frage nach der Ursache der Beugehaltung natiirlich
nur um eine Instanz verschoben wird.

Was die spontanen Bewegungen betrifft, so filhrt der junge Sdugling nach
PEIPERs (2) Angabe iiberhaupt nur solche aus, die auch als Reflex auslosbar
sind: es handelt sich um reflexartige Spontanbewegungen. Ferner verfiigt er
noch nicht iiber spezialisierte Einzelbewegungen; vom Pallidum werden im
allgemeinen nur Massenbewegungen vermittelt [s. jedoch die Einschrinkungen,
die LoTMAR (3) gegeniiber diesen Thesen macht.] Diese haben zum Teil eine
unverkennbare Ahnlichkeit mit athetotischen. Auf die Beriihrungspunkte
zwischen der noch unentwickelten Motorik des Sduglings und den Symptomen
der Erkrankung des Linsenkernsystems hat wohl als erster ANTON (1), spéter
STRUMPELL (3) und dann MINKOWSKI (3) hingewiesen. Ebenso wie die spontanen
sind die um diese Zeit durch Reizung der Korperoberfliche zu erzielenden reflek-
torischen Bewegungen durch Mangel an Hemmung und leichtes Ubergehen in
allgemeine Unruhe (,Irradiation®) ausgezeichnet. Auch sie sind im wesent-
lichen als Massenbewegungen gekennzeichnet, zum mindesten in dem Sinne,
daB alle Beuger oder Strecker eines Gliedes gemeinsam reagieren [PEIPER (3)].

Mit dem Ubergang der Herrschaft iiber die Motilitit auf das Striatum treten
dann Einzelbewegungen auf, die zum Teil bereits den Charakter der willkiirlichen
haben; aber auch jetzt noch weicht ihr Typus von dem des Erwachsenen ab;
das kommt hauptsichlich darin zum Ausdruck, daf die meisten Bewegungsakte
noch von zahlreichen Mitbewegungen begleitet erscheinen. Erst allméhlich
schafft deren Unterdriickung die Moglichkeit feiner, abgestufter Ziel- und Zweck-
bewegungen, wie ja auch im spiteren Alter die Erlernung vieler motorischer
Fertigkeiten (z. B. des Spielens eines Musikinstruments, vieler Sportarten)
hauptsichlich die Ausschaltung iiberfliissiger Mitbewegungen zur Voraus-
setzung hat. Immerhin sind das Aufrichten und das Sitzen, d. h. die charakte-
ristischen Neuerwerbungen des zweiten Lebenshalbjahres, Funktionen des
Striatums. Aber auch, nachdem am Anfang des zweiten Lebensjahres die
GroBhirnrinde ihre Funktion aufgenommen hat, bleiben doch immer noch
lingere Zeit friithkindliche Bewegungsformen erhalten, wie vor allem ScHALTEN-
BRAND (2) fiir das Aufstehen gezeigt hat. Ja, nach Minxowskr (1) ist sogar der
so recht eigentlich fetale unbegrenzt irradiierende und generalisierende Leitungs-
typ selbst in spiteren Stadien nur iiberdeckt und kann immer noch wieder zum
Vorschein kommen.

Wie dieser kurze Uberblick gezeigt hat, kennt man also bis zu einem gewissen
Grade die jeder Entwicklungsphase zukommende Motorik, und man kann
— natiirlich unter Beriicksichtigung ziemlich weitgehender individueller Ver-
schiedenheiten — unter krankhaften Verhéltnissen (dhnlich wie bei den BINET-
Smonschen Tests fiir die geistigen Leistungen) ein mehr oder weniger starkes
Zuriickbleiben hinter dem fiir das betreffende Alter zu Erwartenden feststellen.
Man spricht dann von ,;motorischen Infantilismen' (HoMBURGER, K. JAcoB,
GEIGER), nicht ganz gliicklich, insofern Infantilismus eigentlich das Verharren
auf kindlichem Zustand beim Erwachsenen bedeutet. DUPRE spricht von motori-
scher Hemmungsdebilitit oder motorischer Hypogenesie.

Neben diese ontogenetische Betrachtungsweise, die gewisse, unter patho-
logischen Verhiltnissen anzutreffende Bewegungsformen auf Stérungen der
individuellen Entwicklung zuriickfithrt, tritt dann des weiteren die phylogene-
tische, die Reminiszenzen an die Motorik der Vorfahren des Menschengeschlechts
aufdeckt. Und zwar wurden Analogien zur letzteren sowohl in den normalen
Bewegungen der ersten Lebenszeit wie auch in den pathologischen spiterer Jahre
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erkannt. Besonders ist O. FOERSTER (8, 12) diesen Zusammenhidngen nach-
gegangen. Nach ihm héngt die vorher erwdhnte Ruhehaltung des Siuglings
in Flexionsstellung damit zusammen, dal das Pallidum auf die Glieder den-
jenigen innervatorischen EinfluBl ausiibt, der der Kletterhaltung des ruhenden
oder schlafenden Affen entspricht. Was die Bewegungen anbelangt, so bestehen
entsprechende Ahnlichkeiten zwischen den beim gesunden Neugeborenen
(KraaTscH) sowie bei gewissen Erkrankungen des extrapyramidalen Systems
— insbesondere bei der Athetose — zu beobachtenden Bewegungen von Flucht-
und Abwehrcharakter einerseits und der Kletterbewegung, vor allem dem
Klettersprung, der Affen, und zwar besonders auch der Halbaffen andererseits
[s. jedoch die Kritik, die LoTMAR (2) an diesen Anschauungen FOERSTERs iibt].
Spéater hat u. a. auch GIERLICH (3) bei seiner Erklirung des Lihmungstyps bei
den Hirnerkrankungen der Kinder und der Erwachsenen diese phylogenetische
Betrachtungsweise herangezogen (s.u. S. 83, 84).

Nach diesen allgemeinen Betrachtungen sollen einige wenige Haltungs- und
Bewegungsformen, Reflexe und Reaktionen, die beim normalen Siugling wie
auch beim kranken Kind spiterer Altersstufen zur Beobachtung kommen, auf-
gefiihrt werden ; die Zusammenstellung macht aber nicht den geringsten Anspruch
auf Vollstandigkeit.

Mit dem vorher erwihnten Uberwiegen der Beuger diirfte die dem Siugling
eigentiimliche Synergie: FaustschluB und Beugung im Handgelenk — statt
wie beim Erwachsenen Streckung — zusammenhingen (FoErSTER, K. Jacos,
GEIGER). AnschlieBend wére zu erwidhnen die Supinationsstellung der FifBe
als Mitbewegung bei willkiirlicher oder reflektorischer Plantar- und Dorsalflexion
[FoersTER (13), K. JacoB] und die Umkehrung der — spéteren Stadien eigenen
— Assoziation zwischen Plantarflexion im FuB- und Streckung im Knie- und
Hiiftgelenk und umgekehrt (THIEMICH).

Von den Reflexen hat seit langer Zeit der Babinski der Neugeborenen grofes
Interesse gefunden. Man hat frither ziemlich allgemein dieses Phidnomen als
den Ausdruck der mangelnden Reife und Funktionsfihigkeit der Pyramidenbahn
angesehen. Neuere Autoren haben aber gegen diese Auffassung eingewandt, daf3
die Dorsalflexion der groBlen Zehe nur inkonstant und oft nicht recht typisch
vorhanden sei. (Verfasser hat selbst friither eine Reihe von kranken, aber nicht
hirnkranken, S&duglingen auf den BaBINski-Reflex untersucht und kann das
zuletzt Gesagte bis zu einem gewissen Grade bestédtigen; in der Mehrzahl der
Fille war der Reflex aber doch vorhanden, und zwar typisch. Auch G. Voss
gibt eine groBe RegelmaBigkeit des ,,physiologischen‘ Babinski bis zum Ende
des 2. Lebensjahres an.) SCHWARTZ sowie BERBERICH und WIECHERS haben
aus der Inkonstanz geschlossen, dafl es sich immer um ein als pathologisch zu
wertendes, so gut wie stets mit dem Geburtstrauma zusammenhingendes
Symptom handle. Dieser Auffassung ist indes der Boden entzogen worden
durch die Untersuchungen MinkowsKris (3), nach denen in der friihen Fetalzeit
die trage Dorsalflexion mit Zehenspreizung die konstante Reaktion auf Streichen
der FuBsohle darstellt, zwischen dem 4. und 6. Monat manchmal Ubergang in
den plantaren Typus erfolgt und beim frithgeborenen und reifen Neugeborenen
sowohl Dorsal- wie Plantarflexion beobachtet wird. Prrper (1), Voagt, IBRA-
HIM (2) u.a. betrachten den Babinski der Sduglinge als ein athetotisches Be-
wegungsspiel bei unvollkommen arbeitsfahigem Striatum, das inkonstant, aber,
wenn vorhanden, ohne pathologische Bedeutung sei (dhnlich BExp1x). K. Jacos
sieht in der BABINSKI-,,Stellung* eine Teilerscheinung der Athétose double.
Nach INarr0s und MuRNoz ist der Babinski der Neugeborenen rein peripherisch
durch ein funktionelles Uberwiegen der Zehenextensoren iiber die Flexoren
bedingt. Nach Erloschen des reflektorischen Babinski findet sich nach Geicer
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unter Umstinden krankhafterweise eine Dorsalflexion der groflen Zehe beim
Gehen.

Auch andere ,,spastische’* Reflexe sind als ,,physiologisch beim Sadugling
beschrieben worden. Das STrRUMPELLsche Phinomen kann nach BostroEM (1)
bei normalen Kindern bisweilen lange persistieren. RossoriMmo und MENDEL-
BrcHTEREW dagegen sind nur in den ersten 3 Wochen als physiologisch zu
betrachten (G. Voss). Am Arm [STrRUMPELL, FOERSTER (13)] ist u. a. das von
GIErLICH (2) beschriebene ,,Pronationsphéinomen‘ in den ersten Monaten
positiv. Bei den letztgenannten Reflexen wird im Gegensatz zu der kontro-
versen Beurteilung des Babinski wohl allgemein die Unfertigkeit der Pyramiden-
bahn als Ursache betrachtet.

Von lebenswichtiger Bedeutung fiir den Sdugling ist natirlich der Saug-
reflex, der zugleich ein ,,Suchreflex (nach der Mutterbrust) ist. Er wird in der
ersten Zeit nur taktil durch Berithrung ausgel6st, spiter ist er auch durch
optische Eindriicke stark beeinfluft und kommt durch sie auch ohne Beriihrung
in Gang [PErpEr (1)]. Er verschwindet im Laufe des ersten Lebensjahres.

Jedem, der sich mit Kindern beschiftigt hat, ist ferner der ,,tonische Reflex
auf die Gelenke bekannt, der zu einem festen UmschlieBen von Gegenstinden
fithrt, und zwar nicht nur mit der Hand, sondern auch mit dem Fufl [PEIPER (2),
CaTeL (1): ,,tonischer Handreflex“]. Gleichartiges beschreibt FOERSTER (3, 4)
bei Athetosekranken. Ein von BAvgr (Hamburg) beschriebener ,,Kriechreflex
— der Sdugling fingt zu kriechen an, wenn man ihn in Bauchlage auf einen
flachen Tisch legt und seine FuBsohlen unterstiitzt — ist bis zum 4. Monat
,»physiologisch.

Ein viel untersuchter Reflex ist der von Moro beschriebene ,,Umklamme-
rungsreflex*: Beim Erschiittern der Unterlage fahren die Armchen des Sauglings
auseinander, worauf sie bei halbgestreckten Ellbogen wieder adduziert werden.
Dieser Reflex ist normalerweise nur im ersten Lebensvierteljahr vorhanden.
Nach PEIPER (1) handelt es sich um eine Bogengangsreaktion, wihrend bei dem
dhnlichen HEUBNER-YLPPOschen ,,Hampelmannphinomen®, bei dem derselbe
Effekt durch einen Schlag auf das Brustbein ausgelost wird, eine Schreck-
reaktion vorliegen soll. Es ist normalerweise nur bei Frithgeburten vorhanden
(YLPPO).

Ein gleichartiger Reflexerfolg ist auch als Reaktion auf Bewegungen (Dreh-,
Kipp- und Progressivreaktionen) zu erzielen. Doch sollte nach SCHALTEN-
BRAND (1) hier nicht von Moroschem Reflex gesprochen werden. Diese letzt-
genannten Beobachtungen fiihren uns in das Gebiet der von MaGNUs und
DE KLEYN beschriebenen Lage- und Bewegungsreflexe, die fiir uns ebenfalls ein
weitgehendes Interesse haben. Wichtig ist hier vor allem die Tatsache, dafB}
diese Phénomene durch die Titigkeit des Grofhirns gehemmt werden. Die
Utrechter Autoren haben die Beobachtungen an ihren Versuchstieren bekannt-
lich nach Enthirnung vorgenommen. Es ist also von vornherein zu erwarten,
daB sie auch beim Menschen nur nachweisbar sein werden, wenn das GroB8hirn
entweder noch nicht oder infolge Erkrankung nicht mehr funktionsfihig ist.
Was letzteres betrifft, so ist das Vorkommen bestimmter tonischer Hals- und
Labyrinthreflexe bei Gehirnkrankheiten des Menschen schon von MaceNUs
und DE KLEYN selbst und dann von einer Reihe anderer Forscher festgestellt
worden. Die normale Entwicklung der betreffenden Phinomene in der ersten
Lebenszeit des Menschen hat vor allem ScHALTENBRAND (1) studiert. Es hat
sich dabei gezeigt, dal die einzelnen einschligigen Reaktionen in gesetzmaiBiger
Weise zu bestimmten, aber verschiedenen Terminen auftreten und wieder ver-
schwinden. Auf Einzelheiten kann hier nicht eingegangen werden; es sei aus-
driicklich auf die Mitteilungen des genannten Autors verwiesen und hier nur
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kurz folgende zusammenfassende Aufstellung wiedergegeben: In den ersten
6 Monaten sind vorwiegend Reaktionen auf Bewegungen nachweisbar. Dann
folgt ein Vierfiillerstadium mit charakteristischen primitiven Korperstell-
reflexen, das abgeldst wird durch eine Epoche, in der alle tonischen Haltungs-
reflexe auf die Extremititen verschwinden, bis schlieBlich im Laufe der ersten
Lebensjahre die endgiiltige Form der Kérperhaltung, der Bewegungen und der
Reflexe erreicht wird. Zu erwéihnen ist noch, daf im 2. Lebensjahre die Be-
wegungsreaktionen immer mehr an Bedeutung verlieren in demselben MafRe,
in dem die Lagereaktionen sich vervollkommnen.

In allen diesen Dingen bestehen mannigfache Analogien zu den Feststellungen
beim Tier; nur sind beim neugeborenen Menschen die Bewegungsreaktionen viel
stirker, die Stellreflexe viel weniger entwickelt als beim Tier; auch spiterhin
unterliegen die Stellreflexe einer viel stirkeren Hemmung. SchlieBlich ist das
symmetrische Aufstehen, das vom Menschenkind erst im 4.—5. Lebensjahr
erworben wird, eine spezifisch menschliche Erscheinung.

Ins Gebiet der soeben besprochenen Reaktionen gehéren noch einige weitere,
in der Humanpathologie praktisch wichtige Reflexe, so zu den symmetrischen
tonischen Halsreflexen der BRuUbDzYNskKYsche, ferner der Lanpausche Reflex:
bei Hochheben des Kindes in Bauchlage — Unterstiitzung am Thorax — hebt
das Kind den Kopf (Labyrinthstelireflex auf den Kopf); daran schlieBt sich
eine tonische Streckung der Wirbelsdule und der Beine. Driickt man jetzt den
Kopf nach abwirts, so verschwindet die Streckung und das Kind klappt wie
ein Taschenmesser zusammen. Indes lernen die Kinder verhaltnismiBig bald,
diesen Reflex zu vermeiden (LANDAU), daher ist er in seiner klassischen Form
nur bei etwa 10% der Kinder zu erzielen [ SCHALTENBRAND (2)]. Bisweilen schon
im ersten Lebensvierteljahr nachweisbar erreicht er seine hochste Frequenz im
zweiten und verschwindet als letzter von den tonischen Halsreflexen im Laufe
des 3. Lebensjahres. Dagegen ist der Gavaxtsche Riickgratreflex: Ausbiegung
der Wirbelséule nach Streichen der Riickenhaut mit der Konvexitit zur gereizten
Seite nur in den ersten Lebensmonaten nachweisbar. PEIPER und ISBERT
fanden, daf3 gleichzeitig das Becken nach hinten und das gleichseitige Bein in
Knie und Hiifte gestreckt, das der Gegenseite gebeugt wird. Dieselben Autoren
beschreiben einen Augenreflex auf den Hals: Annahme einer opisthotonischen
Stellung bei Belichtung der Augen. Die letzten beiden Reflexe sind ausschlie$3-
lich beim Menschen festgestellt worden.

SchlieBlich waren noch die bedingten Reflexe zu erwihnen, deren Entwicklung
beim Kind besonders von KrasNoGoRsKI und seiner Schule mit Hilfe der reflek-
torischen Speichelsekretion untersucht worden ist. Danach ist fiir ihre Er-
werbung im Gegensatz zu den zuletzt betrachteten Reflexen eine normale
Erregbarkeit und Funktionsfihigkeit der Hirnrinde, daneben eine bestimmte
optimale Erregbarkeit der subcorticalen Zentren erforderlich. Dem entsprechend
werden im ersten Trimenon iiberhaupt noch keine bedingten Reflexe gebildet,
und erst vom zweiten Halbjahr an hat man in nennenswertem MafBe mit diesen
Phénomenen zu rechnen. Auch dann noch wird die Schnelligkeit der Bildung
der bedingten Reflexe (Latenzdauer), ihre Persistenz (Wochen und Monate),
die H6he der Spezifitit und das richtige Verhéltnis zwischen Stirke des aus-
lssenden Reizes und Ausmafl der bedingten Reaktion, so wie diese Eigenschaften
spateren Lebensepochen zukommen, erst allmahlich erreicht. Zunichst zeichnen
sich diese Erscheinungen durch einen sehr geringen Grad von Spezifitit oder
— positiv ausgedriickt — durch eine starke Irradiation aus, und zwar sowohl
in dem Sinne, dafl zwischen mehreren dhnlichen Reizen nicht richtig gewihlt
wird, als auch in dem einer wenig spezifizierten Reaktion.
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Alle im vorhergehenden aufgefithrten motorischen Erscheinungen — und
daneben noch eine groBe Reihe anderer — sind also, um es noch einmal hervor-
zuheben, in bestimmten Altersstufen als vollig normal zu betrachten. Es kann
aber unter pathologischen Verhiltnissen diese friihkindliche Motorik entweder
mehr oder weniger lange iiber die ihr zukommende Altersperiode hinaus erhalten
bleiben oder aber sie kann, nachdem sie schon der des reiferen Kindes Platz
gemacht hatte, aufs neue in Erscheinung treten. So fithrt z. B. SCHALTEN-
BRAND (2) den Begriff des ,,quadrupedalen Syndroms® ein, das sich aus der
Gegenwart positiver Halsstellreflexe, primitiver Art des Aufstehens und Er-
schwerung oder Unméglichkeit des aufrechten Gehens zusammensetzt. Es ist
aber keineswegs immer so, dafl nun der Gesamtzustand einer bestimmten Ent-
wicklungsstufe erhalten bliebe oder wiederhergestellt wiirde, vielmehr handelt
es sich oft, ja meist nur um vereinzelte, vielfach nur unscheinbare Phinomene,
nach denen man suchen muf, und die unter Umstinden nicht konstant vorhanden
sind, sondern nur bei besonderer Beanspruchung der motorischen Funktionen,
wie z. B. bei Beschleunigung des Gangs, ungewohnten Haltungen u.dgl., in
Erscheinung treten (K. JAcos).

Diesen ,,motorischen Infantilismen muf} nicht immer eine organische Hirn-
affektion, also z. B. im Falle des Fehlens von Reflexen eine Unterbrechung des
Reflexbogens, zugrunde liegen. Vielmehr werden nach PEIPER und ISBERT
bei schwerer Beeintrichtigung des Allgemeinzustandes Muskeltonus und Reflex-
erregbarkeit in verschiedenem Ausmaf und verschiedener Reihenfolge geschadigt,
wobei es zum Erléschen bestimmter, zur Enthemmung anderer Mechanismen
kommen kann. Vielfach sind die ,,motorischen Infantilismen®“ gerade bei
Schwachsinnigen festgestellt worden (HomMBURGER, K. JacoB). Bei solchen
Kindern ist die mangelnde Entwicklung der Motorik leicht daraus erklirbar,
daB es ihnen an einem Bediirfnis fehlt, sich mit der Umwelt in Beziehung zu
setzen (THOMAS). Es stehen jedoch die betreffenden Phéinomene keineswegs in
einem unmittelbaren Verhéiltnis zum Grade der Intelligenzstérung.

HOMBURGER nimmt an, daB es sich in vielen Fillen um eine einfache Ver-
zogerung der Entwicklung ohne organische Grundlage handle, nimlich in den-
jenigen, bei denen sich die normale Entwicklung verspéitet noch einstellt. Da
es aber auch nach ihm Fille gibt, in denen der ,,Infantilismus gar nicht oder
nicht ganz verschwindet, und da ferner der Unterschied zwischen ,,funktionell*
und ,,organisch* ja wohl nicht so prinzipieller Art ist, so hindert uns nichts,
anzunehmen, daf hier sehr leichte Formen derjenigen Stérungen vorliegen, die
in den schwereren Fillen grobere und dauernde Defekte zeitigen, sei es, dafl die
jenen leichteren zugrundeliegenden Prozesse einer Heilung zuginglich sind, sei
es, dal geniigend gesunde Strukturen vorhanden sind, um die Funktion der
geschidigten zu iibernehmen. Jedenfalls gehoren diese Dinge sehr wohl auch,
ja, man konnte sagen, gerade vorzugsweise in den Rahmen der Phénomene,
deren Untersuchung erforderlich ist, wenn man sich iiber die Besonderheiten
kindlicher Motilitatsstorungen klar werden will. Kein Zweifel kann bestehen,
daB, nachdem unser Auge fir diese Erscheinungen hinreichend geschérft ist,
wir ihnen auch in Féllen gréberer motorischer Defekte werden nachgehen kénnen.
Schon jetzt werden wir in dies Gebiet gehorigen Symptomen verschiedentlich
in der Klinik der ,,cerebralen Kinderlahmung® begegnen.

IV. Symptomatologie.

An den Anfang der Betrachtungen iiber die Besonderheiten, die die Klinik
der Motilitdtsstérungen des Kindes gegeniiber derjenigen des Erwachsenen
aufweist, wollen wir die Tatsache stellen, daB beim Kind noch weniger als beim
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Erwachsenen ein Parallelismus zwischen dem Umfang der pathologisch-ana-
tomisch festzustellenden Zerstérungen und der Schwere der klinischen Erschei-
nungen besteht. Selbst verhéltnisméBig betrichtliche im Kindesalter erworbene
Substanzdefekte, Hohlenbildungen wie Narben, werden unter Umstinden als
Zufallsbefunde bei Sektionen von Personen aufgedeckt, die klinisch keinerlei
auf eine Hirnschidigung hinweisende Stérungen geboten hatten (s. Abb. 10
und 11). Es muf} natiirlich unentschieden bleiben, ob eine minutiése Unter-
suchung in solchen Fillen nicht doch leichte Abweichungen von der Norm,
gewisse ,,motorische Infantilismen®, wie wir sie oben kennen gelernt haben,
ergeben haben wiirde. Eine solche genaue Untersuchung wird eben, wenn ein
Verdacht auf Hirnstérung gar nicht gegeben ist, in solchen Fillen wohl fast
stets unterlassen werden. Es zeigt sich bei diesen Beobachtungen die S.72
hervorgehobene Fahigkeit des kindlichen Gehirns zur ,,Reorganisation®, die die
des Erwachsenen erheblich iibertrifft.

Auf der anderen Seite ist jedoch der Unterschied bemerkenswert, der zwischen
dem Zustand, wie wir ihn in den schwersten in unser Gebiet gehorigen Fillen,
den ,,Kindern ohne GroBhirn“, beobachten, und demjenigen eines groBhirn-
losen Tiers besteht: Das von EpINGER und FiscHER beschriebene Kind, das
33/, Jahre alt wurde, hat nie die Hinde zum Halten oder Greifen gebraucht,
es lag kontrahiert und fast bewegungslos da; nur das Gesicht zeigte eine gewisse
Motilitat, Lippen und Zunge wurden beim Saugen und beim Einlotfeln der
Nahrung gebraucht; sonst schien es immer zu schlafen, es fand sich keinerlei
seelische Regung, und es war nicht moglich, zu dem Kind in Beziehung zu treten.
Ahnlich verhielten sich die beiden Fille A. Jaxoss (2, 3) und andere einschligige
Falle des Schrifttums. Demgegentiber lernte der groBhirnlose Hund ROTHMANNS
bald wieder laufen, ja, eine Hiirde iitberklettern, er zeigte Wechsel von Schlafen
und Wachen, und obwohl ihm ebenso wie den genannten Kindern auBer taktilen
keinerlei Sinnesempfindungen zu Gebote standen, war es doch mdglich, ihn
allerlei zu lehren. Auch die Tonusverteilung ist bei den groBhirnlosen Tieren
im wesentlichen normal in scharfem Gegensatz zu den schweren Zustdnden von
,,Enthirnungsstarre”, die die ,, Kinder ohne GroB8hirn‘ zeigen .

Somit ist der Unterschied gegeniiber den Verhiltnissen auch beim hioheren
Saugetier noch immer hinreichend grof} ; kein Wesen ist eben so auf das Grofhirn
angewiesen wie der Mensch, und auch der der GroB8hirntéitigkeit noch entbehrende
Ssugling ist ja ein véllig hilfloses Geschopf, das ohne die Pflege Erwachsener
elend zugrunde gehen wiirde.

Zwischen den angefiihrten beiden Extremen, dem scheinbar vélligen Fehlen
cerebraler Stérungen und dem Vorhandensein fast absoluter Bewegungs-
losigkeit und eines jeder geistigen Regung baren Vegetierens liegt das groBe
Gebiet der klinisch in Erscheinung tretenden Stérungen, die wir als Folge von
Hirnschiddigungen im Kindesalter zu erwarten haben. Diese sollen — ent-
sprechend dem dieser Darstellung zugrunde liegenden Plan — nur insoweit
besprochen werden, als sie von denjenigen des Erwachsenen abweichen. Dagegen
kénnen wir uns nicht ganz auf die motorischen Symptome beschrinken, da
Storungen von seiten anderer Zentren und Bahnen ebenfalls dem Kindesalter
eigentiimliche Ziige bieten und so das Krankheitsbild vervollstindigen. Im
Vordergrund stehen aber doch stets:

1. Die motorischen Storungen.

Wir werden dabei, wie es schon FREUD u.a. getan haben, die Symptomatologie
der hemiplegischen und der di- und paraplegischen Formen getrennt besprechen,

1 Auf die Unterschiede, die in dieser Beziehung zwischen den bei und nach der Geburt
erworbenen Defekten und den in frither Fetalzeit entstandenen Mifibildungen bestehen
(GAMPER, A.JaxoB), kann hier nicht nidher eingegangen werden.

Handbuch der Neurologie. XVI. 6
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weil sich das als praktisch zweckméiBig erweist, obwohl hier kelneswegs ein
prinzipieller Gegensatz besteht und auch Ubergange von dem einen Typus in
den anderen vorkommen und vor allem viele Einzelziige beiden gemeinsam sind.
Die letzteren werden wir, um Wiederholungen zu vermeiden, bei der hem:-
plegischen Form abhandeln. Betont sei, da sich die folgende Darstellung der
Symptomatologie auf die Dauererscheinungen bezieht, die nach dem — wie
wir noch sehen werden — ja sehr oft drztlich nicht beobachteten ,,Initialstadium*
zuriickbleiben.

a) Die hemiplegische Form.

Die pyramidalen Stérungen. In &lteren Arbeiten kann man vielfach lesen,
daB die ,,cerebrale Kinderlihmung* auf einer mangelnden Anlage oder frithen
Unterbrechung der Entwicklung der Pyramidenbahn beruhe. Das ist namentlich
fir die spiter zu betrachtenden diplegischen Fille behauptet worden (Cox-
cErTi, CoLLIER). Aber ganz abgesehen davon, daBl, wie wir sahen (s. S. 70),
ein solcher Mangel in der Anlage von der sekundiren Degeneration bei
frithkindlichen Lésionen anatomisch gar nicht unterschieden werden kann,
wiirde auch eine gesonderte Besprechung der erstgenannten Félle keinen prak-
tischen Vorteil bringen. Jedenfalls spielen Stérungen der Pyramidenbahn-
funktion bei den kindlichen Hemiplegien keine geringere Rolle als bei denen des
Erwachsenen.

Uber die Frage etwaiger Unterschiede in der Symptomatologie beider findet
man allerdings im Schrifttum ziemlich widersprechende Angaben. Nach den
einen wiren zwischen der infantilen Hemiplegie und der des Erwachsenen
keinerlei wesentliche Differenzen, nach den anderen bestinden doch mehr oder
weniger betrichtliche Abweichungen. Sehr wesentlich fiir diesen Punkt ist
offenbar das Entstehungsalter der anatomischen Lasionen. Nach dem 9. Lebens-
jahr soll nach MaeNI kein Unterschied mehr zustande kommen. Aber in den
vorangehenden Zeitabschnitten gibt es offenbar einen Bereich, in dem die
Lihmungstypen stark differieren. Die wichtigste Besonderheit, die uns bei
kindlicher residuirer Pyramidenbahnlision entgegentreten kann, ist das Fehlen
des WERNICKE-MANNschen Verteilungstypus der Lahmungen. Hierauf hat zuerst
LewaNpowskY (1) aufmerksam gemacht. Statt des bekannten Erhalten-
bleibens der Beugersynergien am Arm, der Streckersynergien am Bein finden
wir beim Kind vielfach gliedweise Affektionen, also gleichzeitige Lahmungen
zusammengehoriger Agonisten und Antagonisten. LeEwanpowsky fand z. B.
regelmiBig die Rotatoren der oberen sowohl wie der unteren Gliedmaflen, ebenso
die Supinatoren und Pronatoren paarweise gelihmt, wahrend andere Paare
wie Extensoren und Flexoren funktionstiichtig bleiben. Ubrigens kommen
auch nach LEWANDOWSKY — besonders am Bein — Uberginge zum ,,Pra-
dilektionstypus“ vor. FoERSTER (9) sah demgegeniiber besonders hiufig eine
Monoplegia pedis bei Intaktheit der Bewegungen in den weiter proximal
gelegenen Gelenken. Beziiglich der Rotatoren fand er gerade eher einen differen-
tiellen Typus. LEwanNDowskYy erklirt das Ausbleiben des ,,Pradilektions-
typus® dadurch, dal eine Zusammenfassung der Muskeln zu bestimmten Be-
wegungen im kindlichen Gehirn noch nicht stattgefunden habe. Wenn auch bei
dlteren Kindern der ,, WERNICKE-MANN‘ vermifit werde, so liege das entweder
daran, daB jene Zusammenfassungen noch nicht fest genug seien, oder daf} die
Emubung neue Bedingungen schaffe, die dem Betroffenen nutzhcher seien als
die beim Pradilektionstypus verwirklichten.

ForrsTER (9) bringt dagegen die fragliche Erscheinung damit in Zusammen-
hang, daB} es sich bei den Kindern meist um Rindenlisionen handle; bei solchen
kann namlich, wie schon WERNICKE selbst ausgesprochen hat, der Pradilektions-
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typus fehlen. FOERSTER erklirt das damit, dall — seiner Theorie zufolge — die
Erhaltung oder Wiederkehr gewisser Muskelfunktionen bei der Pyramidenbahn-
lision auf dem vikariierenden Eintreten der ungekreuzten Bahnen der Gegen-
seite beruhe. Bei Rindenprozessen aber koénne es leicht zu einer geringen Mit-
schadigung dieser Hilfsursprungsfelder kommen. Diese FErklirung wiirde bei
der nahen Nachbarschaft der beiden Parazentrallippchen (s. jedoch S. 96)
natiirlich besonders fir die von ihm ja vorzugsweise beriicksichtigte FuB-
monoplegie Geltung haben kénnen. Fehlt diese Mitschidigung der andern Seite,
so tritt auch bei Rindenerkrankungen — und, so mufl man, ohne da er es
ausdriicklich sagt, wohl FOERSTER interpretieren, somit auch bei Kindern —
der ,,WERNICKE-MANN‘‘ in sein Recht. Der naheliegende Versuch, die FOERSTER-
sche Annahme durch Kklinisch-anatomische Paralleluntersuchungen auf ihre
Richtigkeit zu prifen, ist indes, soweit ich sehe, bisher nicht unternommen
worden.

Die segmental-gliedweise Lihmung ist nach LEwaNDowsKkyY (1) ferner dafiir
verantwortlich zu machen, da8 es bei der kindlichen Hemiplegie ,,kaum jemals*
zu echten Kontrakiuren im Sinne dauernder, aber passiv vollig tiberwindbarer
Muskelkontraktionen komme; es handle sich vielmehr in der Regel um fixe
organische Kontrakturen, die gar nicht einmal immer aus funktionellen hervor-
gegangen, sondern vielfach lediglich durch einen Mangel an Konformitit zwischen
Knochen- und Muskelwachstum bedingt seien.

Wie dem auch sei, jedenfalls findet man auch bei der infantilen Hemiplegie
— mit Ausnahme seltener Vorkommnisse von starker Hypotonie selbst bei
gesteigerten Sehnenreflexen [KONIG (4)] — ausgesprochene Tonuserhohungen,
besonders der weniger stark von der Lihmung betroffenen Muskeln und als
Resultat von Lihmungsverteilung und Kontraktur charakieristische Haltungen
der GliedmaBlen, die in den einzelnen Fillen zwar wechseln kénnen, im ganzen
aber doch dem Anblick, den solche Patienten gewihren, etwas Typisches geben
(s. Abb. 20 und 21). Eine solche kennzeichnende Haltung findet man schon
bei CazaUviELH! beschrieben, dessen Arbeit von FrEuD (1) an den Beginn
der Geschichte der ,,cerebralen Kinderlihmung* gestellt wird, der aber seiner-
seits schon auf MORGAGNI, ESQUIROL, ROSTAN u. a. Bezug nimmt. FREUD selbst
rekapituliert die Schilderung, die GAUDARD mit folgenden Worten gibt:

,,Der Arm ist an den Rumpf gedriickt, der Vorderarm steht in halber Pronation und
ist gegen den Oberarm rechtwinklig gebeugt. Der Ellbogen haftet am Kérper. Die Hand
ist gebeugt und ulnarwirts geneigt, die Finger mehr oder minder in die Hohlhand geschlagen,
wobei sie den Daumen iiberdecken. Das Bein, um ein Geringes nach innen rotiert, zeigt
manchmal eine leichte Beugung des Unterschenkels gegen den Oberschenkel und eine
Streckung (Plantarflexion) des FuBles. Dabei ist die FuBspitze nach innen gewendet, was
dem ganzen FuB den Charakter des Equinovarus verleiht. Bei der Mehrzahl der Kranken
ist die groBe Zehe fast rechtwinklig gegen den Metatarsus erhoben.

Von diesem Typus gibt es indes namentlich bei frither Entstehung des
Leidens mannigfache Ausnahmen, die aber zum Teil von den betreffenden
Autoren zu sehr verallgemeinert werden. Nach GIerLIcH (1) 2 ist in Fillen
von vor dem 9.—10. Lebensmonat entstehenden Pyramidenlisionen die Haltung
genau die umgekehrte wie diejenige, die beim Erwachsenen infolge des WERNICKE-
Maxnschen Verteilungstypus der Lahmung auftritt: Der Oberschenkel ist
maximal abduziert und auBenrotiert, das Bein im Hiift- und Kniegelenk gebeugt,
im Sprunggelenk dorsalflektiert und leicht supiniert (Calcaneo-Varus-Stellung),

1 Die Arbeit von CAzZAUVIELH aus dem Jahre 1827 ist gerade heute dullerst interessant
zu lesen, da sie sich z. B. ziemlich eingehend mit dem jetzt so aktuellen Problem der Lokali-
sationsmoglichkeit cerebraler Funktionen — zum Teil in Auseinandersetzungen mit GALL —
beschaftigt.

2 GIERLICH nimmt Bezug auf eine entsprechende Mitteilung von RicHARD STERN. Ich
habe die betreffende Arbeit, iiber die GIERLICH kein Zitat gibt, nicht finden kénnen.

6*
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der Arm im Schultergelenk abduziert und gehoben, im Ellenbogen gebeugt und
supiniert, die Finger gestreckt. Es wiirden demnach im allgemeinen in der
oberen Extremitdt die Verlingerer, in der unteren die Verkiirzer iiberwiegen.
GierricH (1) setzt diese Haltung zu der von FrREUD — allerdings vorwiegend
im Affekt — beobachteten ,,Anbetestellung’ in Beziehung. Zur Erklirung
der Erscheinung greift er mit ForrsTER auf den ,,Klettersprung® der Affen
zuriick: die Pyramidenbahn iibernehme nach ihrer Entwicklung nur die erste

Abb. 20. Sonja W., geb. 1.11.26. Spastische Abb. 21. Sonja W. Nach STOFFEL-Operation.
Hemiparese rechts. Beginn des Leidens nach
Keuchhusten 1927. Vor der Operation. Kinder-
klinik Hamburg - St. Georg (Prof. REINHARD).

Phase des Fluchtsprungs der Affen. Werde sie in diesem Stadium zerstért, so
treten die unter der Herrschaft der subcorticalen Zentren verbliebenen Muskel-
synergieen der 2. Phase in Erscheinung; das sei der ,, WERNICKE-MANN‘‘. Komme
aber die Pyramidenbahn gar nicht erst zur Entwicklung, so miissen die die
erste Phase des Fluchtsprungs ausfiihrenden Muskeln in Kontraktur geraten.

Von ganz anderen Gesichtspunkten, aber auch von ganz anderen, vermutlich
an Fillen spiterer Entstehung gewonnenen Erfahrungen geht EVERSBUSCH in
einer fast gleichzeitig mit der eben genannten Arbeit erschienenen Veroffent-
lichung aus: er unterscheidet scharf zwischen leichten, mittelschweren und
schweren Formen. Bei den leichten ist der Unterarm bei méBiger Pronation
entweder gestreckt oder auf etwa 150—160° gebeugt; im Bein hochstens geringe
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Spitzfullstellung. Bei den mittelschweren Féllen ist der Oberarm leicht adduziert
und einwirts rotiert, der Unterarm stérker gebeugt und in ausgesprochener
Pronation fixiert, die Hand auf 90° gebeugt und stark ulnarflektiert, die Finger
gebeugt, der Oberschenkel etwas adduziert und einwirts rotiert, der Unter-
schenkel im Knie miBig gebeugt, der Fuf} in Equinovarusstellung. In schweren
Fallen ist der Oberarm fest an den Brustkorb gedriickt, der Unterarm recht-
oder spitzwinklig gebeugt und stark proniert, die Hand maximal ulnarflektiert,
die Finger krampfhaft zur Faust geschlossen, das in Hiifte und Knie stark
kontrakturierte, adduzierte und einwirtsrotierte Bein zeigt ausgesprochene
Spitzfullstellung. EvERsBUSCH fand bei elektrischer Untersuchung der Nerven-
plexus in Narkose, also bei Ausschaltung ,,cerebraler Impulse®, dhnliche Unter-
schiede im Reizeffekt bei Anwendung schwacher, mittelstarker und starker
Strome, ja, es gelang, in tiefer Narkose durch solche elektrischen Reizungen
den gleichen Haltungstyp zu erzeugen wie bei ,,cerebraler Kinderlihmung*
(so auch Max LanGcE). Er ist daher der Ansicht, daB fiir das klinische Bild
weder die Art noch die Topographie der Lision, sondern vor allem die Intensitit
des ,,Reizes ( ?), der das zentrale Neuron treffe und von diesem aus dem peri-
pherischen Neuron zufliee, maBgebend sei.

Nach STERNBERG sind die Kontrakturen bei infantilen Pyramidenléisionen einer-
seits beweglicher — d. h. bei vorsichtigem Vorgehen leichter zu iiberwinden —,
andererseits stdrker — d. h. sie fixieren an sich stéirker — als bei Erwachsenen.
Uberhaupt sind die Spasmen bei passiven Bewegungen weniger ausgesprochen
als bei aktiven [IBraHIM (1)], ja in den Fingern kann eine abnorm starke passive
Beweglichkeit, vor allem Uberstreckbarkeit, vorhanden sein.

Die Kontrakturen kénnen spontan wieder nachlassen, und zwar — im Gegen-
satz zu den immer in den distalen Gliedabschnitten am stirksten bleibenden
Paresen — in ziemlich unregelméfiger Weise. In anderen Fillen aber nehmen
sie, wenn nicht eingegriffen wird, immer mehr zu, und aus den funktionellen
werden durch Verkiirzung der Muskeln ,.anatomische’® oder Schrumpfungs-
kontrakturen, die auch in Narkose nicht mehr zu lésen sind.

Andererseits ist auf die schon S. 72 hervorgehobene, im allgemeinen sehr
viel weitergehende Restitution hinzuweisen, die bei kindlichen Hemiplegieen zur
Beobachtung kommt. Die meisten unter diesen Kranken lernen nicht nur
leidlich gehen, sondern auch den — wie beim Erwachsenen — fast stets mehr
geschidigten Arm selbst zu Einzelbewegungen wieder benutzen.

Im dbrigen kann ebenso wie die Haltung, so auch der Gang der infantilen
Hemiplegiker Abweichungen von dem halbseitig gelihmter Erwachsener zeigen:
neben dem fiir letztere charakteristischen zirkumduzierenden Gang kommt
einfaches Hinken und Nachziehen des geschwichten Beins, Aufsetzen des Beins
als Ganzes, Steppergang zur Beobachtung [Konie (4)]; ataktische Erschei-
nungen — Schleudern und Stampfen — konnen hinzutreten (s. S. 100).

Neben den hemiplegischen sieht man auch monoplegische Formen, ja, Fille,
in denen praktisch genommen nur eine oder wenige Bewegungen in Mitleiden-
schaft gezogen sind. Besonders kennzeichnend ist hier die schon erwahnte
Monoplegia pedis [FOERSTER (9)]. Man mufl aber bedenken, daf} es meist End-
zustinde sind, die hier untersucht worden sind, und man nicht wissen kann,
ob nicht urspriinglich ausgedehntere Halbseitenerscheinungen zufolge der dem
Kind zukommenden Restitutionskraft wieder verschwunden sind.

Facialis und Hypoglossus sollen sich angeblich seltener als beim Erwachsenen
an der Halbseitenlihmung der Kinder beteiligen (WERNICKE u. a.). Eine Ur-
sache fiir diese Erscheinung, die iibrigens von FREUD und RIE sowie von
Konie (7) bestritten wird, und die man jedenfalls statistisch nirgends belegt
findet, ist nicht recht ersichtlich, ebensowenig fiir die angebliche hiufigere
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Beteiligung des Augenastes an der Facialisschwéche und die vorwiegend mimische
Natur der letzteren. [In einem Fall KONTGs (7) war eine solche mimische Facialis-
laihmung das einzige Restsymptom.]

Augenmuskellihmungen kommen natiirlich ebenfalls bei entsprechender
Lokalisation der pathologischen Prozesse vor. Nach LisT sind bisher 20 Fille
WEBER-BENEDIKTscher gekreuzter Lahmung beim Kind beschrieben worden.
Das Syndrom soll iibrigens in diesen Féllen nicht ganz typisch sein, insofern
die Levatorlihmung vielfach fehlt und supranucledre Blicklihmungen, nament-
lich solche nach der Seite, vorhanden sind (LisT), wihrend eine vertikale Blick-
lahmung nur von BaABONNEIX und BrLum beschrieben worden ist. In akuten
Fillen dieser Art handelt es sich oft um Tuberkel, die bekanntlich ihren Pré-
dilektionssitz im Pons-Pedunculusgebiet haben und die dabei als eine das Kindes-
alter bevorzugende Affektion gelten kénnen. Auch wo es sich um Restzustinde
handelte, sind mehrfach Kalkherde, die mit einiger Wahrscheinlichkeit auf
abgeheilte Tuberkel bezogen werden konnten, teils durch Sektion, teils réntgeno-
logisch nachgewiesen worden.

AuBler eigentlichen Augenmuskellihmungen kann sich auch bei Kindern,
die vorher nicht geschielt haben, Sirabismus einstellen; doch spielt dieser bei
der hemiplegischen Form eine viel geringere Rolle als bei der diplegischen
(s. S. 96).

Endlich wére hier noch der Mitbewegungen Erwihnung zu tun, die nach
C. WesTPHAL (2) geradezu ein Kennzeichen der friiherworbenen Hemiplegie
sein sollen, die auf alle Félle aber bei dieser bedeutend hiufiger vorkommen
als beim Erwachsenen. Es kommen sowohl homo- wie kontralaterale und unter
letzteren identische und nicht identische in Betracht. Sie treten vor allem als
Bewegungen eines gelihmten Glieds bei einer gewollten Bewegung eines nicht
gelihmten in Erscheinung. Unter den homolateralen kommen in erster Linie
solche im Arm beim Gehen in Betracht: Die sonst unter Umstinden ganz un-
bewegliche Oberextremitédt wird hierbei ausgestreckt oder nach hinten gezogen
und an die Seitenwand des Leibes gedriickt [FREUD (1)] oder gebeugt und
proniert [ScHOB (2)] oder endlich abduziert und weit nach vorn und hinten
geschwungen. OPPENHEIM (2) sah besonders hdufig Mitbewegungen des Extensor
hallucis longus, der sich bei jedem Schritt, ja, selbst bei jeder Bewegung des
Arms energisch kontrahierte.

Da, wie wir S. 76 sahen, Mithewegungen eine kennzeichnende Erscheinung
unentwickelter Motorik darstellen, so wird man sich nicht wundern, diese Eigen-
tiimlichkeit bei fritherworbenen Hirnprozessen persistieren zu sehen. Aller-
dings sind identische Mitbewegungen, die auch in derselben Richtung und ganz
demselben AusmaB erfolgen wie die des willkiirlich bewegten Glieds, nicht ohne
weiteres auf diese Weise erklidrbar, denn bis zu einem solchen Grade gehen die
normalen Mitbewegungen des Kleinkinds nicht [LEwaNDOWSKY (2)]. Welche
Bahnen und Zentren in erster Linie geschidigt sein miissen, damit reichlich
Mitbewegungen auftreten, ist wohl noch nicht ganz entschieden. DaB die Pyra-
midenbahn dabei eine Rolle spielen kann, diirfte keinem Zweifel unterliegen,
ist doch z. B. das eine Mitbewegung darstellende STRUMPELLsche Phinomen
ein ganz ausgesprochenes Pyramidenzeichen.

Die extrapyramidalen Storungen. Eine weitere Eigentiimlichkeit der in-
fantilen Hemiplegie ist die, da — worauf zuerst BENEDIKT aufmerksam ge-
macht hat — viel hdufiger als beim Erwachsenen zu den pyramidalen sich
extrapyramidale Bewegungsstérungen hinzugesellen, und zwar bei den hier
zunéchst ausschliellich in Rede stehenden halbseitigen Lihmungen vor allem
in ihren hyperkinetischen Formen: Athetose und Chorea. Diese Stoérungen, in
reinen Féllen auf die Seite der Lahmung oder Parese beschrinkt (Hemichorea,
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posthemiplegica; WEIR MITCHELL), kénnen von Beginn des — dann sich meist
langsam entwickelnden — Leidens an vorhanden sein oder — héufiger — sich
erst spiter ausbilden nach einem Intervall, das zwischen 15 Tagen [FrEUD (1)]
und 25 Jahren (RULF) betrdgt; die spastische Parese kann dann inzwischen
schon mehr oder weniger weit zuriickgegangen sein. Die Hyperkinesieen konnen
auf der ganzen kranken Seite in Erscheinung treten oder nur eine Gliedmafe
betreffen. Bald sind mehr oder weniger ausgesprochene Paresen damit ver-
kniipft (,,choreatische Parese’’; FREUD und RiE), bald sind von Léhmungen
und Pyramidenerscheinungen verschonte oder wieder freigewordene Extremi-
titen befallen; so kénnen charakteristische Kombinationen wie etwa: spastische
Lihmung des Beins, Athetose oder Chorea des Arms zustande kommen (FREUD).
Auch Chorea der einen, Athetose der anderen Extremitit oder des Gesichts
(WACHENDORF) kommt vor. Die Fille, in denen von vornherein ,,statt einer
Lihmung‘ eine Chorea auftritt (FREUDs 4. Gruppe: ,,Frithchorea®), sind nach
genanntem Autor durch Beginn jenseits der — sonst am haufigsten betroffenen —
ersten 3 Lebensjahre, durch allméhliche Entwicklung, durch die Haufigkeit
der Schreckitiologie und durch die Seltenheit von Aphasie, Epilepsie, schweren
trophischen und psychischen Stérungen ausgezeichnet.

Oft ist durch die exzessiven unwillkiirlichen Bewegungen die Gebrauchs-
fahigkeit der betroffenen GliedmafBen schwerer geschidigt als durch die pareti-
schen Erscheinungen. Nur bei ganz schweren Kontrakturen kommen (zufolge
rein mechanischer Umsténde) diese Hyperkinesieen nicht vor. Doch zeigt ein
Fall WacueNpoRFs, daB auch diese Regel Ausnahmen erleidet. Erwéahnt sei,
daB die choreatischen Bewegungen im Gesicht den Augenast nicht zu verschonen
pflegen und oft auch nicht auf die paretische Gesichtsseite beschrinkt bleiben
(FrEUD und Rik). — Auch Halbseitentremor ist bisweilen beobachtet, nach
BERNHARDT sogar schon vor Einsetzen der Lahmung. JacosI sah als einzige
Resterscheinung nach kindlicher Hemiplegie einen halbseitigen Intentions-
tremor zuriickbleiben.

Bedeutend seltener sind als extrapyramidal aufzufassende halbseitige Rigor-
zustinde. Rigor wird ja meist auf Pallidumschiddigung zuriickgefiihrt, und da
jedes Pallidum durch pallidofugale Fasern mit tieferen Abschnitten der gleichen
und der Gegenseite verbunden ist, so ist gut verstindlich, daBl in der Regel
nur doppelseitige Lésionen dieses Kerns klinische Erscheinungen bedingen.
Immerhin sind einzelne Beobachtungen iiber halbseitige Storungen einschligiger
Natur im Schrifttum niedergelegt [LoTMAR (2), BABONNEIX u.a.). A. JAKOB (2)
sah einmal auffallende Steifigkeit und Bewegungsarmut auf der nicht geldhmten
Seite und bezieht das — wenigstens teilweise — auf den Ausfall des gleich-
seitigen strio-pallidiren Systems. Ob hierher auch das gehort, was BECHTEREW
als ,,Hemsitonie‘‘ beschrieben hat, miilte noch einmal auf Grund unserer heutigen
Kenntnisse vom extrapyramidalen System nachgepriift werden.

Es ist hier im iibrigen nicht der Ort, weder die feinere Symptomatologie
noch die Pathophysiologie und Lokalisationslehre dieser Erscheinungen zu
besprechen. Es sei verwiesen auf die Kapitel RADEMAKER (Bd. 2), FOERSTER
(Bd. 3), Lormar (Bd. 5), JosepHY, GAMPER, MENDEL (Bd. 16) u. a. dieses
Handbuchs, ferner auf die bekannten Monographien iiber dieses Thema, unter
denen besonders die in deutscher Sprache geschriebenen von BosTrOEM (2),
A. Jakos (2), Kuewst, F. H. Lewy, LotMAR (2), SpaTz (2) und STERTZ (1)
zu nennen sind, des weiteren auf die Verhandlungen der Gesellschaft deutscher
Nervenirzte im Jahre 1921 [Referate von PoLLak, A. JAKOB (5) und BoSTROEM
(4)] und auf die Arbeit von FOERSTER (8).

An dieser Stelle interessiert nur die Frage: ,,welches sind die Ursachen, die
gerade beim kindlichen Gehirn diesen Mechanismus so leicht in Gang kommen
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lassen‘‘, eine Frage, die noch kaum angeschnitten worden ist. Bezeichnend in
dieser Beziehung ist, daB in den beiden Referaten iiber das Thema: ,extra-
pyramidale Erkrankungen im Kindesalter auf der Tagung der kinderéarzt-
lichen Gesellschaft diese so vordringliche Frage von den Referenten [LoTMAR (3)
und IBRAHIM (2)] nur recht kurz gestreift worden ist. Doch findet man in den
Ausfilhrungen LotMars folgenden bemerkenswerten Satz, den man nur unter-
streichen kann: , Fir jede nach Zell- und Faserreifung, nach lokalen und all-
gemeinen Erregbarkeitsverhéltnissen sich abhebende Entwicklungsstufe des
Gehirns mufl eine Modifikation der patho-physiologischen Theorie, im ganzen
also eine Theorie der ontogenetischen Abwandlung der klinischen Stérungen
bei Lésionen gleichen Sitzes und gleicher Art gefordert werden. Zur Aus-
filhrung dieses Programms scheinen bis jetzt kaum die ersten Schritte getan
zu sein. Das ist um so weniger zu verwundern, als hierfiir n6tig wire, erst einmal
iiber die Entstehungsart dieser Bewegungsstérungen ¢m allgemeinen und ins-
besondere beim Erwachsenen sehr viel klarer zu sehen, als wir das heute tun.
Denn trotz aller Fortschritte, die uns namentlich die letzten 20 Jahre auf dem
Gebiet der Erkrankungen des extrapyramidalen Systems gebracht haben, sind
gerade die hier in Rede stehenden Probleme von einer befriedigenden Losung
noch weit entfernt. Wir befinden uns hier noch durchaus in einem Entwick-
lungs- und Ubergangsstadium der Wissenschaft, das auf den Unbefangenen
vielfach noch einen etwas wirren, ja, chaotischen Eindruck macht. Gar viele
Punkte sind noch vollkommen ungeklirt, andere sind noch Gegenstand weit-
gehender Meinungsverschiedenheiten.

Aus der grolen Zahl der noch offenen Fragen seien hier nur die folgenden,
die fiir die Beurteilung der Verhiltnisse in der kindlichen Nervenpathologie
besonders wichtig zu sein scheinen, wenigstens angedeutet:

Stellen Athetose und Chorea prinzipiell verschiedene Bewegungsstérungen
dar [LEwWANDOWSKY (1), FOERSTER (8)], oder gehen sie ineinander iiber und
kénnen vielfach nicht auseinandergehalten werden [ANTON (1), K6xN1c (4)]?
Besteht die Aufstellung des Begriffs der ,,Pseudoathetose’ [LEWANDOWSKY (1)]
als einer Form athetoider, aber nur durch anderweitige Bewegungen, besonders
durch das Gehen ausgelster Mitbewegungen zu Recht oder nicht (BosTroEM) ?
Handelt es sich bei Chorea und Athetose um Reizerscheinungen (was heute
wohl kaum noch vertreten wird), um Enthemmungs-, nach LotmAR (2) besser
Isolierungserscheinungen oder um Fortfall centripetaler Erregungen, oder
kommen beide letztgenannten Moglichkeiten in Betracht ?

Dann kommt das groBe Heer der lokalisatorischen Fragen, unter denen
allen voran die Vorfrage nach der Moglichkeit der Lokalisierung extrapyra-
midaler Bewegungsstorungen iiberhaupt zu beantworten wire, eine Frage,
die von einer Reihe von Autoren [LEWANDOWSKY (1), WiLsoN, MINKOWSKI (2),
BosTrOEM (3), SPATZ (2)] verneint oder zum mindesten sehr skeptisch beurteilt
wird, von andern mit Entschiedenheit bejaht, von wieder andern fiir die ver-
schiedenen Formen der Stérungen verschieden beantwortet wird, etwa in dem
Sinne, dafl zwar die Chorea, nicht aber die Athetose einer Lokalisierung zuging-
lich sei. Aber auch unter den wohl die Mehrzahl bildenden Anhidngern einer
Lokalisation besteht bekanntlich keineswegs Einigkeit iiber die Bedeutung
der einzelnen Hirnprovinzen fiir die Entstehung der in Rede stehenden Bewe-
gungsstérungen, insbesondere iiber die Rolle, die dabei die Zentralganglien
in ihrer Gesamtheit wie in ihren einzelnen Teilen [ANTON (1)] sowie die sie ver-
bindenden und durchziehenden Faserziige, die afferenten — cerebello-cere-
bralen (BoNHOFFER) und thalamo-corticalen — Bahnen, das Kleinhirn (KLe1sT),
speziell der Nucl. dentatus (BostrRoEM und SpaTz), endlich das GroBhirn und die
Pyramidenbahn spielen.
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Was insbesondere die letztere betrifft, so wird bekanntlich ihre Intaktheit
von einer Reihe von Forschern fiir eine Vorbedingung zur Entstehung extra-
pyramidaler Hyperkinesieen gehalten und fiir diese Anschauung u. a. die Er-
folge der von HoRSLEY empfohlenen Excision motorischer Rindenabschnitte
— die indes bestritten und jedenfalls wohl inkonstant sind —, ins Treffen ge-
fithrt. Andere, wie THOMAS und JUMENTIE halten eine — wenigstens funk-
tionelle — Schéadigung der Pyramidenbahn iiberhaupt bei allen Stammganglien-
erkrankungen fiir vorliegend, und HAENELs schon oben zitierter Fall scheint
zu beweisen, dafl Athetose auch bei ihrem voélligen Ausfall in Erscheinung
treten kann, ja, wieder andere sehen sogar in einer Ausschaltung der motorischen
Rindenregion selbst eine Ursache dieser Bewegungsstorung [MINKOwWSKI (2)]%.

Das ist nur ein kleiner Teil der Probleme, deren Lésung vorweg erfolgt sein
miiflte, wenn wir imstande sein wollten, auf die oben aufgeworfene Frage nach
den Ursachen der einschligigen Besonderheiten im Kindesalter eine befrie-
digende Antwort zu geben. Wollen wir auf Grund unserer heutigen beschrinkten
Kenntnisse eine vorldufige Antwort zu geben versuchen, so wére zunichst zu
sagen, daf die Pradilektion des Kindesalters in viel hoherem MaBe fiir die Athe-
tose als fir die Chorea gilt. Die Athetose hat man ja geradezu als eine spe-
zifische Reaktion des kindlichen Gehirns bezeichnet. Sie ist bei Kindern so
héufig, daBl ,,man geneigt ist, sie weniger von der Lokalisation des Prozesses
als vom zeitlichen Auftreten der Erkrankung abhingig zu machen‘ [OPPEN-
HEIM (3)], und nach LEwANDOWSKY (1) entspricht die Athetose beim Kind
der Kontraktur des Erwachsenen; iiberdies bestehen nach ihm flieBende Uber-
ginge von der Kontraktur zum Spasmus mobilis und von diesem zur Athetose.
Das Vorkommen der letzteren beim Erwachsenen — von ForrsTER (8) fiir
sicher gehalten — wird zum Teil tiberhaupt bezweifelt (P. MARIE, FILIMONOFF),
zum Teil auf eine schon in fritherer Zeit entstandene infantile Hirnschidigung
bezogen [BostroEM (1)]. Nach LEwaNpowsky (1) gehért die Erwachsenen-
athetose zur ,,Pseudoathetose’* (s. oben). Auch A. JakoB (2) hilt sie nicht fiir
identisch mit der kindlichen, insofern bei ihr eine allgemeine Hypertonie viel
mehr im Vordergrund stehe.

Demgegeniiber soll die Chorea durchschnittlich erst in spéiteren Lebens-
phasen entstehen, so jedoch, daB auch hier noch das Kindesalter eine besondere
Disposition zur Erkrankung zeigt (H. CURSCHMANN). Aber es gibt auch eine
angeborene Chorea (s. den Fall von KoNnoNowa), und andererseits macht IBRA-
HM (2) darauf aufmerksam, daf auch die Athetose selbst bei angeborenen
Hirnschidden sich erst im Laufe der Zeit zu entwickeln pflege, wobei aber un-
bekannt bleibe, ob dies auf einer Progredienz des Leidens oder aber darauf be-
ruht, da} erst die Pyramidenbahnen oder die Verbindungen zwischen Stamm-
ganglien und iibrigem Nervensystem entwickelt sein miissen, ehe eine Athetose
in Erscheinung treten kann.

Wir konnen hier nur gleichsam als Programm die Frage aufwerfen: ist die
besondere Disposition des Kindesalters fiir diese Bewegungsstérungen mehr
ein anatomisch-lokalisatorisches oder mehr ein physiopathologisches Problem ?
In ersterer Beziehung hitte die Frage zu lauten: werden durch die das kind-
liche Gehirn treffenden Schéidlichkeiten extrapyramidale Zentren und Bahnen
héufiger, in groBerem Umfange oder in anderer Weise betroffen als beim Er-
wachsenen? Hier wire vorweg darauf hinzuweisen, dafl ja auch beim Er-
wachsenen die Blutungen und Erweichungen, die hier bekanntlich die grofte
Rolle in der Erzeugung von Pyramidenbahnldsionen spielen, in der ganz

1 Wenn der Vergleich der Bewegungen des Neugeborenen mit athetotischen das Wesen
der Sache treffen sollte, so miite man schon hieraus auf die Entbehrlichkeit der Pyramiden-
bahn fiir die Entstehung dieser Hyperkinesie schliefen.
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iiberwiegenden Mehrzahl der Fille auch die Stammganglien und insbesondere
auch das Striatum in Mitleidenschaft ziehen. Der pathologische Anatom, der
sich hiervon tagtaglich iiberzeugen kann, ist immer wieder aufs neue iiberrascht,
daB ihm in solchen Fillen so wenig iiber klinische Stérungen von seiten des
extrapyramidalen Systems berichtet werden kann, ja, da gar nicht so iiber-
miBig selten in Fillen von fast reinen Stammganglienherden, die gerade eben
noch an ihrer Peripherie die innere Kapsel oder das Centrum semiovale in Mit-
leidenschaft ziehen, nur dies letztere Moment klinisch in Erscheinung ge-
treten war. _

Gewill stecken auch in den Symptomen der einfachen kapsuliren Hemi-
plegie solche, die man heute auf Affektion extrapyramidaler Funktionen zu
beziehen hat, worauf u. a. STRUMPELL (3) hingewiesen hat. Ferner sind auch
Motilitatsstérungen, die mehr im engeren Sinne zu den extrapyramidalen zu
rechnen sind, bei den oben genannten vasculidren Prozessen festgestellt worden;
sie sind nach BOTTIGER, der eine ,,Hemihypertonia apoplectica‘ (entsprechend
der BrcHTEREWschen ,,Hemitonie**) ohne wesentliche Pyramidenzeichen be-
schreibt, gar nicht einmal so selten. Aber das indert nichts an der Tatsache,
daB gerade die so eindrucksvollen Hyperkinesieen bei der kindlichen Hemi-
plegie ungleich hiufiger sind, als bei der des Erwachsenen. Hier nun kénnte
man vielleicht darauf hinweisen, daf bei Kindern viele Destruktionsprozesse
des Gehirns, wie sie iiberhaupt durch eine gréBere Ausdehnung ausgezeichnet
sind, so auch die Zentralganglien usw. in groferem Ausmall zu befallen pflegen.
Es sei an das erinnert, was iiber das Fortschreiten der Affektionen im kindlichen
Gehirn und die sog. ,,Ausdehnungsreaktion* gesagt wurde (S. 65—68). THOMAS
spricht davon, daB herdfésrmige Erkrankungen des extrapyramidalen Systems
in der Kindheit die Neigung haben, sich iiber die Hirnrinde auszubreiten, bleibt
aber den Beweis dafiir schuldig, daB erstere dabei das primire darstellen. Des
weiteren ist auch verstindlich, daf Zirkulationsstérungen im Gebiet der V. magna
Galeni und der Venae cerebri internae zu erheblichen Schidigungen der Stamm-
ganglien fithren konnen, die ja ein Quellgebiet der eben genannten Venen dar-
stellen. Nun kénnen aber, wie wir oben sahen, gerade solche Kreislaufstérungen
die Folge des Geburtstraumas sein. Besonders sind dabei die subependyméiren
Gebiete des Thalamus und des Caudatum gefihrdet (WaLp). Es mulB allerdings
ausdriicklich bemerkt werden, daB schwerere Destruktionsprozesse dieser Art
nach WALD selten sind, und da8 auch leichtere in der Regel nur dann auftreten,
wenn gleichzeitig Schidigungen der Marksubstanz vorliegen. Diese Erwi-
gungen haben im iibrigen ganz vorwiegend fiir die doppelseitigen Stérungen
Bedeutung, kénnen aber auch bei den halbseitigen in Betracht kommen.

Die Schwierigkeiten der lokalisatorischen Probleme werden noch durch
folgende Tatsache beleuchtet: Beim ,,BrerscHowskyschen Typus der cere-
bralen Kinderlihmung® (s. S.73) ist Hemiathetose beobachtet worden. Nun
haben C. und O. Voar als Parallelerscheinung zu der ziemlich elektiven Er-
krankung der 3. Rindenschicht einen Status fibrosus des entsprechenden Stria-
tum gefunden, aber nur in einem von den 3 Fillen hatte jene Bewegungsstérung
bestanden. Die Autoren nahmen eine Uberdeckung der striiren Komponente
im klinischen Bild durch die corticalen Stérungen an.

Legt man mehr Gewicht auf eine besondere physiologische Reaktionsweise
des kindlichen Gehirns, so wird man sich an die Annahme halten konnen, daBl
beim Kind diese Bewegungsformen gleichsam parat liegen. Wir sahen, dafB
das Neugeborene unter der Herrschaft des noch nicht vom Striatum beeinfluBten
Pallidum Bewegungen ausfiihrt, die vor allem mit der Athetose Verwandt-
schaft zu haben scheinen. Man kann sich sehr wohl vorstellen, daB, wenn in-
folge sehr frithzeitiger Krankheitsvorginge das Pallidum iiberhaupt nie die
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Ziigel iibergeordneter Zentren zu spiiren bekommen hat, andere, und zwar den
normalen des ersten Sduglingsalters ndherstehende abnorme Bewegungen zur
Entstehung kommen, als wenn die Zerstérung erst eingesetzt hat, nachdem
ein groBer Teil der Bewegungen auf jene héheren Zentren iibernommen worden
ist. Es ist dazu allerdings wieder zu sagen, dafl Athetose und Chorea keines-
wegs einfach einem Stehenbleiben auf der frithesten Stufe der Motilitit ent-
sprechen, dafl es sich vielmehr um Bewegungsformen handelt, die ,,quantitativ
weit iiber das bei letzteren Vorkommende hinausgehen und qualitativ mit
ihrem Fehlen einer zweckmiBigen Gliederung in Mitwirker und Nichtmitwirker
sich jenen gegentiber als hochgradig verzerrt und abgedndert erweisen, so daf
man ohne die Annahme einer krankhaften Erregbarkeitssteigerung durch die
Isolierung nicht auskommt* [LoTMARr (3)].

Zusammenfassend werden wir vielleicht sagen dirfen, daB eine besonders
ausgedehnte Mitlasion der subcorticalen Zentren durch die sich vorwiegend
im Kindesalter abspielenden Prozesse und eine besondere, auf dem zur Zeit der
Erkrankung erreichten Entwicklungszustand beruhende Bereitschaft zu der-
artigen Bewegungsstorungen als Ursachen fiir die Héufigkeit der fraglichen
Hyperkinesieen im Kindesalter in Betracht kommen, da aber schwerlich das
Problem damit auch nur annidhernd erschopft ist.

Um nur noch einen komplizierenden Faktor zu nennen, so sei auf die kon-
stitutionellen Einfliisse hingewiesen: vor allem bei der Chorea ist nach KEHRER
eine hereditire Disposition sehr mit zu beriicksichtigen; er glaubt, daBl nicht
wenige Fille von choreatischen Stérungen dem HuNTINGTONschen Vererbungs-
kreis angehdren, auch wenn ausgesprochene HuNTINGTON-Fiélle in den be-
treffenden Familien nicht nachweisbar sind. Familidres Vorkommen ist vor
allem bei doppelseitiger Chorea und Athetose beobachtet worden [ANTON (1),
C. und O. VoarT u. a.].

b) Doppelseitige (para- und diplegische) Formen.

Die Haufigkeit doppelseitiger cerebraler Lihmungen sowie anderweitiger
Bewegungsstorungen ist ebenfalls eine ganz ausgesprochen dem Kindesalter
zukommende Besonderheit. Durch schwerere Pyramidenbahnlidsionen beider
Seiten im Bereich des Gehirns wird beim Erwachsenen meist das Leben ernst-
lich bedroht, und Dauerzustinde wie beim Kind werden sich in solchen Féllen
nur selten entwickeln. In den leichteren Fallen spielt hier bekanntlich der
Ausfall doppelseitig innervierter bulbérer Funktionen im Krankheitsbild eine
viel groBere Rolle als die meist nicht sehr ausgeprigten Extremitéitenlisionen.
Dieser Pseudobulbédrparalyse werden wir auch beim Kind begegnen. Extra-
pyramidale Storungen sind auch beim Erwachsenen oft bilateral, doch ist ihr
Charakter meist ein anderer als derjenige der im folgenden zu besprechenden
Affektionen. Nur die Endzustinde der Paralysis agitans zeigen gewisse Ahn-
lichkeiten mit den Krankheitsbildern, die uns hier zu beschaftigen haben.

Die Ursachen fur die Haufigkeit beiderseitiger Bewegungsstérungen gerade
beim Kind sind wiederum nur zum Teil bekannt. Wir werden auch hier auf
die groBe Ausdehnung verweisen diirfen, die allen organischen Affektionen
des kindlichen Gehirns zukommt (s. S. 65, 68, 90); diese kann natiirlich auch
leicht zu einer Beteiligung beider Hirnhélften filhren. Wir werden uns ferner
ebenfalls wieder der Rolle zu erinnern haben, die geburtstraumatisch und
anderweitig bedingte Kreislaufstorungen im Gebiet der V. magna Galeni
und in den unpaaren Hirnsinus spielen [ANTON (1), PFEIFFER u. a.], und die
naturgemaB leicht symmetrische Affektionen beider Seiten zur Folge haben
kénnen. Wir werden uns aber meines Erachtens nicht einbilden diirfen, damit
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die Ursachen fiir die erwihnte Héiufigkeit para- und diplegischer Affektionen
im Kindesalter erschépft zu haben.

Freup (1) unterscheidet sechs Formen der bilateralen Kinderlihmung:
1. die allgemeine cerebrale Starre, 2. die paraplegische Starre, 3. die paraplegische
Lihmung (Starre + Lihmung + Strabismus + Intelligenzstorung), 4. die
doppelseitige Hemiplegie, 5. die allgemeine Chorea und 6. die bilaterale Athetose.
Die reine paraplegische Starre ist von der ,,spastischen Spinalparalyse® nur
schwer zu unterscheiden; soweit es sich hierbei um sicher cerebrale Prozesse
handelt, kann man die beiden ersten Formen FREUDs als LirTLEsche Krankhest
im engeren Sinne zusammenfassen.

In drei Abhandlungen aus den Jahren 1853, 1862 und 1870 hat der eng-
lische Arzt LiTTLE von diesem ziemlich wohlumschriebenen Krankheitsbild
eine Beschreibung gegeben, die nach FREUD ,,nicht nur so vollstindig ist, daB
seither wenig zu ihr hinzukommen konnte, sondern die auch als korrekter gelten
muf als die meisten spiter entworfenen*. LITTLE stellte fest, daBl schwere
Geburt, Asphyxie bei der Geburt und Friihgeburt in der Entstehung dieser
Affektion die grofBte Rolle spielen, ferner als die wesentlichen Kennzeichen:
das Uberwiegen der Muskelspannungen iiber die eigentliche Lihmung und
das stirkere Betroffensein der unteren Extremitéten gegeniiber den oberen,
das soweit gehen kann, daB letztere ganz verschont bleiben, was dann zur Auf-
stellung des Begriffs der ,,paraplegischen Starre” gefiihrt hat. Doch finden
sich alle Grade der Mitbeteiligung der oberen GliedmaBen — unter Umstinden
nur zum Ausdruck kommend in einzelnen spastischen Reflexen, wie z. B. GIER-
LIcHs (2) Pronationsphinomen — so daB ein prinzipieller Unterschied zwischen
para- und diplegischen Formen nicht besteht. Auch zwischen beiden Korper-
halften koénnen iibrigens mehr oder weniger betréchtliche Unterschiede im
Grad der Affektion bestehen, so daB sich das Krankheitsbild entsprechend weit
von einem symmetrischen entfernen kann.

Die bilaterale Hemiplegie ist demgegeniiber nichts anderes als die Verdoppe-
lung der infantilen Hemiplegie, nur dal dazu Liéhmungen oder Paresen der
doppelseitig innervierten und daher bei der einseitigen Hemiplegie verschonten
Muskeln kommen kénnen wie derjenigen des Rumpfs (FreEuD). Auch die
pathologisch-anatomische Grundlage ist dieselbe, so daB man bei abgelaufenen
Fillen porencephalische Defekte oder Sklerosen in beiden motorischen Regionen
findet (McNutr). Auch hier braucht keine Symmetrie auf beiden Seiten zu
bestehen: es kann u. a. der Hemiplegie auf der einen Seite eine Monoplegie auf
der anderen gegeniiberstehen, und was dergleichen Inkongruenzen mehr sind.
Prinzipiell ist aber bei der bilateralen Hemiplegie eine schwerere Affektion der
Arme im Vergleich zu der der Beine vorhanden, und es handelt sich weniger
um Starre als um echte Lahmung durch Pyramidenldsion mit der fiir die kind-
lichen Fille typischen Verteilung auf Agonisten und Antagonisten und den
daraus sich ergebenden Besonderheiten der Haltung. Es braucht auf diese
nicht niher eingegangen zu werden, da sie im vorigen Abschnitt zur Geniige
besprochen worden sind. Es soll nur hinzugefiigt werden, da@ in praxi die Unter-
schiede in der Symptomatologie gegeniiber den Féllen von di- und paraplegi-
scher Starre nicht immer so groB} sind, wie es der Theorie entsprechen wiirde,
und daf Zwischenformen der verschiedensten Art existieren, ja, dal FREUD
selbst, der sonst diese Formen besonders streng trennt, meint, daf die letzteren
die reinen Formen an Zahl tibertreffen.

Auf die iibrigen Formen doppelseitiger Motilitéitsstérungen miissen wir
dagegen noch etwas niher eingehen: dies ganze Gebiet befindet sich zur Zeit
in einem Stadium starken Umbaus, so daB es schwer ist, ein befriedigendes
Bild von ihm zu entwerfen. Insbesondere ist der Bereich pyramidaler und
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extrapyramidaler Storungen bei diesen Affektionen noch recht ungeniigend

gegeneinander abgegrenzt; der Anteil, der jedem von beiden zukommt, wird

noch sehr verschieden eingeschitzt. Es wire daher unzweckmifig, die beiden

getrennt zu behandeln, wie das bei den hemiplegischen Formen geschehen konnte.
Das typische Bild der ,,LiTTLEschen Starre* (s. Abb. 22—25) ist zur Geniige

bekannt; der Nachdruck liegt auf der hochgradigen Spannung® der Muskeln,

vor allem der unteren Extremititen,

von der bekanntlich die Adductoren

im Hiiftgelenk, die Strecker im Hiift-

und Kniegelenk und die Plantarflektoren

im FuBgelenk am stirksten betroffen

sind. In einigermaflen schweren Fillen

Abb. 22. Irmgard B., 6 Jahre alt, geb. 23. 8. 21. Abb. 23. Irmgard B. Fall Prof. REINHARD.
LirtLE. Kontr. SpitzfiiBe. Starke Flexions- Operation 1927: 1. Korrektur des Spitzfulles
kontraktur beider Kniegelenke. Leiden besteht durch Achillotomie mit Verlingerung der Seh-
seit der Geburt. Kind liuft noch nicht. Kinder- nen. 2. Tenotomie der kontrakturierten Ober-
klinik Hamburg - St. Georg (Prof. REINHARD). schenkelbeuger. 3. STOFFELsche Operation fir
die Waden- und Oberschenkelbeugemuskulatur.

Kind geht ohne Hilfe allein.

sind die unteren GliedmaBen oder auch der Rumpf und der iibrige Kérper
,,stocksteif, , wie ein Brett‘, ,,als ob sie aus einem Stiick wiren (LITTLE)
oder ,,starr wie ein unbiegsamer Mannequin‘‘ (DUCROQUET). Diese Erscheinung
kann schon beim ersten Bad bemerkt werden oder — je nach der Schwere des
Falls — erst spéter sich geltend machen, wenn gréfere Anforderungen an die

! Ich spreche hier absichtlich von ,,Muskelspannungen®, um nicht durch Ausdriicke
wie ,.Rigor*, ,,Spasmus‘‘ usw. etwas iiber die pyramidale oder extrapyramidale Genese
zu préjudizieren.
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Motilitat gestellt werden. Beim Sifzen stéren vor allem die Extensorenspan-
nungen: die Unterschenkel kénnen nicht gebeugt werden, die Beine stehen
starr in die Luft, wodurch das Sitzen unter Umstinden ganz unméglich werden
kann. Demgegeniiber machen sich bei Gehversuchen mehr die Adductoren-
kontrakturen geltend: die Kniee werden fest aneinander gepref3t, oder die Beine
iberkreuzen sich sogar; dadurch wird in schweren Fillen das Gehenlernen
vollstindig verhindert. Auch die durch die Anspannung der Wadenmuskeln
bedingte SpitzfuBlstellung trédgt nicht unwesentlich zu der Funktionsstérung

Abb. 24. Herbert K., 3 Jahre alt. LITTLE mit Abb. 25. Herbert K. nach Tenotomie und
spast. kontr. SpitzfuB bds. und hochgradigen Kon- STOFFEL.
trakturen der Adductoren. Leiden besteht seit
der Geburt. Kind 1duft noch nicht. Xinderklinik
Hamburg-St. Georg (Prof. REINHARD).

bei (,,Marche des gallinacées”; DEIJERINE). In leichten Féllen ist das Gehen
zwar moglich, aber doch mehr oder weniger abnorm, leicht spastisch, spastisch-
paretisch, breitbeinig, mit Aufsetzen der ganzen Sohle, iiberméifiigem Heben
des ganzen Beins oder auch einfach hinkend. IBrAHIM (1) vergleicht den Gang
mit einem Waten im Schlamm. LITTLE erinnert daran, daf Richard der Dritte,
der von Shakespeare hinkend dargestellt wird, nach TaoMAS MoORE durch
schwere Fufigeburt zur Welt gekommen ist.

Eine genauere Analyse des Gangs Little-kranker Kinder verdanken wir
Scrers, der die kleinen Patienten auf einem ,trottoir roulant”“ gehen lief
und die einzelnen Phasen des Gehaktes, vor allem den Zeitpunkt ihres Ein-
setzens und ihre Dauer zum Teil mit Hilfe von Schreibhebeln kurvenmifig
verfolgte. Aus den so gewonnenen ,, Myokinesigrammen’* sowie mit Hilfe von
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Kinematogrammen kam er zu dem Schlul}, daB fiir die pathologische Gestaltung
der Gehfunktion nicht nur eine Minderung der Kraft, sondern auch eine Ver-
kiirzung der Aktionsdauer, ein verspitetes Einsetzen und ein verfrithtes Ende
der einzelnen Phasen wesentlich sei. Auf diese Weise lit sich nach ihm auch
die spastische und die paretische Komponente isolieren; beide sind z. B. am
Triceps surae miteinander kombiniert. Auch pathologische Mitbewegungen,
die sich auf Impulse antagonistisch wirkender Muskeln hin geltend machen,
spielen nach ihm eine bedeutungsvolle Rolle bei der Gangstérung. Hierher
gehort vor allem ein ,,Quadricepsphdnomen®, das von ihm folgendermaflen
beschrieben wird: Glutaeus medius und maximus zeigen zunichst nach an-
fanglichem Anstieg ein vorzeitiges Aktionsende, das zu verfrithtem Fallenlassen
des Korpers auf das vorgesetzte Bein fithrt. Jetzt wire eine rasche passive
Beugung des Hiift- und Kniegelenks féllig; sie kommt jedoch nicht zustande,
weil der durch die Beugung des Knies in Spannung versetzte, leicht spastische
Quadriceps sich der Dehnung nicht nur widersetzt, sondern statt dessen rasch
in vermehrte Spannung gerdt. Das hemmt die anfingliche Hochziehung des
Schwungbeins und die wirksame Ablosung des Fufles vom Boden.

Sind die Arme betroffen, so findet man sie am héufigsten an den Rumpf
gepreBt, den Vorderarm halbproniert und rechtwinklig gegen den Oberarm
gebeugt, die Hand gebeugt und ulnarflektiert, die Finger in die Hohlhand ge-
schlagen und den Daumen iiberdeckend. Ausnahmen kommen nach den ver-
schiedensten Seiten hin vor: man beobachtet Streckung in allen Fingergelenken,
alleinige Streckung des Daumens in allen Gelenken, Hyperextension in den
Carpophalangealgelenken, Radialflexion der Hand, Uberstreckung im Hand-
gelenk [KONI1G (4)]. Ausnahmsweise kénnen auch die Beine sich in Beugung
befinden, was nach RoTHMANN mit der Bevorzugung der Beuger beim Klein-
kind zusammenhédngen soll. In schweren Féllen kénnen an Enthirnungsstarre
erinnernde Bilder entstehen (MacNI, EPSTEIN und YAROVLEY), doch ist eine
vollkommene Identitdt mit den Verhéltnissen in SHERTINGTONS Tierversuchen
wohl nie gegeben [SCHALTENBRAND (3)].

Der Facialis ist auch in den diplegischen Fillen vielfach beteiligt, nicht
selten in asymmetrischer Weise. Besonders pflegen seine mimischen Funktionen
zu leiden, wodurch eine schwerere geistige Riickstdndigkeit vorgetauscht werden
kann, als in Wirklichkeit vorliegt, ein Eindruck, der durch das haufige Offen-
stehen des Mundes verstirkt werden kann (FREUD). Es wird ferner nicht wunder-
nehmen, dall bei derartigen doppelseitigen Affektionen Erscheinungen einer
Pseudobulbdirparalyse beobachtet werden. OPPENHEIM (1) hat 1895 das Krank-
heitsbild der ,,infantilen Pseudobulbdrparalyse“ aufgestellt. Diese hat indes
klinisch offenbar keine speziellen Eigentiimlichkeiten im Vergleich mit den
beim Erwachsenen vorkommenden Féllen. Auch der Mechanismus diirfte in
einem Teil der Fille der gleiche sein, ndmlich auf doppelseitiger Pyramiden-
bahnldsion beruhen. OppPENHEIM fand in einem seiner Fille (1) Porencephalie
der linken, Mikrogyrie beider Hemisphéren, besonders im Gebiet der Zentral-
windungen. Fir eine andere Gruppe kommt jedoch nach den Untersuchungen
von C. Voar eine Lision des Striatums infolge des alsbald ndher zu betrachten-
den ,,Status marmoratus’ in Frage, wobei die Verfasserin die die bulbédren
Funktionen regulierenden Zentren in die vorderen Abschnitte des Putamen und
Caudatum verlegt. Es gibt also, wie OPPENHEIM (3) resumiert, zwei Formen
von infantiler Pseudobulbidrparalyse, von denen die corticale wahrscheinlich
mehr durch Lihmungen, die stridre mehr durch ,,Spasmen‘ gekennzeichnet
ist. Bisweilen fehlt tibrigens in diesen Fillen die Storung des Schluckens und
Kauens, und es bleibt nur eine Artikulationsstérung, deren bulbire Natur im
Einzelfall erst durch genauere Analyse nachzuweisen ist [Konia (2)].
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Ungewohnlich hiufig ist beim ,,Little” der Strabismus, besonders convergens
(nur duflerst selten divergens). Nach FEER ist er hiufiger alternierend als bei
anderen Formen. Als Erklarung hat man zuweilen ,,spastische“ Zustinde in
den Augenmuskeln in Analogie zu denen der Glieder angenommen. Solche
liegen aber nach PosEY nur selten vor. Auch die von anderen beschuldigten
Brechungsfehler sind nur in einem Teil der Fille vorhanden, und die geburts-
traumatischen Blutungen in die brechenden Medien (FREUD) sind sicher harm-
lose, sich bald wieder zuriickbildende Erscheinungen, denen schwerlich ein
solcher Dauerschaden zugeschrieben werden darf. So bleibt die Ursache dieser
Erscheinung nach wie vor ungeklirt. — Des weiteren ist Nystagmus — auch
vertikaler [IBRAHIM (1)] — ein nicht ganz seltenes Symptom.

Die Erklirung des im vorhergehenden geschilderten Krankheitsbildes machte
frither scheinbar keine wesentlichen Schwierigkeiten. Mit Riicksicht auf die
seit LITTLE immer aufs neue — auch gegeniiber einer Reihe von Skeptikern
(siehe Kap. I, 2, b) — bestétigte Bedeutung, die dem Geburtstrauma fiir die Ent-
stehung gerade dieser Form zukommt, nahm man mit MoNuTT extracerebrale
Blutungen an der Hirnkonvexitéit an, die, wenn sie median gelegen waren, leicht
gerade beide Beinzentren schidigen konnten, und die, weil sie nicht zu einer
Zerstorung tieferer Teile zu filhren brauchten, sondern nur die oberen Rinden-
schichten durch Druck schidigten, das Uberwiegen der Starre iiber die Lahmung
erkliren sollten [GowEers (2), FREUD]. Diese Anschauungen halten indes den
Tatsachen gegeniiber nicht stand. Die meningealen Blutungen sind keines-
wegs vorzugsweise doppelseitig. Sind sie in der Gegend eines Beinzentrums
lokalisiert, so liegt kein besonderer Grund vor, dafl nun gerade auch das andere
ziemlich elektiv betroffen wird; denn zwischen beiden liegt ja die Falx. Es ist
auch nicht sehr wahrscheinlich, dal so schwere Symptome, wie wir sie beim
,.Little* finden koénnen, lediglich durch eine Affektion der Hirnhiillen bedingt
sein sollen. Gewill kann die Organisation intraarachnoidealer Blutungen zu
Verédung von Liquorrdumen und damit zu Stérungen der Liquorzirkulation
fithren, welch letztere moglicherweise auch eine Riickwirkung auf das Hirn-
gewebe selbst auszuiiben vermogen. Daf} diese sich aber in einem Symptomen-
bild, wie der ,,Little‘ es bietet, dulern sollte, ist nach sonstigen Erfahrungen
kaum anzunehmen. Erst mit der zunehmenden Erkenntnis von der Bedeutung
der subcorticalen Zentren fiir Bewegungsstérungen wurde eine Klarung herbei-
gefiihrt, vor allem durch die Aufstellung des Corpus-Striatum-Syndroms durch
C. Voer. Diese fand, da3 diesen Fillen hiufig eine Affektion im Nucl. caudatus
und im Putamen zugrunde liegt, die sie nach dem eigenartigen Bild, das sich
hierbei im Markscheidenbild ergibt, als ,,éfat marbré® bezeichnete. Der Status
marmoratus findet in diesem Band eine gesonderte Darstellung (JosEpuY S. 30),
auf die beziiglich aller Einzelheiten verwiesen sei. Eine kurze Besprechung der
wesentlichsten Besonderheiten dieser Affektion wird sich aber auch an dieser
Stelle wegen ibrer Bedeutung fiir die bilateralen” cerebralen Stérungen und
weil es sich um eine durchaus dem Kindesalter eigentiimliche Erkrankung
handelt, nicht ganz umgehen lassen.

Klinisch ist das ,,Striatumsyndrom gekennzeichnet durch eine die Beine
mehr als die Arme betreffende, oft nur zeitweise vorhandene Rigiditit ohne
eigentliche Léhmung, nicht selten mit choreatischen und athetotischen Be-
wegungen, vielfach mit Zwangsweinen und -lachen sowie mit pseudobulbéren
Erscheinungen. Das Leiden ist meist erblich und wohl immer angeboren, wenn
es auch gleich vielen anderen dieser Affektionen vielfach erst in Erscheinung
tritt, wenn die Kinder zu gehen und zu sprechen anfangen sollten. Es kénnen
dabei anfangs — bei noch fehlender Rigiditédt, ja, bei schlaffer Muskulatur —
spontane Bewegungen, sogar jeder ,,Bewegungsinstinkt vollkommen fehlen
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(ParLips, VAN BoGAERT und SWEERTS). Der Verlauf ist — das ist fiir diese
Form besonders kennzeichnend — ausgesprochen regressiv.

Das Wichtigste nun an den VoceTschen Ergebnissen ist, daBl die Muskel-
spannungen hier nicht auf einer Pyramidenbahnlésion, sondern auf einer Affek-
tion der subcorticalen Kerne und Bahnen beruhen (wieweit hier Einschrin-
kungen zu machen sind, s. spiter). Pathologisch-anatomisch findet man nim-
lich nach ihren Untersuchungen in allererster Linie und als einzige konstante
Veranderung einen rein degenerativen, von der Verfasserin als ,,dystrophisch®
bezeichneten ProzeB, der zu Schwund der nervisen Elemente des Striatums,
insbesondere auch ,,nesterférmigem‘* Ausfall der Ganglienzellen fiihrt, einen
ProzeB, dem seine Besonderheit dadurch verliechen wird, daB dichte Biindel
von markhaltigen Fasern die beiden Teile des Striatums durchsetzen und ihm
dadurch das kennzeichnende marmorierte Aussehen verleihen. Daneben sind
Verianderungen im Thalamus, Nucl. amygdalae und in der Rinde als inkon-
stante Begleiterscheinungen zu betrachten; im Pallidum und Claustrum sollen
sie nach Voot vollig fehlen; doch wurde von ONARI auch das Pallidum mit-
betroffen gefunden, ja, nach A. MEYER soll es sich sogar um einen ubiquitdren
Prozel handeln.

Die erwihnte eigenartige Markfaserbildung hat bekanntlich eine verschiedene
Deutung erfahren. Auf der einen Seite wurde von C. VoaT eine Entwicklungs-
stérung, bei der es zu Markumbhiillung sonst markloser Nervenfasern komme,
angenommen. Auf der anderen Seite wurde an sekundire Folgen anderweitiger
— iiberwiegend exogener — krankhafter Prozesse gedacht. Anton (1), der
diese Affektion wohl zuerst beschrieben hat, wollte sie dadurch erkliren, daB
sowohl Ganglienzellen wie Nervenfasern in der Umgebung eines Ausfallsherdes
die Neigung haben, bei weiterem Wachstum des Gehirns nach der Stelle des
verringerten Widerstands — also in den Herd hinein — sich auszubreiten. Auch
ein einfaches Aneinanderriicken der Markfasern ist angenommen worden und
wird als mitwirkend noch heute anerkannt [A. MEYER, BIELscHOWSKY (2)].
Scuorz (1), der eine ausgesprochene glibse Narbenbildung in seinen beiden
Fillen nachweisen konnte, sieht in diesen Bildungen das Produkt von Hyper-
regenerationen. Eine solche kénnte, wie wir in Kap. I sahen, eine Eigentiim-
lichkeit des unentwickelten Gehirns bilden (so auch CasE), und es brauchte
dann die primdre Ursache gar nicht einheitlicher Art zu sein, und so kénnten
auch Geburtsverletzungen, die SCHEWARTZ wiederum fast allein gelten lassen will,
oder anderweitig bedingte Zirkulationsstérungen (Sinusthrombose; PFEIFFER)
hier in Betracht kommen.

Heute geht wohl die Ansicht der meisten Autoren — in Ubereinstimmung
mit derjenigen BrELscHOWsKYs (2), der sich auch C. VoeT angeschlossen hat —
dahin, daB sowokl ,,myelinisierte Narben als auch ,,dysgenetische Flecken
diesen Befunden zugrunde liegen konnen [A. Jakos (2), A. MEYER, ONARI],
wobei aber das in vielen Fillen, auch in den ScHOLZschen, offenkundige hereditér-
konstitutionelle Moment keineswegs iibersehen werden darf.

Im Hinblick auf diese Schwierigkeiten nicht allein, sondern vor allem darauf,
daB die Bildung der Markfaserbiindel, wenn sie auch im histologischen Bild
besonders in die Augen fillt, doch unbedingt gegeniiber den Gewebsausfillen
etwas Akzidentelles darstellt, das mit den klinischen Funktionsstérungen un-
mittelbar gar nichts zu tun hat, halte ich den Namen ,,Status marmoratus*
fiir eine Krankheit (,,Status‘ kann eigentlich iiberhaupt nur ein ,,Pathos®,
nicht ein ,,Nosos“ sein) oder iiberhaupt fiir ein diagnostizierbares Leiden fiir
wenig gliicklich. Wire es nicht besser, von ,,Voarscher Striatumerkrankung
zu sprechen? Bei den Franzosen ist ja das ,,syndrome de Mme. VoaT* ein be-
reits eingebiirgerter Begriff.

Handbuch der Neurologie. XVI. 7
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Wichtiger ist an dieser Stelle die Frage, ob man ,,LitTLEsche Krankheit* und
,,VoGTsches Striatumsyndrom® vollkommen identifizieren kann und somit das
eine in dem andern aufgehen lassen soll. Hiergegen wendet sich vor allem
ForrsTER (8), der den Fillen, die unter der klinischen Diagnose ,,Little* laufen,
eine viel groBere Mannigfaltigkeit in der Symptomatologie sowohl wie in der
Lokalisation der pathologisch-anatomischen Verdnderungen zuschreibt. Er
unterscheidet folgende Gruppen:

1. Fille mit angeborener, vielleicht auch sub partu erworbener Alteration
des Pyramidenbahnsystems beider Seiten mit allen Zeichen einer solchen und
mit teils rein spastischen, teils spastisch-paretischen Stérungen der Beine oder
der Beine und Arme. Die Affektion, die meist nicht vorzeitig und nicht immer
asphyktisch, wohl aber hdufig durch die Zange zur Welt gekommene Kinder
betrifft, hat meist Tendenz zu allméhlicher Riickbildung.

2. Seltene Fille von angeborenem Pallidumsyndrom, fiir die es an autopti-
schen Belegen noch fehlt; oft progressiv.

3. Falle von angeborener allgemeiner Athetose, beruhend auf einem kon-
genitalen KrankheitsprozeBl im Striatum, durchweg Friihgeburten, aber nicht
immer asphyktisch geborene betreffend.

4. Fille mit Mischung stridrer und pallidirer Syndrome, denen anatomisch
der Status dysmyelinisatus von C. und O. Voer zugrunde liegt, wobei es sich
um Markfaserverarmung der striopallidiren und der pallidofugalen Fasern
handelt. Der ProzeB, der oft Frithgeburten befdllt, ist angeboren, aber chro-
nisch progressiv.

Weitaus am héufigsten aber sind, wie wir das von den hemiplegischen Fillen
ja auch kennen, 5. die Fille von Mischung pyramidaler und extrapyramidaler
Symptome, wobei stridire Erscheinungen héufiger als pallidire sind. Auch
Kombinationen von Status marmoratus des Striatum und Status dysmyelini-
satus des Pallidum kommen vor (ONARI). Ganz andersartige anatomische Grund-
lagen extrapyramidaler Stérungen vom Littletyp sah wiederum C. pE LANGE (2),
ndmlich einmal EntWicklungshemmung im Pallidum, Corpus subthalamicum
und Substantia nigra, ein anderes Mal Porusblldungen in der Rinde und im
Putamen. Ahnlich lag ein Fall von FromricE und HamsiTz, wihrend der
Befund in einem Falle FreEkEpoms wiederum ganz anders war. LaBt man
das Kriterium des Angeborenseins der Affektion und die Zusammenhinge mit
dem Geburtstrauma auBer acht, so reihen sich hier zwanglos noch eine Anzahl
anderer mehr oder weniger wohl charakterisierter Krankheitsprozesse an, vor
allem die das akinetisch-hypertonische Syndrom besonders rein verkérpernden
Fille der HALLERVORDEN-SPATZschen Krankheit, die bekanntlich auf einer
kombinierten Pallidum-Nigra-Affektion beruht (s. Karinowsky, dieser Band).

Alle diese Beobachtungen sollten uns vor Einseitigkeiten in der Betrachtung
warnen. Ob und wieweit man sie aber zur LirtrEschen Krankheit rechnen
soll, das ist eine andere Frage, und zwar meines Erachtens einfach eine An-
gelegenheit der Ubereinkunft. Die Sache liegt doch so: So wohlgegriindet heute
die theoretische Lehre von den Unterschieden des extrapyramidal bedingten
Rigors mit bremsendem Widerstand und Fixations- und Adaptationsspannung
(ForrsTER) auf der einen Seite und dem pyramidalen Spasmus mit federndem
Widerstand auf der andern erscheinen mag, so kann doch in praxi gerade bei
den hier besprochenen Affektionen, die so oft Mischformen darstellen und
denen oft weitverbreitete, GroBhirn und Subcortex zu gleicher Zeit befallende
Hirnlésionen zugrunde liegen, die Zuordnung hypertonischer Zustinde zu einer
der beiden Kategorien auch heute noch mit Schwierigkeiten verkniipft sein.
Um wieviel weniger werden wir zu einer solchen Unterscheidung imstande
sein bei Féllen, die uns nur aus Beschreibungen bekannt sind, die ohne Kenntnis
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dieser Unterschiede zu Papier gebracht sind. Denn zur Zeit LITTLEs waren
diese ja noch nicht bekannt, und auch als FREUD seine Monographie schrieb,
wulBite man noch nicht viel mehr iiber diese Dinge. Inwieweit die Stérungen,
die den genannten beiden Autoren vorschwebten, als sie das Bild der ,,L1TTLE-
schen Krankheit‘ zeichneten, extrapyramidaler und inwieweit sie pyramidaler
Natur waren, ist heute gar nicht zu beurteilen (wenigstens soweit es sich nicht
um Hyperkinesieen handelt). Wir haben also vollkommene Freiheit, aufs neue
zu der Namengebung Stellung zu nehmen. Hierfiir bestehen drei Moglichkeiten :
Entweder man 146t den Begriff , Little* ganz fallen, oder man wahlt einen weit
gefaften Begriff und wendet den Namen Little auf alle oder wenigstens alle
mit Muskelspannungen einhergehenden Félle von bilateralen Motilitatssto-
rungen der Kinder an, oder endlich man wihlt einen moglichst engen Stand-
punkt, und dann wire wohl die Identifizierung mit dem VocTschen Striatum-
syndrom das Praktischstel. Mir scheint jede der drei Moglichkeiten ihre Vor-
teile zu haben, und so wire das Wichtigste, daB man sich iiber den Begriff einigte,
damit man nicht aneinander vorbeiredet. Vielleicht aber wire es auch ganz
gut, damit noch eine kleine Weile zu warten, bis eine noch gréBere Zahl klinisch-
pathologisch-anatomisch geniigend durchgearbeiteter Fille vorliegt; denn ver-
haltnismaBig gut studiert ist heute doch eigentlich nur der Voarsche Typus.

Anschlielend wéren hier noch einige spezielle Formen doppelseitiger cere-
braler Motilitatsstérungen beim Kinde zu erwahnen, die sich mehr oder weniger
weit von den bisher besprochenen Bildern entfernen. Zunéichst eine Gruppe
von Fillen, die man heute zweckmifBig mit THOMALLA als ,,Dystonia lenticu-
laris* zusammenfassen und in Athétose double [SHAW, LEWANDOWSKY (1)],
Torsionsspasmus (ZIEBEN-OPPENHEIM) und die WILSON- Pseudosklerosegruppe
(WESTPHAL, STRUMPELL) einteilen kann.

Von ihnen ist die am lingsten bekannte Athétose double fir uns von der
grofften Wichtigkeit. Sie ist ebenfalls eine dem Kindesalter eigentiimliche, teils
angeborene, teils im Laufe des 1. Lebensjahrzehnts sich entwickelnde Erkran-
kung, bei der es nicht zu spontanen athetotischen Bewegungen kommt, sondern
bei der auf alle moglichen afferenten Reize hin, besonders im Anschlul an
intendierte Bewegungen, z. B. bei Geh- und Stehversuchen, ununterdriickbare
nicht identische Mithewegungen in Form athetoider Bewegungen meist gro-
tesken AusmalBes auftreten, die auch durch psychische Einwirkungen stark
beeinfluBt sind. Besonders ist auch das Gesicht mit hochgradigem Grimassieren
beteiligt. Auch Zungen- und Zwerchfellmuskulatur konnen betroffen sein
(PrIEUR). Mit Riicksicht auf den Mitbewegungscharakter dieser Erscheinungen
wird von LEwaANDOWSKY (1) diese Affektion zur ,,Pseudoathetose gerechnet.
Echte Athetose und fixe Kontraktur kénnen allerdings damit kombiniert sein.
desgleichen Pyramidenbahnsymptome, spastisch-paretische Erscheinungen, be-
sonders in den unteren GliedmaBen, und psychische Stérungen. Wie bei den
andern bereits betrachteten Formen ist das Leiden in diesen Fillen entweder
von Geburt an vorhanden oder aber tritt — obwohl auch hier kongenital oder
sehr frith erworben — erst in Erscheinung, wenn beim Gehenlernen erhéhte
Anforderungen an die Motilitdt gestellt werden (RosENTHAL). In anderen
Fillen ist die Hyperkinesie das einzige Symptom. Das Leiden entsteht dann
ohne erkennbare Ursache, ist ,,idiopathisch® und nimmt vielfach einen pro-
gressiven Verlauf. Es stellt also nicht, wie die meisten Formen der ,,cerebralen

1 GArEISO und MaroTTA Wollen umgekehrt gerade nur die Falle mit Pyramidenstorungen
als echten ,,Little‘ bezeichnen und das Vogrsche Syndrom als ,,rigiden Little‘* abtrennen.
Auch noch eine Reihe anderer Vorschlige, den Littlebegriff eng zu fassen, die aber alle
untereinander ziemlich stark divergieren (P. MARIE, BRISSAUD, VAN GEHUCHTEN, MAGNI u. a.}
sind gemacht worden; sie werden zumeist nur von den Vorschlagenden selbst befolgt.

T*
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Kinderlahmung*, einen Narbenzustand dar, sondern es gehért zu den ,,evolu-
tiven‘‘ Affektionen RaAYMoNDs bzw. zu den Abiotrophien von GOWERS, ist also
ein aus inneren Griinden fortschreitender, durch vorzeitiges Altern bestimmter
funktionell-anatomischer Systeme charakterisierter Krankheitsprozel (FrLi-
MONOFF). Auf diese letztgenannten Fille wollen einige Autoren die Bezeichnung
,,Athétose double‘‘ beschrinkt wissen, wihrend die iibrigen als bilaterale Athe-
tose zu benennen seien!.

Pathologisch-anatomisch finden sich meist sehr weitverbreitete Gewebs-
ausfille und Degenerationen, so dall eine spezielle Lokalisierung nicht mog-
lich ist. Alle anatomischen Gebilde, die mit der Motilitit iiberhaupt zu tun
haben, sind schon beschuldigt worden (FrLiMoxo¥¥). Immerhin scheint eine
Kombination corticaler und stridrer Lésionen den meisten Fillen gemeinsam
zu sein. So wird denn auch von WARTENBERG eine Stérung im Zusammenspiel
des Pyramiden- und des extrapyramidalen Systems als die pathophysiologische
Grundlage angenommen. Histologisch lag dem Prozel in einem Fall von WesT-
PHAL und Sroni, der sich iiberraschenderweise als eine amaurotische Idiotie
bei einem kongenital Syphilitischen entpuppte, eine GefiBlerkrankung zugrunde.

Von der Athétose double scheint es flieBende Uberginge zum Torsions-
spasmus zu geben. Dieser soll sich durch eine Reihe einzelner Symptome, so
vor allem durch das Bestehen einer Hypotonie von der mit Spasmus mobilis
einhergehenden Athétose double unterscheiden. Doch ist nach RoOSENTHAL
keiner dieser Unterschiede ausschlaggebender Art. Ahnlich Krorn. Ich be-
gniige mich mit dem Hinweis, daBl auch die letztgenannten Formen meist dem
Kindesalter angehéren, und kann beziiglich der WiLsoN-Pseudosklerosegruppe
vollig auf die Darstellung an anderer Stelle dieses Handbuches verweisen.

Zu erwihnen wiren ferner die schon von FREUD beschriebenen Fille doppel-
seitiger Chorea, die ebenfalls wiederum teils mit spastisch-paretischen Sym-
ptomen einhergehen koénnen, teils nicht. Von Interesse ist dann ferner der all-
mahliche Ubergang athetotischer sowohl wie choreatischer Zustinde in voli-
kommene Versteifung, wie er u. a. von BreLscHOWSKY (3) und A. JAkoB (2)
beschrieben worden ist. In diesen Fillen pflegt nicht nur das Striatum be-
sonders schwer betroffen zu sein, sondern es nehmen auch das Pallidum und
subpallididre Zentren an dem Prozel teil.

Zum SchluB sei wenigstens daran erinnert, dal auch die ,,SCHILDERsche
Krankheit* mit ihren verschiedenen, moglicherweise sehr heterogenen Varianten
einerseits diplegische und paraplegische Symptomenkomplexe bedingen kann,
andererseits ganz vorzugsweise im Kindesalter entsteht.

2. Koordinations- und Tonusstérungen.

Ataxie ist eine haufige Begleiterscheinung der kindlichen Hemiplegien, ja,
nach FREUD (1) ist diese ataktische Komponente im Symptomenbild eine der
wenigen fiir die kindlichen Fille wirklich kennzeichnenden Erscheinungen.
Auch bei doppelseitigen Formen kann sie ein im Vordergrund stehendes Sym-
ptom bilden (HuxTs ,,Diataxia cerebralis infantilis*). Uber die lokalisatorische
Grundlage dieses Vorkommnisses findet man indes nirgends bestimmtere An-

! Der Trennungsstrich zwischen symptomatischer bilateraler Athetose und idiopathischer
Athétose double wird allerdings von den verschiedenen Autoren an verschiedenen Stellen
angebracht. So rechnet LEwWaANDOWSKY (1) Fille mit starken Kontrakturen noch zum Bild
der eigentlichen Athétose double, wihrend RosENTHAL nur Fille gelten 148t, bei denen keine
anderweitigen Symptome zu den athetotischen hinzutreten. Einige Forscher wie G. THoMAS
wollen wegen der flieBenden Ubergéinge eine Trennung dieser Formen iiberhaupt nicht
anerkennen, und FreuD (1) hat seiner Zeit angenommen, daB in Fillen von anscheinend
reiner doppelseitiger Chorea oder Athetose das sonst vorangehende ,,Léhmungsstadium®
gleichsam iibersprungen worden ist.
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gaben. Dafl Schiadigungen des Kleinhirns eine Rolle spielen kénnen, unter-
liegt jedoch keinem Zweifel. Die geburtstraumatischen oder anderweitigen
frithkindlichen, destruierenden und sklerosierenden Prozesse, die wir im Ab-
schnitt iiber die pathologische Anatomie kennengelernt haben, haben gar nicht
allzu selten — neben dem GroBhirn — auch im Kleinhirn ihren Sitz [z. B. Fall 6
von WoHLWILL (4)]. Uber Einzelfille, in denen entsprechende klinische Er-
scheinungen besonders augenfillig waren, ist mehrfach berichtet worden; ich
erwahne nur beispielsweise von neueren die Mitteilungen von Norca und Bac-
DASAR, ZYLABLAST-ZANDOWA sowie von BABONNEIX und GuirLry, die teils
halb-, teils doppelseitige Affektionen betrafen. Uber irgendwelche Besonder-
heiten, die den klinischen AuBerungen der Kleinhirnlisionen im Kindesalter
zukommen wiirden, ist anscheinend nichts bekannt. Trotzdem hat man — wohl
etwas unnoétigerweise — von einer ,,cerebellaren Form der cerebralen Kinder-
lahmung* (H. VoaT) oder von einer ,cerebro-cerebellaren Diplegie‘ (CLARKE)
gesprochen.

Hier schlieit sich eine Form doppelseitiger cerebraler Bewegungsstérungen
beim Kind an, die auf den ersten Blick das gerade Gegenteil aller bisher be-
sprochenen zu bilden scheint, nidmlich der von ForrsTER (1) beschriebene
,.atonisch-astasische Typus der cerebralen Kinderlihmung'. Das kennzeichnende
dieser Form ist den Ausfithrungen FoOERSTERs zufolge eine hochgradige und
weitverbreitete Muskelschlaffheit. Sich selbst iiberlassen folgen die Glieder
dieser kleinen Patienten ohne den geringsten Widerstand der Schwere. Die
Dehnbarkeit der Muskeln und die passive Beweglichkeit ist vermehrt, es be-
steht die Moglichkeit zu Hyperexkursionen nach allen Richtungen, wozu neben
der Muskelschlaffheit noch eine sekunddre Erschlaffung der Gelenkkapseln
und -binder beitrigt. Die Muskeln sind dabei nicht atrophisch und zeigen
normale elektrische Reaktion. Daneben kommt eine schwere Schéidigung der
statischen Funktion zur Geltung. Stehen ist allenfalls mit Stiitze noch méglich.
Beim Gehen versagt das Stiitzbein vollstindig, wihrend das Schwungbein
gut vorgesetzt wird. Besonders schwer ist das Aufrichten aus der Riickenlage
gestért. Es fehlt vor allem die hierfiir nétige anfingliche Anspannung der
Wirbelsdulen- und Beckenstrecker. Die aktiven Bewegungen sind gekenn-
zeichnet durch einen Mangel der Mitwirkung der Antagonisten und der kol-
lateralen Synergisten bei energischer Tatigkeit der Agonisten; sie sind infolge-
dessen ausfahrend und schleudernd. Ein Abweichen von der Richtung wird
indessen meist korrigiert. Neben diesen atonisch-astasischen Symptomen findet
man aber — immer nach FOERSTER (1) — gleichzeitig auch Erscheinungen, wie
wir sie von den anderen Formen der kindlichen Hemi- und Diplegieen kennen,
so Spasmen, Kontrakturen, Babinski, Strabismus, Epilepsie, Schwachsinn u. a.
MarinEsco und DracaNESco fanden Hypertonie der unteren Extremitédten beim
Stehen, Hypotonie dagegen in der Ruhelage. Andererseits sind Einzelzeichen
des FoErsTERschen Typus auch den iibrigen Formen nicht fremd. FOERSTER
weist auf die Uberstreckbarkeit der Finger, auf die Unfihigkeit zu sitzen, den
Kopf zu halten, hin, Erscheinungen, die von FREUD auf die Lihmung der Kopf-,
Nacken- und Rumpfmuskulatur bezogen werden, die aber wenigstens bei einem
Teil der Fille in das Gebiet der Astasie gehoren. Die auffillige Schlaffheit der
Nacken- und evtl. auch der Riickenmuskeln wird auch von E. THOMAS fiir eine
Reihe von Fillen hervorgehoben. Es handelte sich aber stets dabei um Idioten.
Der Verfasser sieht in der spéter sich meist wieder zuriickbildenden Erscheinung
ein Symptom eines partiellen Infantilismus (,,statischen Infantilismus‘‘) und bringt
sie mit der — iibrigens nach FREIBERG auch beim FoEkrsTErRschen Typ meist
vorhandenen — geistigen Riickstindigkeit und dem Nichtgebrauch infolge
stindigen Liegens in Zusammenhang; er weist auf die auffallende Tatsache
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hin, daB ein einseitiger Spasmus des M. sternocleidomastoideus bei den kind-
lichen Hemiplegien vorkomme, nie dagegen ein doppelseitiger bei den Diplegien.
In den iibrigen Muskeln waren in seinen Fillen Spasmen, wenn auch zum Teil
,,mobile*, vorhanden, und dadurch unterscheiden sie sich von dem jetzt meist
als ,,FoErsTERsche Form der cerebralen Kinderlihmung‘ bezeichneten Krank-
heitsbild. Das Leiden kann familidr sein (FREIBERG); GALLO fand es bei Bluts-
verwandtschaft der Eltern.

Seit seiner Aufstellung sind eine Reihe gleichartiger oder wenigstens in dies
Gebiet gehoriger Beobachtungen mitgeteilt worden (ANDRE-THOMA und JUMEN-
TiE, DE CAPITE, OrRRICO, MARINESCO und DRAGANESCO, Bazzicaruro, FREI-
BERG u. a.). Die pathologisch-anatomische Grundlage dieser Affektion ist indes
noch nicht hinreichend geklirt. FOERSTER war a priori geneigt, eine cerebellare
Stérung anzunehmen; solche wurde auch tatsichlich bei einer Sektion durch
BarTEN und Wyss gefunden. Dagegen fand FOERSTER selbst in zwei allerdings
nicht ganz typischen Fillen eine weitverbreitete lobdre Sklerose des Stirnhirns,
die nach hinten auf die Zentralwindungen iibergriff. Im Falle von MARINESCO
und DraGANESCO standen Degenerationen im Striatum im Vordergrund, daneben
fanden sich solche der Pyramidenbahn und der 3. und 5. GroBhirnrindenschicht.

3. Sprachstérungen.

Trotz des groBen theoretischen und auch praktischen Interesses, das den die
kindlichen Cerebrallihmungen begleitenden Sprachstorungen zukommt, ist ihr

Studium noch verhiltnismiBig wenig weit gediehen. DaB — vor allem bei
Einsetzen der Hirnerkrankung in etwas spiterem Alter, d.h. in diesem Fall
nach Erlernung des Sprechens — aphasische Stérungen, wie wir sie vom Er-

wachsenen her kennen, auch bei Kindern vorkommen kénnen, und zwar bei
linkshirnigen Herden zum mindesten hiufiger als bei rechtshirnigen, beweisen
mannigfache Beobachtungen von v. HEINE, BERNHARDT, V. STRUMPELL (1) u. a.
Allerdings scheint dieses Ereignis doch wesentlich seltener als beim Erwachsenen
zu sein, und zwar auch wenn die Sprachregion selbst Sitz schwerer Verinde-
rungen ist (WERNICKE). Einige Autoren leugnen das Vorkommen echter (Co-
TARD) oder wenigstens dauernder (GAUDARD) Aphasie vollkommen. In der Tat
weicht das klinische Bild oft mehr oder weniger vom Typus oder der Verlaufsart
einer echten Aphasie ab. Eine Anzahl dieser Kinder verhdlt sich langere Zeit
vollkommen stumm bei erhaltenem Sprachverstindnis, spater erlernen sie dann
aber das Sprechen von neuem in normaler Weise (BERNHARDT). Ferner finden
sich — sei es von vorneherein, sei es in der Periode des abklingenden Sprach-
verlusts — dysarthrische Storungen wie Niseln, Stammeln (BRUNNER und
STENGEL, Fall 2), unartikulierte und undeutliche Sprache, und zwar nicht nur
bei diplegischen, sondern auch bei hemiplegischen Formen (v. HEINE). Nicht
selten kommen auch ins Gebiet des Agrammatismus gehorige Stérungen zur
Beobachtung wie Infinitivsprache u. dgl., Erscheinungen, die man wohl unge-
zwungen als einen Riickfall in die noch verhiltnismafBig nahe gelegene, erste
Kindersprache deuten kann. Hierbei ist allerdings zu bedenken, daB auch fiir
die psychologische Deutung der Sprachstérungen Erwachsener auf die kindliche
Sprachentwicklung zuriickgegriffen worden ist (FROSCHELS).

So mannigfache Formen von Aphasie wie beim Erwachsenen lassen sich aus
begreiflichen Griinden beim Kind nicht unterscheiden. Die Analyse ist ja auch
erheblich erschwert. Lesen und Schreiben kann meist nicht gepriift werden;
auch ist die Intelligenzstorung oft stirker als bei erwachsenen Aphatikern.
Doch sollen nach FrOscHELS alle Formen des WERNICKE-LIcHTHEIMschen
Schemas schon beim Kind vorkommen, nur daB die ,,subcorticale motorische
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Aphasie®, bei der Lesen und Schreiben erhalten ist, sich bei Kindern, die beides
noch nicht erlernt haben, natiirlich nicht abgrenzen liBt. Temporale Wort-
stummheit, die beim KErwachsenen nach MINGAZZINI an eine doppelseitige
Affektion der WERNICKE-Region gebunden ist, scheint nach einer Beobachtung
BruNNERS und STENGELs beim Kind auch durch einseitigen Herd entstehen
zu konnen.

Die aphasischen Stérungen bilden sich im allgemeinen beim Kind viel schneller
zuriick als beim Erwachsenen. Das gilt nach BRUNNER und STENGEL aber nur
fir die motorischen, wihrend die sensorischen gerade durch geringe Riick-
bildungsfahigkeit beim Kind ausgezeichnet seien.

Anders liegen die Dinge, wenn das Kind bei Beginn der Erkrankung noch
gar nicht sprechen gelernt hatte. Hier bleiben vielfach trotz entsprechender Lokali-
sation des Prozesses Sprachstérungen vollig aus. Man hat das wohl mit Recht
so gedeutet, daB nunmehr das Sprechenlernen mit Hilfe der rechten Hemisphare
(sofern diese verschont geblieben ist) erfolge, dall somit die Verkniipfung der
linken mit der Sprechfunktion nicht von allem Anfang an gegeben sei, sondern
etwas Erworbenes darstelle (Corarp). Dieselbe Erklirung kann natiirlich auch
auf die oben erwihnten Fille Anwendung finden, in denen in etwas spiterem
Alter die Aphasie ausbleibt oder sich bald wieder zuriickbildet.

Nun ist aber der normale Spracherwerb bei angeborenen oder sehr frith
erworbenen Hirnschidden keineswegs eine Regel ohne Ausnahme. Manche der
kleinen Patienten lernen iiberhaupt nie sprechen oder kommen iiber ganz
vereinzelte Worter wie ,,Mama‘ und ,,Papa‘ nicht hinaus. Andere bleiben
abnorm lange auf der primitivsten Stufe der kindlichen Sprache stehen. Man
hat dann wohl von ,,angeborener Aphasie’ gesprochen (KUssMAUL). ZIEHEN
nahm fir solche Fille Entwicklungshemmungen im ,,Sprachzentrum® an.
Andere wie NADOLECZNY lehnen diesen Begriff vollkommen ab, da Aphasie
stets den Verlust der schon vorhandenen Sprache bedeute. Es handelt sich
hierbei aber nur um Unterschiede der Definition. Nach PorzL wirkt das WER-
NICKEsche Zentrum beim Kind wahrscheinlich nicht hemmend, sondern férdernd
auf die Sprachentwicklung, so daB eine Entwicklungshemmung in diesem
Gebiet eine ungeniigende Ausbildung der Sprache zur Folge habe. Sicherlich
gehort hierher auch ein Teil der als , Horstummheit” bezeichneten Sprach-
storungen. Diese ist zu definieren als Stummbheit bei gutem Gehér und durch-
schnittlicher Intelligenz, die nicht auf eine der bekannten Hirnerkrankungen
zuriickzufiihren ist (Naboreczny). Bestiinde die letztere Einschriankung zu
Recht, so wiirden diese Fille an dieser Stelle ohne Interesse sein. Da aber aus-
driicklich die Gegenwart anderer ,,motorischer Infantilismen* in solchen Fillen
betont wird, und da ferner auch dem Geburtstrauma eine dtiologische Rolle
zugeschrieben wird, so sind die Beziehungen zu den hier behandelten Sprach-
storungen bei kindlichen Lihmungen evident. Die Abgrenzungen machen aller-
dings nicht geringe Schwierigkeiten. NaDoLECzNY unterscheidet noch ,,ver-
zogerte Sprachentwicklung® — vor Ablauf der ersten 3 Lebensjahre — und
echte Horstummbheit, wobei aber doch wohl nur Unterschiede des Grades in
Betracht kommen. Es wird ferner eine — héufigere — motorische und eine
— seltenere — sensorische Hérstummheit auseinandergehalten, letztere mit
ungeniigender sensorischer, auch optischer Aufmerksamkeit und mit Merk-
fahigkeits- und Gedédchtnisméingeln. Die Feststellung normaler Horfahigkeit
bei der letzteren, ausreichender geistiger Entwicklung bei beiden Kategorien
stoft aber naturgemifB auf grole Schwierigkeiten. Jeder Fall bedarf hier einer
eingehenden Analyse (v. KUENBERG), die oft erst bei jahrelanger Beobachtung
zum Ziel fiihrt.
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Horstummbheit kann auch von Agrammatismus abgelost werden oder iiber
ein solches Stadium in normale Sprache iibergehen (HELLER), wie iiberhaupt
die Prognose und die Aussichten der Behandlung nicht so ganz schlecht sind.

Alles in allem sind unsere Kenntnisse auf diesem Gebiet noch wenig weit
gediehen; das liegt zum Teil daran, daB klinisch-anatomische Parallelunter-
suchungen noch immer nicht vorliegen. Wir miissen uns daher an dieser Stelle
auf diese wenigen Andeutungen beschrinken.

4. Sensible und sensorische Stérungen.

Sensebilitiitsstorungen werden bei den infantilen cerebralen Lihmungen im
allgemeinen als selten, und zwar als seltener als bei Erwachsenen bezeichnet
[Sacus, WerNICKE, FrEUD, IBRAHIM (1)]. Wieweit diese Ansicht richtig ist,
ist sehr schwer zu beurteilen. Exakte Priifungen des Hautsinnes sind ja bei
kleinen, noch dazu vielfach geistig mehr oder weniger zuriickgebliebenen Kindern
nur sehr schwer durchzufiithren. Vermutlich wird vielfach von vorneherein
davon Abstand genommen. Ob unter Beriicksichtigung dieser Fehlerquelle
die Annahme einer besonderen Seltenheit von Sensibilitdtsstérungen im Kindes-
alter aufrechterhalten werden kann, wird man bezweifeln diirfen. Statistische
Vergleiche bei kindlichen und spiter entstandenen Affektionen liegen jedenfalls
auch iiber diesen Punkt nicht vor. Sollte die genannte Behauptung zu Recht
bestehen, so konnte man sich als Ursache fiir diese Erscheinung héchstens vor-
stellen, dal die spiter markreif werdenden motorischen Fasern anfilliger seien
als die sensiblen (PATTEN).

Ofters sollen Storungen der Stereognose gefunden werden, woran teils die
Athetose schuld sei [IBRAHIM (1)], teils die Tatsache, daB Tasterinnerungsbilder
der gelahmten Hand noch nicht in geniigender Weise erworben waren zu der
Zeit, als diese fiir solchen Erwerb durch die Krankheit unbrauchbar wurde
(OpPENHEIM, DEJERINE u. a.).

Ahnliches wie fiir die Sensibilititsstorungen gilt fiir diejenigen von seiten
der Sinmesorgane, unter denen vor allem Hemianopsie mehrfach genannt wird.
Obwohl eigentlich ja nur ein Fehlen dieses Vorkommnisses auffallend wire,
haben doch FREUD und Rir, BaBoNNEIX und HALLEZ u. a. eigens Fille mit
dieser Stérung beschrieben. In einem Falle Konias (1) war die Hemianopsie
voriitbergehend und mit einer konzentrischen Gesichtsfeldeinengung verbunden.
Auch dieses Symptom diirfte die Schwierigkeit seines Nachweises seltener
erscheinen lassen, als es in Wirklichkeit ist.

Hier mo6gen noch einige andere Erscheinungen von seiten des Sehapparats
Erwiahnung finden, vor allem die nach Posey und EYER nicht so iibermiBig
seltene Sehnervenatrophie, die zwar keine einheitliche Ursache haben diirfte,
aber doch zu héufig ist, um als zuféllige Komplikation gelten zu konnen (EYER).
In den geburtstraumatischen Fillen kénnte eine Verletzung des Sehnerven beim
Geburtsakt in Betracht kommen; in andern Fillen kénnte ein Hydrocephalus
das Bindeglied bilden (FEER), wenngleich eine besondere Schidelform dabei
nicht bevorzugt ist.

Des weiteren sind Exophthalmus und Epicanthus im Schrifttum erwihnt
worden. Katarrhaktbildung wird von BABoNNEIX genannt und auf Entwicklungs-
fehler bezogen. Pupillenstorungen sind hauptsichlich bei syphilitischer Genese
zu erwarten. WESTPHAL beobachtete das von ihm beschriebene Symptom des
»»Spasmus mobilis“ der Pupille.

Hiufiger als der Sehapparat scheint der Vesttbularis Stérungen aufzuweisen
(s. S. 51). Calorische Unerregbarkeit und rotatorische Untererregbarkeit sind
von Voss, STERN und SCHWARTZ sowie von BERBERICH und WIECHERS bei sehr
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vielen Neugeborenen gefunden und auf das Geburtstrauma bezogen worden.
Es wird sich dabei wohl meistens um eine Schidigung des peripherischen Sinnes-
organs handeln. Auch bei édlteren Kindern, insbesondere bei Idioten, sind solche
Stérungen nach den Untersuchungen ROSENFELDs hiufig. Aus dem Neben-
einander dieser beiden Beobachtungen auf die geburtstraumatische Atiologie
auch in den letztgenannten Fillen zu schlieBen, ist aber natiirlich unzuldssig.
Was den Nystagmus betrifft, der bei allen Formen infantiler cerebraler Léh-
mungen eine hiufig wiederkehrende Erscheinung ist, so kénnte er zu den ,,motori-
schen Infantilismen* gerechnet werden, da er nach CATEL (I, 2) (im Gegensatz
zu SCHWARTZ) eine normale, auf Ubererregbarkeit des Labyrinths beruhende,
mit dem Bergarbeiternystagmus vergleichbare (letzteres von BARTELS bestritten)
Erscheinung darstellt.

5. Trophische und Wachstumsstérungen.

Viel kennzeichnender fiir die cerebralen Lahmungen beim Kind als die im
letzten Abschnitt betrachteten Symptome sind die trophischen und die Wachs-
tumsstorungen. Mit KONI¢ (3) und ROSENBERG werden wir wenigstens theo-
retisch die in unmittelbarem Zusammenhang mit der Lihmung stehenden
Muskelatrophien und die erst spiter einsetzenden Wachstumshemmungen zu
unterscheiden haben. Praktisch wird dies nicht immer gut durchfiihrbar sein,
da die letztgenannte Erscheinung nicht nur das Skelet, sondern auch alle tibrigen
Gewebsbestandteile, vor allem die Extremititen, und somit auch die Muskulatur
betrifft.

Muskelatrophien der ersten Art sind durch rasches Einsetzen, méiBige Inten-
sitdt und baldigen Stillstand ausgezeichnet. Sie haben im allgemeinen nichts
Besonderes gegeniiber den cerebralen Liahmungen Erwachsener aufzuweisen;
nur wird mehrfach Uberkompensation durch Fettgewebswucherung, also
,,Pseudohypertrophie“ erwihnt (UNGaR, COTARD), was sich beim Erwachsenen
seltener ereignen diirfte. Ob auch echte Hypertrophieen vorkommen, wie altere
Autoren (FREUD und RiE) annehmen, scheint nicht sicher!. Elektrisch findet
sich dasselbe Verhalten wie bei den Hirnlihmungen der Erwachsenen. Echte
Entartungsreaktion diirfte kaum vorkommen.

Unter den eigentlichen Wachstumshemmungen stehen diejenigen des Schddels
auf einem besonderen Brett, insofern sie unmittelbar von der Substanzabnahme
des Gehirns abhingen. Die Beziehungen zwischen Schéidel- und HirnmiB-
bildungen waren nach CAZAUVIELH schon GEOFFROY-ST. HILATRE bekannt. Wir
wissen heute, dafl wohl in allen diesen Fillen, vor allem auch bei der sog. ,,Mikro-
cephalie, das Zuriickbleiben des Gehirnwachstums das Primére darstellt
gegeniiber dem des Schidels. Wir werden daher auch bei in frither Kindheit
entstandenen ,,Hemiatrophien‘‘ eine Verkleinerung der entsprechenden Schidel-
hilfte und somit eine Schidelasymmetrie erwarten diirfen (unter Umsténden
auch bei bilateralen Formen; s. Abb. 26). Diese wird allerdings bisweilen durch
einen Hydrocephalus ex vacuo ausgeglichen. Bei primdrem Hydrocephalus
beherrscht natiirlich die durch diesen bedingte VergroBerung der Schéidel-
kapsel das Bild. Im Gegensatz zu dem soeben Berichteten beschrieben LERI
und LitvrEe eine diffuse Hyperostose des Stirn- und Scheitelbeins bei einem
diplegischen Kind. Eine Erklirung fir diese Erscheinung vermdégen sie nicht
zu geben.

1 Anmerkung bei der Korrektur: Neuerdings beschreibt DE LANGE (3) ein charak-
teristisches Krankheitsbild, das sich aus weitverbreiteter angeborener Muskelhypertrophie,
extrapyramidalen Stérungen und Schwachsinn zusammensetzt. Pathologisch-anatomisch
entsprach dem ein ausgebreiteter porencephalischer ProzeB in einem in seiner Anlage ge-
storten Gehirn (Mikro-Polygyrie).
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Von ganz anderer Bedeutung sind die am iibrigen Kérper zu beobachtenden
Wachstumsstérungen. Diese schon von CAzAUVIELH, dann von CoTARD, CHARCOT
u. a. beschriebenen Verdnderungen treten meist viel spéter als die Stérungen
des erstgenannten Typus, oft erst in der Pubertit, oder wenn das Kind in eine
Periode beschleunigten Wachstums eintritt (ROSENBERG), in Erscheinung. Sie
betreffen, wie erwihnt, alle Gewebsbestandteile, fallen aber naturgemifl am
Skelet am meisten in die Augen, und zwar bleibt sowohl das Léngen- wie das

Dickenwachstum — des
Arms mehr als des Beins
(STOFFEL) — hinter dem-
jenigen der nicht ge-
lahmten Seite zuriick.
Rontgenologisch 148t sich
meist eine Osteoporose
der langen Rohrenkno-
chen nachweisen (s. Abb.
27; in diesem Fall sogar
mit Fraktur). Aber auch
die Weichteile weisen eine
entsprechende Massenab-
nahme auf: Die Musku-
latur wird schon von
CAzAUVIELH als heller,
weicher, diinner und we-
niger fleischig im Ver-
gleich zur gesunden Seite
beschrieben.

Es liegt in der Natur
der Sache, daf3 wir es hier
mit einer Erscheinung zu
tun haben, die nur beim
noch wachsenden Orga-
nismus sich einstellen
kann, so daB3 wir hier eine
Besonderheit infantiler
Liahmungen xat’ oy
vor uns haben. Allerdings

ist diese ja nicht auf die
Abb. 26. Asymmetrie des Schiideldachs bei,,LITTLE. S.-Nr. 88/32. cerebralen Lz’a;hmungen be-

Derselbe Fall wie Abb. 16. A
schrankt, da wir sie be-
kanntlich auch bei der ,,spinalen Kinderlihmung‘ sehen, ja, nach BERNHARDT
erreicht das Zuriickbleiben im Wachstum bei den cerebralen Liéhmungen nie
den Grad wie bei den spinalen.

Die genannten Wachstumshemmungen, von Kon1a (1) mit Recht als Hypo-
plasie, nicht als Atrophie bezeichnet, sind aus naheliegenden Griinden bei den
halbseitigen Formen viel besser studiert als bei den doppelseitigen. Sie betreffen
bei ersteren entweder die ganze erkrankte Korperseite (Hemihypoplasie) oder
beide Extremititen und einzelne andere Kérperteile der betreffenden Seite oder
nur die beiden (liedmaBen oder nur eine derselben oder endlich nur Teile
einer solchen, und zwar bald mehr die Gliedwurzeln, bald mehr die Enden. Nach
CotarD pflegen die Hypoplasieen an den oberen Extremitéten ausgesprochener
zu sein als an den unteren. SchlieBlich kommt nicht nur bei diplegischen, sondern
auch bei hemiplegischen Formen eine ,,totale Hypoplasie® vor; auch dies wird
schon von CAZAUVIELH erwihnt.
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Es ist leicht verstindlich, daf} die friihzeitig erworbenen Hirnlisionen am
héufigsten mit diesen Wachstumsstérungen einhergehen; doch besteht hier
keinerlei Parallelismus: selbst bei angeborenen Hirnleiden kann die Hypoplasie
ganz ausbleiben. Ebensowenig besteht eine Beziehung zur Schwere der motori-
schen Stérungen: Auch bei sehr geringer Ausbildung der letzteren kann die in
Rede stehende Storung sehr ausgeprigt sein (ROSENBERG).

a ) b
Abb. 27aund b. Hemiparesis spastica links. a rechter Oberarm, b linker Oberarm. Humerusknochen
bedeutend diinner als rechts. Spongiosa gelichtet gegeniiber rechts. Fraktur im Schaft.

Aufler den Knochen und Muskeln werden auch an anderen Kérperteilen
Entwicklungs- und Wachstumshemmungen beobachtet, so am Kehlkopf (Mc
Nurr), an Ohren und Augen, Hoden, Mamma (FrREUD) usw. ScHOB (2) sah
Vergriferung der Brustdriise an der gelihmten Seite.

Uber die Ursachen dieser Storungen wissen wir noch so gut wie gar nichts.
Sicher ist lediglich, daB es sich nicht um einfache Folgen des Nichtgebrauchs
handelt, sondern um das, was wir, ohne uns viel dabei denken zu kénnen,
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trophische Stérungen nennen. Offensichtlich iibt das Gehirn irgendeinen EinfluB
auf die Wachstumsvorginge aus, iiber dessen Art wir uns indessen kaum eine
prazise Vorstellung zu machen vermégen. Man kénnte daran denken, daB in
diesen Fillen die vegetativen Zentren des Gehirns von dem zugrunde liegenden
ProzeB mitergriffen wiren, wenn diese nicht so median gelegen wiren, daB die
iiberwiegende Einseitigkeit der Stérung nur schwer eine Erklirung finden
konnte. Auf gewisse Unterschiede der Wachstumsbeeinflussung durch GroB-
hirnlésionen einer-, Hirnstammlisionen andererseits weist neuerdings HOHENNER
hin. Einschligige anatomische Untersuchungen fehlen aber, soweit ich sehe,
noch ganz, ebenso iibrigens solche, die weiter peripherisch gelegene Abschnitte
des Sympathicus betreffen. Corarp fand einmal die sympathischen Ganglien
,,atrophisch®. Durch eine Affektion des Hypothalamus und des Tuber cinereum
erklirt KLoTz eigenartige, von ihm bei einem LITTLE-Kind beobachtete 1—2
Tage dauernde Attacken von starker Temperatursteigerung mit hochgradigen,
bald aber wieder eingeholten Gewichtsstiirzen. Als seltenes Kuriosum sei hier
anhangsweise noch ein Fall von KwINT erwihnt, in dem eine aus dem zweiten
Lebensjahr datierende diplegische Cerebrallihmung vom 9. Jahr ab mit einer
Makrogenitosomia praecox, also einem Voraneilen der koérperlichen und ge-
schlechtlichen Entwicklung bei nicht parallel laufender, in diesem Falle sogar
stark zuriickbleibender geistiger Entwicklung verbunden war. Verfasser nimmt
als Ursache einen Hydrocephalus mit Beeintrichtigung der vegetativen
Zentren an.

6. Secundiire Veriinderungen des Skelets.

Bei den diplegischen Formen der kindlichen Cerebrallihmungen, die mangels
einer Vergleichsmoglichkeit die soeben besprochenen Wachstumsstérungen nicht
oder jedenfalls nur bei ungewohnlich starker Ausprigung erkennen lassen,
treffen wir um so hiufiger auf anderweitige Verinderungen am Skelet, die
jedoch nicht so unmittelbar von dem GehirnprozeB abhingig sind wie jene,
sondern eine sekunddre Folge der verdnderten Stattk — insbesondere der abnormen
Belastung infolge der starken Muskelspannungen — darstellen. Vor allem sind
Verschiebungen der Extremitdtenknochenenden in ihren Gelenken im Sinne
einer beginnenden Luxation nach KONNE so hédufig, daf man sie ,,zum typischen
Bild des Little rechnen kann. Es ist ndmlich die Aufrechterhaltung der normalen
Gelenkkonfiguration u. a. auch von einem gewissen Gleichgewichtszustand der
Muskeln abhingig, von denen die Bewegungen in dem betreffenden Gelenk
vollzogen werden. Ist dieses Gleichgewicht dauernd gestort, dadurch daB8 von
einem antagonistisch wirkenden Paar der eine Muskel gelihmt ist oder nur einer
bzw. liberwiegend einer im Zustand der Kontraktur sich befindet, so kann es
zu den erwihnten Verschiebungen kommen (,,Paralytische und spastische
Luxation‘‘; WEBER).

Am héufigsten wird das am Hiifigelenk beobachtet (LUpLOFF, WOLLENBERG,
GAUGELE, WEBER). GAUGELE fand diese Komplikation in 40% der Fille; auch
bei der hemiplegischen Form sah er sie auf der gelihmten Seite. Es ist dabei
aber meines Erachtens zu beriicksichtigen, daB das Material der Orthopiden
doch von etwas anderer Beschaffenheit ist als das der Neurologen. Demnéchst
kommt eine Luxation des Radiusképfchens in Betracht. Auch der Hochstand
der Kmniescheibe mit Verlingerung des Ligamentum patellae bei Quadriceps-
kontraktur gehort hierher (SCHULTESS, JOACHIMSTHAL). An der Wirbelsiule
kann es zu Skoliose und Kyphose kommen [OPPENHEIM (2)].

Natiirlich darf man die Pathogenese dieser Veridnderungen nicht einseitig
beurteilen. Friither wurde die beim Little zu beobachtende Hiiftgelenkluxation
ins Gebiet der ,,angeborenen, als Entwicklungsstorung der Gelenkenden auf-
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zufassenden Hiiftgelenkverrenkung gerechnet, und auch heute muBl man damit
rechnen, daf3 es sich in einem Teil der Fille um eine dem Hirnleiden koordinierte
Wirkung der gleichen Ursache handelt. Ubrigens sind auch die mechanischen
Momente nicht mit den einfachen Zugwirkungen erschépft. Bei bettligerigen
Kranken kann schon der Fortfall der normalen Belastung beim Stehen zu
abnormen Gelenkstellungen fiithren (Coxa valga; ETToRE). Auch sonst spielen
Folgen von Nichtgebrauch eine Rolle. Sie kénnen zum Beispiel zur Abflachung
der Gelenkenden an der Hiufte fithren.

Es kann also im Einzelfall die Wirkung der kontrakturierten oder gelihmten
Muskeln nur dann beschuldigt werden, wenn die genaue Analyse auch tatsdch-
lich ein Uberwiegen eines von zwei Antagonisten ergibt; dies war z. B. in 3 Fillen
ErrorEs von Radiusluxation nicht oder nur angedeutet der Fall.

Bei lingerem Bestehen dieser abnormen Verhéltnisse kann es sowohl an den
Gelenkenden wie an den Schiften der Rohrenknochen zu weiteren Gestalt-
verdnderungen kommen. Erstere kénnen walzenférmige Erhebungen zeigen,
die der Gelenkoberfliche eine wellenférmige Beschaffenheit verleihen, an letzteren
bilden sich manchmal kammartige zackige Vorspriinge bis zu richtigen Exostosen,
und zwar ist nach RoHDE beides nur an solchen Stellen der Fall, an denen der
kontrakturierte Muskel breit mit gefidfreichem Bindegewebe am Periost ansetzt,
nicht dagegen da, wo der Ansatz durch gefilarme Sehnen vermittelt wird wie
am Kniegelenk.

7. Epileptische Anfiille.

Es ist eine gut bekannte Tatsache, dafl mit den hier behandelten cerebralen
Motilititsstérungen der Kinder besonders hiufig epileptiforme Krampfe ver-
bunden sind; sie kommen in %/, [GOowERS (1), OPPENHEIM (2), WALLENBERG |
oder gar in der Hilfte (Sacas, BERNHARDT) aller Félle zur Beobachtung. Die
Ursache dieser Erscheinung ist wie so viele andere auf unserem Gebiet in
keiner Weise geklart. Im wesentlichen diirfte sie mit der groBeren Disposition
des kindlichen Gehirns zu Krampfzustinden iiberhaupt zusammenfallen; nur
mufBl man sich dariiber klar sein, da man hier zwei Unbekannte miteinander
vergleicht. Denn auch die Ursache der letzteren bleibt uns bisher verborgen.
SorTMaNN hatte bekanntlich die Unerregbarkeit der kindlichen Hirnrinde und
eine damit in Zusammenhang stehende ,,Enthemmung‘ subcorticaler Gebilde
als Ursache angesehen (s. S. 75). Dieser Gedanke ist neuerdings von PEIPER (3)
in gewisser Beziehung wieder aufgenommen worden; er geht ebenfalls von dem
hemmenden Einflufl hoherer, beim Sdugling noch unentwickelter Teile auf die
niederen aus und glaubt, daB} erstere erst allméhlich und in anfangs schwankender
Weise in das nerviose Geschehen eingreifen. Ihre fiihrende Rolle kénnen sie
gleich nach ihrer Arbeitsaufnahme noch nicht ununterbrochen ausiiben; ver-
sagen sie, so kann es wie zu apnoischen Anfillen so auch zu Krampfen kommen.
Die PrrpErschen Ausfiihrungen beziehen sich — das sei besonders hervor-
gehoben — nur auf Siuglinge ; auch will er seine Theorie ausdriicklich fiir eigent-
liche epileptische Anfille nicht in Anspruch nehmen. Das wiirde in der Tat
auch unmoglich sein, und zwar aus den verschiedensten Griinden, von denen
nur einige namhaft gemacht werden sollen. Zunichst ist der epileptische Anfall
im wesentlichen ein Reiz-, nicht ein ,,Entfesselungs‘-Phénomen [FOERSTER (7)].
Des weiteren ist die erhohte Krampfbereitschaft des Kindes keineswegs auf
das Stadium vor der Vollendung der Rindenreifung beschrinkt; sie ist im
Gegenteil gerade auch spiter und noch in der Pubertit in sehr ausgeprigter
Weise vorhanden. Ferner sind bei den ,,Kindern ohne GroBhirn‘‘ gerade keine
Anfille beobachtet worden; hierauf weist FOERSTER hin, der es fiir nicht sicher
hilt, daB beim Menschen klonische Krampfanfille von subcorticalen Teilen
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ohne Intervention des GroBhirns ausgelost werden konnen. Auch geht die
Ansicht vieler Autoren dahin, dal der Subcortex nur fiir die tonische Kom-
ponente des Krampfanfalls in Betracht komme, fiir die klonische dagegen die
Rinde. [Bestritten von CATEL (1) u.a.] Es kann aber keine Rede davon sein,
daB bei kleinen Kindern nur tonische Krimpfe vorkimen. Es bleibt nach allem
nichts iibrig, als einfach die Tatsache festzustellen, daB bei Kindern das, was
RepricH die ,,epileptische Reaktionsfahigkeit® genannt hat, erhéht ist.

Bei unseren Kindern mit organischen cerebralen Bewegungsstérungen wird
man gerade im Gegensatz zu dem genannten Erklirungsversuch darauf hin-
weisen diirfen, daB bei diesen oft die Hirnrinde Sitz ausgedehnter und schwerer
Verdnderungen ist, und daBl ja auch sonst gerade corticale Herde den Reiz
abgeben, der epileptische Anfille zum Ausbruch kommen laB3t.

Von besonderer Bedeutung diirfte dabei auch die Verwachsung der Hirn-
hiillen miteinander und mit der Hirnoberfliche sein; in ihrem Gefolge kommt
es leicht zu Verodung der Liquorriume, die sicherlich eine Rolle bei der Ent-
stehung epileptischer Zustinde spielt [FOERSTER (7), TILMANN, BERNHARDT,
WACHENDORF u. a.]. Es sei hier auch der Theorie von Fay und WINKELMAN
gedacht, nach der Blutbeimengung zum Liquor zu voriibergehender oder dauern-
der Schidigung der PaccHIONIschen Granulationen fithren soll, die den normalen
AbfluB der Hirnriickenmarksfliissigkeit hintanhalte und dadurch eine Uber-
fillung der Subarachnoidealriume im Stirnlappengebiet bedinge, die ihrerseits
eine Atrophie der darunter liegenden Windungen im Gefolge habe. Die Nutz-
anwendung auf die uns hier interessierenden Verhiltnisse ziehen die genannten
Autoren selbst in einer spéteren Arbeit: Danach kommt es im Gefolge geburts-
traumatischer Blutungen zu ,,Hypoplasie* (ein Ausdruck, der allerdings nicht
dem entspricht, was die pathologisch-anatomische Nomenklatur darunter ver-
steht) der PaccrroNischen Granulationen, an deren Stelle man nur kleine
Gruppen mesothelialer Zellen ohne Zeichen einer Funktion finde. Solche Befunde
werden von den Verfassern fiir eine hiufige Grundlage der Epilepsie gehalten.

In klinischer Beziehung ist zunidchst darauf aufmerksam zu machen, daB
bei dem Alter, in dem die Kinder héufig stehen, es natiirlich wichtig ist, eklamp-
tisch-spasmophile Krimpfe auszuschlieBen. Von diesen miissen wir hier absehen.
Soweit es sich um echte epileptische Zustinde handelt, sind die Beziehungen
zwischen den Anféllen und den motorischen Ausfallserscheinungen nach Zeit,
Art und Grad sehr verschiedener Natur. Zunichst wird nicht selten in den
Féllen, die postnatal nach Art einer akuten Infektionskrankheit einsetzen
— genau wie bei andersartigen Infektionen des Kindesalters — die Szene durch
epileptiforme Anfélle eroffnet. Dabei kann die Lihmung gleichzeitig mit diesen
,;initialen Krdmpfen“ oder spiter in Erscheinung treten. Die Krampfe selbst
kénnen von da an in wechselnder Hiufigkeit bestehen bleiben und in ein chroni-
sches Krampfleiden iibergehen, oder aber sie kénnen ganz und endgiiltig fort-
bleiben, oder endlich, was wohl das Haufigste ist, sie setzen nach kiirzerer oder
lingerer, selbst Jahre dauernder Pause aufs neue ein und nehmen dann einen
Verlauf, der von dem der motorischen Ausfallserscheinungen weitgehend unab-
hingig sein kann.

Dieses fortschreitende epileptische Leiden ist bei den hemiplegischen Formen
entschieden héaufiger als bei den diplegischen. Im ersteren Fall handelt es sich
teils um typische JacksoN-Anfille, teils aber auch um allgemeine Krampfe, bei
denen aber doch oft der Beginn oder die Aura auf die gelihmte oder paretische
Seite hinweisen. Ferner konnen Anfille, die urspriinglich vom Jackson-Typ
waren, in die allgemeine Form iibergehen.

Von WurmLLaMIER und BOURNEVILLE war ein verhiltnismaBig gutartiger
Charakter des Krampfleidens bei infantilen Cerebrallihmungen behauptet
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worden: Sehr briiskes Einsetzen der Anfélle, schwerere Verletzungen, Zungen-
bif, Enuresis, Charakter- und Intelligenzstérungen, Petit-Mal-Anfille sollten
nach ihnen fehlen oder erheblich seltener sein als bei ,,genuiner Epilepsie, die
Anfille sollten mit zunehmendem Alter allméahlich an Héaufigkeit und Schwere
nachlassen und im 5. Lebensjahrzehnt meist ganz verschwinden. WUILLAMIER
gab deshalb dieser Epilepsieform sogar einen besonderen Namen: ,,Epilepsie
hémiplégique infantile’. Diese Feststellungen sind indessen von FreuD (1),
WACHENDORF, WACHSMUTH u. a. nicht bestétigt, jedenfalls nicht als allgemein-
giiltig und allenfalls nur fiir die Anfangsstadien zutreffend anerkannt worden.

Im ganzen kann man wohl umgekehrt sagen, dall das Siechtum dieser
ungliicklichen Kranken durch die epileptischen Erscheinungen erheblich
erschwert, ja, oft ganz vorwiegend durch diese bedingt ist. Es fehlt auch nicht
an Riickwirkungen auf das iibrige Befinden der Patienten. In erster Linie wire
hier natiirlich der Einflu} auf die geistige Entwicklung zu nennen, die im néchsten
Kapitel zu besprechen sein wird. Daneben ist aber auch eine Verschlechterung
des kirperlichen Zustandes nicht von der Hand zu weisen. Seitdem wir durch die
Untersuchungen SPIELMEYERs (1—3) die schweren Zerstérungen nervoser Struk-
turen kennen gelernt haben, die als Folge der mit den Krampfanfallen einher-
gehenden Kreislaufstérungen sich einstellen, miissen wir in jedem epileptischen
Anfall eine Gefahr fir den Bestand an hochwertigem Hirngewebe erblicken,
und wir konnen bei der in diesen Fillen vorliegenden Sachlage uns wohl vor-
stellen, da3 diese Folgen auch gerade wieder auf dem Gebiet, von dem die
Anfille ihren Ausgang nehmen, also unter Umstinden auf dem motorischen,
sich geltend machen werden. Auf diese Weise haben wir uns ja auch das Fort-
schreiten des pathologischen Prozesses im Anschluf an epileptische Anfille
verstindlich gemacht [s. S. 67; Bierscmowsky (1)]. Danach wiirden die
dlteren Ansichten von OSLER, SACHS u.a. iiber die epileptischen Anfille als
Ursache der Lihmungen doch einen Kern von Wahrheit enthalten; jedenfalls
werden wir sie nicht als so absurd bezeichnen, wie sie den Zeitgenossen der
genannten Autoren bei dem damaligen Stand des Wissens erscheinen muften.
In der Tat gibt es ja auch Fille, in denen die Lahmungen erst Jahre nach Begmn
der epileptischen Anfille elnsetzen

Im iibrigen aber besteht, wie schon erwihnt, im ganzen keine unmittelbare
Beziehung des epileptischen Leidens zum Ausmal und Verlauf der iibrigen
motorischen Krankheitserscheinungen, und wir kennen Félle, in denen das
erstere vollkommen im Vordergrund steht, wihrend die Bewegungsstérungen
nur in ganz leichter Form, unter Umstédnden nur als postparoxysmale Symptome
in Erscheinung treten. ERLENMEYER und RoOSENBERG erwdhnen in diesem
Zusammenhang Fille von halbseitiger Epilepsie mit Entwicklungshemmung,
aber ohne oder ohne ausgesprochene Paresen in den krampfenden Gliedern.
Bekanntlich hat man auch gewisse Fille von Linkshidngigkeit bei Epileptikern
hierher gerechnet.

SchlieBlich gibt es Fille von Epilepsie — oft kombiniert mit Schwachsinn —,
in denen motorische Ausfallssymptome ganz fehlen, die dann aber bei der Sektion
nicht nur die diffusen, verhiltnismiBig feinen Veréinderungen an den Nerven-
zellen und -fasern und an der Glia aufweisen, sondern grébere, mehr umschriebene
Zerstorungsprozesse, wie man sie u. a. auch als Grundlage der Paresen und
Lahmungen im Kindesalter antrifft. Man hat solche Fille im Anschlufl an
FreUD als ,,paradoxe’ (schlecht: ,,paradoxale’) Kinderlihmung oder als
,,cerebrale Kinderlihmung ohne Liéhmung‘ bezeichnet . Man hat damit zum

! In dem Fall, den A. JakoB (3) unter dieser Uberschrift beschreibt, traten iibrigens
im weiteren Verlauf des Leidens recht ausgesprochene motorische Ausfallserscheinungen auf.
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Ausdruck bringen wollen, daf3 es nur auf die Lokalisation, nicht aber auf die
Art des Prozesses ankomme, ob Lahmungen auftreten oder nicht.

Wie ich bereits in der Einleitung auseinandergesetzt habe, ist diese Namen-
gebung durchaus ungliicklich und irrefithrend. Ich will hier nur noch einmal
betonen, da ,,cerebrale Kinderlihmung® bestenfalls ein Syndrom, aber keine
Krankheit ist, die man diagnostizieren und deren Diagnose man durch anatomi-
sche Untersuchung bestitigen oder widerlegen kann. Fille wie die letzterwihnten
sind, wenn man sie {iberhaupt mit einer besonderen Benennung herausheben
will, einfach als Epilepsie auf grob-organischer Grundlage oder Epilepsie bei
lobdarer Sklerose oder Porencephalie oder dergleichen zu bezeichnen, so wie
man die anderen Fille als cerebrale infantile Hemiplegie mit Epilepsie usw. zu
bezeichnen haben wird, womit alles gesagt ist, was von diesen Fallen ausgesagt
werden kann.

8. Psychische Stérungen.

Ebenso wie Epilepsie sind psychische Storungen — insbesondere solche
oligophrenischer Natur — eine haufige ,, Komplikation infantiler Lihmungen.
Das hat mannigfache Ursachen. In erster Linie ist auch hier wieder auf den
grofen Umfang der Abbauprozesse im Gehirn mit ausgedehnter Mitbeteiligung
der Rinde hinzuweisen, der viele der hier in Frage kommenden Prozesse kenn-
zeichnet. CoNCETTI macht insbesondere den hiufig zu beobachtenden Schwund
der interradiiren Rindenfasern verantwortlich. Gerade auf diesem Gebiet ist
ja ein Ersatz so gut wie unmoglich. Die Erfahrungen der letzten Jahre — ins-
besondere auf dem Gebiet der Encephalitis epidemica — haben uns ja gelehrt,
wie weitgehend bisweilen durch subcorticale Erkrankungen bedingte Hem-
mungen durch bewulte Willensanspannung, wenn auch oft nur voriibergehend,
tiberwunden werden koénnen. Das Umgekehrte scheint demgegeniiber nicht
vorzukommen. Wieweit etwa intakt gebliebene Rindenabschnitte fiir die
erkrankten in dieser Beziehung eintreten koénnen, dariiber wissen wir nichts.
Jedenfalls zeigt die Erfahrung, daB sie eben héufig nicht ausreichen, um die
normale Entwicklung in geistiger Beziehung zu gewéhrleisten. Es ist natiirlich sehr
viel schwererwiegend, wenn diese Entwicklungsmoglichkeiten von vorneherein
stark beschnitten worden sind, als wenn bei schon festgefiigter geistiger Per-
sonlichkeit ein KrankheitsprozeB den Bestand geistigen Eigentums gefihrdet.
Auch auf psychischem Gebiet wird vom reiferen Menschen soviel mechanisiert
und automatisiert, dafl manche nicht allzu ausgedehnte Lésionen, auch corticalen
Sitzes, nicht ohne weiteres darin Bresche zu schlagen brauchen. Verfasser
konnte das Gehirn eines Paralytikers mit ganz ungewéhnlich schweren Aus-
fillen an nervosem Gewebe untersuchen; weite Teile der Rinde erschienen wie
ausgeloscht. Der Triger dieses Gehirns hatte bis 2 Tage vor seinem Tod als
selbstandiger GroBkaufmann seinem Geschéft vorgestanden, ohne dafBl seinen
Mitarbeitern irgend etwas aufgefallen wire. Derartiges ist beim Kind, das
sich alle Begriffe und Assoziationen erst bilden und die erwihnten Automati-
sierungen erst schaffen muf}, unméglich. Aber natiirlich wird — je nach dem
Zeitpunkt des Krankheitsbeginns — nicht nur die Entwicklung und Bildung
gehemmt, sondern es kann auch schon Erworbenes wieder zugrunde gehen, wenn
nach urspriinglich normaler Entwicklung eine Encephalitis oder eine andere
akute oder gar chronisch-progressive Schadigung des Gehirns fiir die psychischen
Funktionen wichtige Teile auller Téatigkeit setzt, und das um so mehr, als, wie
man wohl annehmen darf, die neugewonnenen Assoziationen noch nicht so fest-
gefiigt sind, der ganze geistige Aufbau noch leichter ins Wanken kommen kann
als beim Erwachsenen.

Die geistige Riickstiandigkeit kann natiirlich in allen Graden zur Beobachtung
kommen. VerhiltnisméaBig hiufig sollen die Falle von rein paraplegischer Starre
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von einschligigen Storungen verschont bleiben. Die schweren Formen bevélkern
unsere Schwachsinnigenanstalten. 11,9% der anstaltsbediirftigen Schwach-
sinnigen gehdrten nach einer Statistik von WacuHSMUTH ins Gebiet der ,,cere-
bralen Kinderlihmung®. Nach TrETGoLD soll die Zahl der geistigen Kriippel,
absolut und relativ genommen, im Zunehmen begriffen sein. Sollte dies zutreffen,
so wiirde man sich dariiber nicht wundern diirfen, wenn man bedenkt, da8 z. B.
fiir die Aufzucht an sich kaum lebensfihiger und ohne diese Hilfe dem Untergang
verfallener geburtsgeschiadigter Neugeborener und vor allem vorzeitig Geborener
usw. heute ungleich mehr geschieht als frither. Eine sehr betriibende Erscheinung
in einer Zeit, in der sowieso schon die geistig hoher Stehenden sich so viel weniger
fortpflanzen als die minder wertvollen Elemente.

Genau so wenig wie bei der Epilepsie besteht eine Beziehung zwischen dem
Grad des Schwachsinns und dem der motorischen Erscheinungen, was auf
diesem Gebiet noch weniger tiberraschend sein diirfte. So haben wir auch hier
wieder die ganze Reihe von Kombinationen, die sich von den Fillen mit gleich
schwerem korperlichen und geistigen Siechtum nach beiden Seiten hin bis zu
denjenigen Fillen erstreckt, die das eine von beiden in ausgeprigtem Mafe,
das andere nur andeutungsweise erkennen lassen. Auch hier hat man wieder
die am einen Fliigel dieser Reihe stehenden Félle als ,,cerebrale Kinderlihmung
ohne Lahmung® bezeichnet (WacmsmuTH) (konsequenterweise wiirden am
anderen Ende die ,,Jdioten ohne Schwachsinn® stehen!). Alles, was in der
Einleitung und im vorigen Kapitel iiber diesen Begriff gesagt wurde, gilt auch
an dieser Stelle.

Auller den bisher betrachteten, vermutlich durch Ausfall von Rindengewebe
bedingten Defektzustdnden auf intellektuellem Gebiet sind noch andere Formen
psychischer Stérung zu beobachten. Zunéichst wire — ankniipfend an den
schon S. 100 erwihnten Fall von WESTPHAL und Siorr, in dem die Sektion
iiberraschenderweise das mikroskopische Bild der amaurotischen Idiotie ergab —
zu erwéihnen, daBl manche Autoren, wie CoLLIER, die genannte Erkrankung
ebenfalls zum Bild der ,,cerebralen Kinderlihmung* rechnen; von dem hier
vertretenen Standpunkt aus besteht keine Veranlassung, diese Einreihung fiir
unzuldssig zu halten. Das gleiche gilt fiir die tuberdse Sklerose und den mit ihr
verbundenen Schwachsinn. Des weiteren ist bei der Hiufigkeit epileptischer
Anfille natiirlich auch mit dem Vorkommen epilepiischer Geistesstorungen zu
rechnen. Auf diese ist an dieser Stelle nicht naher einzugehen. Ferner wird
iiber Charakterverinderungen, Reizbarkeit, Neigung zu Gewalttitigkeit usw.
berichtet [IBramIM (1)]. Psychopathische Ziige sollen nach ScHOB auch bei
intellektuell Normalen so gut wie nie fehlen.

Interessant sind sodann die Beobachtungen BosTroEMs (2) iiber die psychi-
sche Wesensart der Athetotiker: Er findet bei ihnen eine eigenartige Affektlage,
gekennzeichnet durch eine lappisch-euphorische -Stimmung, ungerechtfertigtes
Selbstgefiihl und ein télpelhaft-dummdreistes, etwas albernes Betragen bei
nicht wesentlich geschwichter Intelligenz. Dasselbe Verhalten beobachtete
BosTrROEM (1) — und zwar sogar besonders ausgesprochen — bei Personen, die
athetoide Erscheinungen nur angedeutet aufweisen. Er sieht in dem beschrie-
benen Verhalten ein Stehenbleiben auf kindlicher Stufe und stellt diese Erfah-
rung in eine Reihe mit derjenigen, daf ja auch die Athetose ganz iiberwiegend
eine Reaktion des kindlichen Gehirns darstellt. Beide Erscheinungen setzen
eine Hirnschidigung in einem frithen Stadium, die zu einem Stehenbleiben der
Entwicklung — ohne Progression des Defekts — fiithrt, voraus.

Wieweit die von WacesmuTH in Féllen von ,,cerebraler Kinderldhmung*
beobachteten paranoiden Erscheinungen und Depressionszustinde mit der
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zugrundeliegenden Hirnerkrankung in unmittelbarer Beziehung stehen oder
zufillige Komplikationen darstellen, diirfte schwerer zu entscheiden sein.

SchlieBlich wire darauf hinzuweisen, daBl infolge mehr duBerer Momente
Intelligenzdefekte bei diesen gelihmten Kindern wvorgetduscht oder vorhandene
schwerer erscheinen kénnen, als dem tatsichlichen geistigen Vermogen ent-
spricht. Bei Vorliegen schwerer Motilitdtsstorungen, besonders bei dauernder
Bettligerigkeit, ist es den kleinen Kranken natiirlich nicht méglich, sich mit
der Umwelt so in Beziehung zu setzen, sie sich geistig so zu eigen zu machen,
wie das mit normaler Bewegungsfihigkeit begabte Kind das zu tun vermag, fiir
das das Greifen und Hantieren und Aufsuchen der Gegenstinde seiner Um-
gebung einen wichtigen Faktor zur Erwerbung von Erfahrungen und Bildung
von Begriffen darstellt. Natiirlich werden auBerdem evtl. vorhandene Sprach-
storungen den Defekt gréBer erscheinen lassen oder jedenfalls seine Abschétzung
sehr erschweren. Methodische psychologische Untersuchungen iiber die geistige
Entwicklung unter solchen die Beurteilung erschwerenden Umsténden wurden
von E. LorDp vorgenommen.

Die Stoérungen auf geistigem Gebiet sind selbstverstindlich von groBter
praktischer Bedeutung. Bei miBig schwerer Ausbildung der Bewegungsstérungen
koénnen sie fiir die Frage der sozialen Brauchbarkeit und Lebensfihigkeit der
Betroffenen ausschlaggebend sein. AuBerdem ist der geistige Zustand, wie wir
noch sehen werden, von allergroBter Wichtigkeit fiir den Erfolg therapeutischer
Mafnahmen.

Blicken wir zuriick auf die Symptomatologie der in Deutschland unter dem
Namen der ,,cerebralen Kinderlihmung* zusammengefafiten Fille, so stehen
wir einer Mannigfaltigkeit verschiedenartiger und verschiedenwertiger Symptome
verschiedenster Pathogenese und Atiologie gegeniiber, die jedes Einteilungs-
versuches spottet. Gerade die ununterbrochene Reihe von Ubergéingen hat es
ja tiberhaupt nur so lange moglich erscheinen lassen, hier eine gemeinsame
Krankheitsbezeichnung zur Anwendung zu bringen. An Vorschligen, durch
Einteilungen in diese Dinge System zu bringen, hat es nicht gefehlt. Ich fiithre
sie nicht auf, weil sich keiner allgemeiner Anerkennung erfreut!. Meines Er-
achtens geniigt es, fiir sich und in den verschiedenen Kombinationen zu unter-
scheiden: hemiplegische und diplegische Formen, Fille mit Uberwiegen der
pyramidalen und solche mit Uberwiegen der extrapyramidalen Bewegungs-
storungen, bei letzteren des weiteren a- bzw. hypokinetische und hyperkinetische
Formen und endlich noch Fille mit besonders stark hervortretenden ,,Kom-
plikationen‘* wie trophischen und Intelligenzstérungen, Epilepsie usw.

V. Verlauf und Prognose.

Wir haben im vorangehenden im wesentlichen abgeschlossene Zustandsbilder
betrachtet. Es gehorte ja urspriinglich zur Kennzeichnung der ,,cerebralen
Kinderlihmung, dafl es sich um Endzustinde handelte, die keine weitere
Entwicklung, also auch keinen ,,Verlauf“ aufzuweisen hétten. Eine ,,Ent-
wicklung® ist natiirlich stets vorausgegangen, und FREUD und RiE wollten den
ganzen Hergang in zwei Stadien einteilen, eine akute Lésion und einen sich
anschlieBenden chronisch weitergreifenden ProzeB. Die erste Phase sei nicht
immer deutlich erkennbar, namentlich wenn eine ,,stumme‘ Region befallen sei.
Das zweite Stadium sei gerade eine Besonderheit der ,,infantilen Cerebral-
lahmung®‘; bei Erwachsenen finde man &hnliches nur angedeutet. Wie wir
indes schon in der Einleitung hervorgehoben haben, sind auch von vorneherein

! Ganz brauchbar erscheint mir das dtiologische, pathologisch-anatomische und klinische
Momente zu gleicher Zeit beriicksichtigende Schema von SacHS.
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chronisch-progrediente Prozesse unter der Rubrik ,,cerebrale Kinderlahmung*
abgehandelt worden ; auBlerdem interessiert natiirlich auch der Krankheitsverlauf
bis zur Erreichung des Dauerzustandes. Endlich sind die Grenzen zwischen
regressiv, progressiv und stationdr nicht scharf: die verschiedenen Symptome
kénnen sich auch in dieser Beziehung verschieden verhalten.

Der charakteristische Verlauf, den die Fdlle der,,Kerngruppe‘ im allgemeinen
nehmen, wurde bereits in der Einleitung skizziert: Akutes Einsetzen der Krank-
heit bei einem vorher gesunden Kind, zumeist unter dem Bilde einer akuten
Infektionskrankheit, Auftreten von Lihmungen, vor allem vom hemiplegischen
Typus, mehr oder weniger erheblicher Riickgang der Funktionsstérungen bis
zur Erreichung eines Dauerzustandes. Die Lihmung kann, wie schon erwihnt,
gleich anfangs einsetzen oder erst nach Ablauf der ,,Initialerscheinungen®,
nicht selten im AnschluBl an epileptische oder hemiepileptische Anfille, bis-
weilen zunichst nach einer Serie von Anfillen in Form von Paresen, nach einer
weiteren als vollige Hemiplegie. , Initialerscheinungen konnen aber auch
ganz fehlen, und die Hemiplegie tritt dann entweder ohne alle Vorboten apo-
plektiform oder aber allmahlich ein. So unterscheidet FrREuD fiir die typischen
Fille schematisch folgende Stadien: 1. Latenzstadium — unter Umstdnden mit
einigen epileptischen Anféllen, 2. Stadium der Prodrome, 3. Stadium der spasti-
schen Lahmung, 4. Stadium der Spitchorea, 5. Stadium der Epilepsie.

Verwickelter gestaltet sich der Ablauf der Dinge in den angeborenen Fillen.
Es konnen zwar von den ersten Lebenstagen an ausgesprochene Krankheits-
symptome bestehen wie schwere Steifigkeit, Krampfanfille usw.; in nicht
wenigen Fillen aber fehlen Erscheinungen, die nicht &rztlich geschulten oder
wenigstens besonders intelligenten und sorgsamen Eltern unbedingt auffallen
miiiten. Erst wenn die ersten komplizierten und bewufiten Bewegungen auf-
treten sollten, wie selbstindiges Halten des Kopfes, Versuche des Aufrichtens,
Sitzen, Stehen und Gehen, zeigt das Ausbleiben der motorischen Weiterentwick-
lung, dafl etwas nicht in Ordnung ist. Auch dann wird es vielleicht nicht immer
sogleich und ohne weiteres evident sein, dafl ein schwerer cerebraler Schaden
vorliegt und nicht etwa nur ein Zuriickbleiben in der Entwicklung der Motilitét,
ein ,,motorischer Infantilismus“ (s. S. 76), der an der Grenze der — in dieser
zeitlichen Beziehung ja groflen Schwankungen unterworfenen — Norm liegt.
Im ganzen wird man also sagen kénnen, dafl die so gearteten Affektionen im
allgemeinen um den Beginn des zweiten Lebenshalbjahres herum manifest
werden. Dies wird naturgemifl vor allem fiir die Fille zutreffen, denen aus-
schlieflich Affektionen des GrofShirns zugrunde liegen; denn da dieses im ersten
Halbjahr auch normalerweise noch nicht in Aktion tritt, so kann seine Beein-
trichtigung in dieser Zeit auch noch nicht deutlich werden. Bei Affektionen,
die ihren Sitz vorzugsweise in den subcorticalen Zentren, vor allem im Pallidum
und weiter distal, haben, werden wir dagegen eine entsprechend frijhere Mani-
festation erwarten diirfen.

Mit zunehmendem Alter und damit zunehmenden Anspriichen, die an das
Kind gestellt werden, wird der Defekt dann immer mehr offenbar; hierdurch
kann ein Fortschreiten der Krankheit bis in spiatere Kinderjahre hinein vor-
getduscht werden, wihrend das zugrundeliegende Hirnleiden in Wirklichkeit
stationdr ist und es sich nur um eine zunehmende Differenz zwischen der Leistung
des Kranken und derjenigen eines gleichaltrigen Gesunden handelt.

AuBerdem gibt es nun aber, wie erwihnt, auch faisdchlich fortschreitende
Prozesse. Hierher gehoren das angeborene Pallidumsyndrom sowie die auf
einem ,,Status dysmyelinisatus’ beruhenden stridr-pallidiren Krankheits-
bilder [FOERSTER (8), 8. S. 18]. Fiir andere ebenfalls angeborene Affektionen

8%
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ist umgekehrt die allmdhliche Besserung der Funktionsstérungen kennzeichnend,
vor allem fiir das C. Voagrsche Striatumsyndrom.

Bis zu einem gewissen Grade wird sich also aus den angegebenen Verlaufs-
formen eine Progmose ableiten lassen. Im Einzelfall wird dies allerdings sehr
erschwert durch die beiden einander entgegenwirkenden Momente der Prozef-
ausdehnung und der Restitution, zwei Momente, die, wie wir frither sahen, gerade
fiir das Kindesalter charakteristisch sind, und mit denen wir bei Erwachsenen-
hemiplegien im allgemeinen nicht in dem MaBe zu rechnen haben. Das Wenige,
was wir liber das erstgenannte unter den beiden Momenten und seine Ursachen
wissen, haben wir S. 67 f. besprochen. Beziiglich des zweiten Moments haben
wir uns (s. S. 72) davon tberzeugt, daB hier nicht die Regeneration kranker
und auch nicht die kompensatorische Hypertrophie verschont gebliebener
Fasern, sondern die Funktionsiibernahme durch andere ungeschidigte, aber
morphologisch vom gewdhnlichen Bild nicht abweichende nervése Gebilde die
wesentlichste Rolle spielt. Hierbei miissen wir unterscheiden zwischen einer
zentralen Reorganisation [FOERSTER (6)] und einer rein peripherischen Ersatz-
leistung. Was die erstere betrifft, so kann sie entsprechend der gréferen Kom-
pensationsfihigkeit im Kindesalter auBerordentlich weit gehen, so daf unter
Umstédnden selbst von schwereren spastischen Lihmungen — evtl. sogar mit
Kontrakturen — nur ganz unscheinbare, lediglich genauer drztlicher Unter-
suchung erkennbare Resterscheinungen zuriickbleiben (FREUD und RiE). Solche
Fille kann man mit Recht als ,,praktisch geheilt’ bezeichnen.

Aber auch der an zweiter Stelle genannten peripherischen Ersatzleistung
kommt gerade bei im Kindesalter erworbenen Krankheitszustinden eine kaum
geringere Bedeutung zu. Die Gewohnung von friithester Jugend an 1Bt diese
Patienten bisweilen Leistungen mit den gesund gebliebenen Gliedern oder
Gliedteilen und Muskeln vollbringen, zu deren Erlernung der Erwachsene in
viel geringerem MaBle befihigt erscheint. Dazu kommt als wichtiger Motor in
positivem Sinn das Bestreben, den Defekt zu verdecken, und die Scheu, als
Kriippel zu gelten, sowie in negativer Richtung das Fehlen von Versorgungs-
und Rentenanspriichen, das bei einem Vergleich mit den Verhiltnissen beim
Erwachsenen nicht zu vernachlissigen ist. Auf diese Dinge hat friiher NoNNE (2)
durch seine Sammlung nicht entschidigungspflichtiger Defekte und Verletzungs-
folgen mit voller oder verhiltnisméBig wenig beeintrichtigter Arbeitsfahigkeit
und neuerdings wieder WALTHARD (1) hingewiesen. Voraussetzung fiir die
Ausbildung dieser Ersatzleistungen diirfte freilich eine intakte oder nur wenig
geschidigte Intelligenz sein.

Im iibrigen hingt dberhaupt die Arbeitsfihigkeit und die soziale Euxistenz
dieser Kranken gar nicht immer in erster Linie von den durch Paresen, Spasmen
und Kontrakturen bedingten Funktionshemmungen ab; viel stirker wirken
sich nicht selten die wnwillkiirlichen Bewegungen athetotischer und choreatischer
Natur aus. Man hat deshalb bei therapeutischen MaBnahmen, durch die man
die letzteren zu beseitigen hoffte, sogar eine Zunahme der Paresen in Kauf
nehmen zu diirfen geglaubt (Maas). Des weiteren wird natirlich die ,,soziale
Prognose‘‘ durch eine schwerere Beeintriachtigung der Intelligenz und durch die
Anwesenheit — wenigstens hiufiger — epileptischer Anfille erheblich getriibt.
In letzterer Beziehung ist besonders verhingnisvoll, daf3 fast alle therapeutischen
Eingriffe die Epilepsie verstirken (GAUGELE und GUMBEL). Auch die S. 108f.
erwihnten Knochen- und Gelenkverinderungen, insbesondere die Hiiftgelenks-
luxation, sind nach GAUGELE und GUMBEL recht ungiinstig: Kinder mit solchen
Komplikationen lernen meist nicht ohne Unterstiitzung gehen.

Das Leben wird durch die hier besprochenen Affektionen im allgemeinen
nicht bedroht, wenn nicht schon im ,Initialstadium die evtl. vorhandene
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akute Infektion oder eine sich anschlieBende Komplikation den Tod herbei-
fithrt. Dann pflegt man ja aber nicht von ,,cerebraler Kinderlahmung®‘ zu
sprechen. Natiirlich kann spiterhin ein Status epilepticus verhdngnisvoll
werden. Meist aber wird das Leben der Kranken durch ihr Leiden selbst nicht
verkiirzt, und sie sterben an sog. interkurrenten Krankheiten, denen sie, wie
fast alle chronisch Kranken, nur eine mangelhafte Widerstandskraft entgegen-
zusetzen haben. Auch zu anderweitigen Erkrankungen ist das in frither Jugend
geschidigte Gehirn anscheinend besonders disponiert (D1vRY und CHRISTOPHE).

VI. Diagnose.

Ein Kapitel iiber ,,Differentialdiagnose‘ pflegt in den Abhandlungen iiber
,,cerebrale Kinderlihmung‘‘ nicht zu fehlen. Von dem hier verfochtenen Stand-
punkt aus kommt eine solche iiberhaupt nicht — oder so gut wie nicht — in
Frage, sofern darunter die Abgrenzung gegen anderweitige ,,Krankheiten‘,
die ein dhnliches Symptomenbild verursachen kénnen, verstanden wird. Denn
,,cerebrale Kinderldhmung® ist ja selbst ein ,,Symptomenbild” und keine
Krankheit, soweit man diesen Begriff nicht vollig auf die ,,Kerngruppe®, ins-
besondere auf die Encephalitis beschrinken will: Jeder kann, wie in der Ein-
leitung ausgefiihrt, diesen symptomatischen Begriff so weit oder so eng fassen,
wie er will, ohne daBl man die Berechtigung dazu irgendwie durch logische oder
faktische Griinde bestitigen oder widerlegen kénnte. Tumoren, Abscesse usw.
kénnen die gleichen Symptomenbilder bedingen wie die sonst zur ,,cerebralen
Kinderlihmung® gerechneten Fille, und wenn man sie allgemein von diesem
,,Begriff ausschlieBt, und wenn ferner die Zugehorigkeit von amaurotischer
Idiotie, Hydrocephalus u.a. bestritten wird, so handelt es sich dabei um
rein konventionelle Einteilungen, denen es an einer sachlichen Grundlage voll-
kommen fehlt.

Die einzige, durch die vorher gemachte Einschrankung angedeutete Ausnahme
von dem Nichtzurechtbestehen einer Differentialdiagnose der ,,cerebralen
Kinderlihmung‘ ist gegeben durch sehr seltene Fille voun rein paraplegischem
Typus, die unter Umstéinden von einer spinalen spastischen Parese bzw. einer
systematisch im Hirn und Riickenmark lediglich die Pyramidenbahn betreffenden
Affektion (SEELIGMULLERS ,,cerebrospinale Form der spastischen Lahmung*)
schwer zu unterscheiden sein kénnen. Im allgemeinen werden bei der cerebralen
Form irgendwelche auf das Gehirn hinweisende Symptome, wie epileptische
Anfille, leichter Schwachsinn, Strabismus, auf das Striatum hinweisende
Symptome u.dgl. m. nicht vollig fehlen. Wo solche tatséchlich vollkommen
abwesend sind, wiirde die Unterscheidung von der spastischen Spinalparalyse
unméglich werden. Ob es solche Fille, d. h. klinisch rein spinal erscheinende
Lahmungen, die bei der Sektion sich durch doppelseitige Hirnaffektionen bedingt
erweisen, tatsichlich gibt, ist mir nicht bekannt.

Praktisch bedeutsam ist sodann der Hinweis IBrRAHIMS, dal leichtere Fille
allgemeiner oder paraplegischer Starre im frithen Sduglingsalter oft schwer zu
unterscheiden sind von der in diesem Entwicklungsstadium physiologischerweise
vorhandenen Muskelstarre, desgleichen von der Hypertonie, die bei akuten und
besonders chronischen Ernihrungsstorungen der Siuglinge vorkommt und
Wochen und Monate dauern kann. Mit Besserung der Ernahrungsverhiltnisse
bilden sich diese Erscheinungen wieder zuriick. Sonstige Begleiterscheinungen,
besonders Reflexstorungen, ausgeprigter gekreuzter Adductorenreflex, sichern
nach IBrammM (1) in solchen Fillen die Diagnose auf ein Hirnleiden.

1 Nach FrEUD (1) wire das Uberkreuzen der Beine ein nur bei der cerebralen Diplegie
vorkommendes Symptom, dessen Fehlen aber keineswegs die spinale Genese beweise.
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Von weit gréBerer Bedeutung als die Abgrenzung nach auBlen ist die Ordnung
im Innern des groBen ,,Sammeltopfs der ,,cerebralen Kinderlihmung. Eine
solche ,,innere‘ Differentialdiagnose hat sich zu befassen mit der Zuordnung
gewisser Kklinischer Bilder und Verlaufsformen zu bestimmten dtiologischen
Momenten einerseits und pathologisch-anatomischen Grundlagen andererseits.
Was das erstere betrifft, so sind hier die Schwierigkeiten oft nicht tibergrof.
Hier muB in erster Linie die Anamnese wegweisend sein. Bei angeborenen Leiden
wird man wéhrend der intrauterinen Entwicklung und wéhrend der Geburt
entstandene Formen zu unterscheiden haben. Der Zeitpunkt des Einsetzens
der ersten Symptome wird uns hier allerdings nicht viel weiterhelfen, da dieser,
wie wir S. 115 sahen, sehr wesentlich durch den Sitz der Hirnldsion mit bestimmt
wird. Es kann infolgedessen eine geburtstraumatische Léision unter Umstidnden
sogar frither Erscheinungen machen als eine intrauterin entstandene. Schwerere
anderweitige Entwicklungsstérungen werden eine den Fetus im Mutterleib
treffende Schidigung wahrscheinlich machen. — Die Mittel zur Erkennung
einer etwaigen syphilitischen Atiologie ergeben sich von selbst.

Des weiteren werden uns irgendwelche Anomalien im Geburtsvorgang: abnorme
Lage, vorzeitige Placentalosung, Nabelschnurumschlingung, Anwendung geburts-
hiilflich-operativer Eingriffe, Eklampsie der Mutter auf das Geburtstrauma als
Ursache hinweisen; auch stirkere Asphyxie des Kindes, wenn sie zuverldssig
beobachtet ist, spricht in demselben Sinne. Wir haben uns aber daran zu
erinnern, dal nach den neueren Anschauungen auch ganz normale Spontan-
geburten, vor allem bei lingerer Dauer, mit schwereren Schédigungen des kind-
lichen Gehirns verbunden sein kénnen. Uber die genauere Diagnose des Geburts-
traumas wihrend der ersten Lebenstage und ihre Schwierigkeiten siehe bei
Skrrz, HENKEL, YLLPO, DoLLINGER (1, 2), SHARPE, WOHLWILL (9) u.a. Ein
meist durch genaue Anamnese feststellbarer Faktor ist die Frihgeburt. Wie wir
S. 52 sahen, wird die besondere Pradisposition der zu frith Geborenen zu den
uns hier beschiftigenden cerebralen Lahmungen vielfach ausschlieBlich durch
die Hiufigkeit schwerer Geburtstraumen erklart. Es wurde aber an der genannten
Stelle bereits betont, dal vermutlich noch andere Eigenschaften der Friih-
geburten hier mitspielen. Fiir diese Auffassung spricht auch die Tatsache, dal3
gute Beobachter von jeher Fille mit Frithgeburt und solche mit Schwergeburt
trennen zu koénnen geglaubt haben. FrEUD (1) betonte die Beziehungen der
Frithgeburt zur paraplegischen, der Schwergeburt zur allgemeinen Starre, des
Schrecks zu den choreatischen Formen. Aber auch heute noch findet FOERSTER (8),
daB die Fille von angeborener allgemeiner Athetose fast ausnahmslos, die-
jenigen mit stridr-pallidirem Symptomenkomplex (Status dysmyelinisatus
Vocrs) sehr hiufig Frithgeburten betreffen, wihrend Krankheitsbilder mit
Uberwiegen der Pyramidenbahnstérungen meist bei rechtzeitig, aber durch die
Zange zur Welt gekommenen Kindern beobachtet werden. Diese Dinge miiBten
noch einmal an mdéglichst groBem Krankenmaterial nachgepriift werden, da
naturgemiB die Erfahrungen des einzelnen nicht ausreichen, um ein Spiel des
Zufalls bei Aufstellung derartiger Parallelerscheinungen auszuschliefen. Jeden-
falls darf man diese Frage aber nicht auf Grund vorgefafiter Meinungen iiber
die iiberragende Bedeutung des mechanischen Traumas als entschieden be-
trachten.

Auch in den postnatalen Fillen wird uns die Vorgeschichte oft geniigende
Anhaltspunkte fiir die vorliegende Atiologie geben. Akuter Beginn mit hoherem
Fieber lassen am meisten an eine ,,genuine Encephalitis* denken; es darf jedoch
nicht vergessen werden, daf 1. bei Kindern iiberhaupt und 2. bei akuten Hirn-
schiden, also erst recht bei akuten Hirnerkrankungen der Kinder, Temperatur-
steigerungen sehr leicht auftreten und nicht unbedingt auf eine infektitse
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Ursache und ebenso nicht auf eine im histologischen Sinn entziindliche Grund-
lage des Prozesses hinzuweisen brauchen. Toxische Einwirkungen, Zirkulations-
storungen und anderes konnen dhnliche Krankheitsbilder verursachen.

Haben sich die ersten KErscheinungen an eine Infektionskrankheit ange-
schlossen, so wird man die verschiedenen, S. 55 genauer geschilderten Mog-
lichkeiten einer Hirnschidigung zu beriicksichtigen haben und jedenfalls nicht
immer gleich in erster Linie an eine Ansiedelung der priméren Infektionserreger
im Gehirn denken diirfen. An die jetzt im Vordergrund des Interesses stehende
,,postinfektiose Encephalitis* nach dem Typ der Vaccineencephalitis hat man
besonders dann zu denken, wenn die cerebralen Symptome 8—12 Tage nach
Beginn der primédren Infektionskrankheit eingesetzt haben.

In betreff der iibrigen ursichlichen Momente braucht das in dem Abschnitt
iiber die Atiologie Gesagte nicht weiter ergéinzt zu werden; die praktische An-
wendung zu ,,diagnostischen‘ Zwecken ergibt sich von selbst. Es sei nur noch
darauf hingewiesen, daB vielfach auch mehrere dtiologische Faktoren zusammen-
wirken und daB vor allem neben den duBleren die inneren Ursachen nicht ver-
nachlissigt werden diirfen.. Eine mafigebliche Bedeutung der letzteren wird
ja in praxi eigentlich nur durch sicher nachgewiesene Hereditéat nahegelegt,
die in diesen Fillen immerhin selten ist (s. jedoch die Félle von C. VoaTschem
Striatumsyndrom). DaB familidres Vorkommen, selbst bei Erkrankung von
Angehérigen mehrerer Generationen, nicht immer auf Hereditdt zu beruhen
braucht, wurde S. 41 betont. Andererseits zeigen die ScHOLzschen Fille von
Voarschem Syndrom, daB zur erblichen Veranlagung oft noch ein duBeres
Moment hinzukommen muf, damit klinische Erscheinungen eintreten.

Versagt die Anamnese, so wird das klinische Bild nur ausnahmsweise etwas
iiber die Ursachen aussagen konnen; immerhin darf auf die vorher angefiihrten
Beziehungen der Frithgeburt und der schweren Geburt zu bestimmten Krank-
heitsformen sowie auf die gerade zuletzt erwihnte Rolle der Hereditit beim
Voerschen Striatumsyndrom hingewiesen werden.

Viel weniger wissen wir iiber die gegenseitigen Beziehungen zwischen klini-
schen und pathologisch-anatomischen Befunden, wobei — wohlgemerkt — in
beiden Fillen die Endzustinde gemeint sind. In é&lteren Arbeiten iiber die
Porencephalie, die lobare Sklerose, die Hemisphérenatrophie findet man viel-
fach Angaben dariiber, welche Symptome bei dem einen und welche bei dem
anderen pathologisch-anatomischen Befund im Vordergrund stehen. Da es
sich dabei aber im besten Falle nur um Haufigkeitsunterschiede handelte,
so war fiir die Diagnose im Einzelfall nichts gewonnen, und so wird eine solche
Inbeziehungsetzung der beiden Erscheinungsreihen meist, so auch von FreUD (1),
als unmoglich bezeichnet. Wire sie iibrigens auch mdéglich gewesen, so hitte
das damals fiir das praktische Handeln keinerlei Bedeutung gehabt.

Auch heute ist eine solche pathologisch-anatomische Diagnose ausschlief3-
lich auf Grund des klinischen Bildes nur ausnahmsweise moglich. Auch hier
kann eigentlich wieder nur das Voarsche Striatumsyndrom namhaft gemacht
werden, bei dem einem gut umschriebenen klinischen Krankheitsbild ein wohl-
charakterisierter pathologisch-anatomischer Befund gegeniibersteht. Das ist
also eine Krankheit, die sich diagnostizieren und deren Diagnose sich bei der
Sektion bestéitigen oder verwerfen 1a0t.

Fiir die iibrigen klinischen Bilder haben wir nun aber neuerdings in der
Encephalographie ein Hilfsmittel, das uns unter Umstinden einen mehr oder
weniger genauen AufschluB iiber die morphologische Grundlage der vorliegenden
Affektion zu geben vermag. Vor allem sind es drei anatomische Zustandsbilder,
die sich bei giinstiger Lage der Dinge mit dieser Methode erkennen lassen,
nimlich der Hydrocephalus, die Hirnatrophie und die Porencephalie. Von



120 F. WorLwILL: Cerebrale Kinderlihmung.

diesen ist der Hydrocephalus von besonderer Wichtigkeit. Allerdings ist seine
Bedeutung in den einzelnen Fillen sehr verschieden. Oft handelt es sich ledig-
lich um einen Hydrops ex vacuo, dessen Gegenwart fiir das klinische Bild ganz
bedeutungslos ist. In anderen Fillen aber, d. h. vor allem in solchen, in denen
der Liquordruck erhoht ist, kommt ihm doch eine groBere Selbstindigkeit zu,
sei es, dall er den Symptomenkomplex modifiziert oder schwerer gestaltet,
sei es, dafl er fiir sich allein Ursache der cerebralen Reiz- und Ausfallserschei-
nungen ist, was wohl — im Gegensatz zu der Ansicht von FrREUD und SacHs —
sicherlich, wenn auch selten, vorkommt. KO6pPE behauptet durch Schidel-
perkussion (tympanitischen Klopfschall) und Lumbalpunktion in etwa der
Hailfte der Félle von ,,cerebraler Kinderlihmung® einen Hydrocephalus nach-
gewiesen zu haben. Seine Ansichten haben aber — namentlich hinsichtlich der
Existenz eines rachitischen Hydrocephalus — wohl berechtigte Kritik erfahren
fsiche C. pE LanGE (1)]. Aber auf das richtige MaB reduziert, sind sie doch
nicht ganz bedeutungslos fiir die klinische Auffassung dieser Fille. Hier nun
bringt uns, wie bekannt, die Luftfiillung der Liquorrdume doch ein betricht-
liches Stiick weiter, vor allem auch in der Analyse der einzelnen Hydrocephalus-
formen.

Uber die weiteren Moglichkeiten, die uns durch die Encephalographie in
diagnostischer Hinsicht eréffnet worden sind, unterrichten uns vor allem die
Arbeiten von GUTTMANN, KRUSE sowie REICHE und DANNENBAUM. Es ist
leicht verstindlich, daBl bei den hemiplegischen Formen im ganzen mehr zu
erwarten ist als bei den diplegischen. Gut darstellbar sind vor allem innere,
mit dem Ventrikel kommunizierende Porusbildungen. Ist allerdings die Ver-
bindung mit dem Hirnkammersystem nur eng, so kann die Fiillung des Porus
ausbleiben, evtl. jedoch auch noch verspétet eintreten (Kruse). Aufere Porus-
bildungen sind nur darstellbar, wenn nicht starke Verwachsungen mit den
Hauten die Fiillung verhindern. Bei geschlossener Porencephalie wird im all-
gemeinen ein pathologischer Befund im Encephalogramm nicht zu erwarten
sein. Nach GuTTMANN ist unter Umstédnden bei Defekten im Bereich der inneren
Kapsel eine Verbreiterung des Subarachnoidealraumes der Insel vorhanden.
Hirnatrophie macht sich durch eine Verziehung des Ventrikels nach der kranken
Seite und auch durch einen umschriebenen Hydrocephalus externus im Ge-
biet der Atrophie bemerkbar. Auch abgelaufene meningitische oder meningo-
encephalitische Prozesse kénnen sich durch Cystenbildung zu erkennen geben.
Ferner konnen gewisse Hirnmipbildungen wie Balkenmangel (GUTTMANN) en-
cephalographisch darstellbar sein. Endlich ist auch fiir unser Gebiet die Er-
kennung und der Ausschlul von Abscessen, Tumoren u. dgl., die im Kindesalter
ein sehr symptomenarmes Krankheitshild zu liefern pflegen, von erheblicher
Wichtigkeit (REICHE und DANNENBAUM).

In Fillen von innerer Porusbildung bleibt nicht selten Luft abnorm lange
in den Liquorrdumen zuriick (KRUSE); aber auch in den anderen Fillen ist die
Resorption oft gestort, so daB Reste der eingeblasenen Luft noch nach vielen
Tagen réntgenologisch nachweisbar bleiben (GUTTMANN).

Weit weniger als bei den hemiplegischen Formen ist bei den diplegischen
eine Forderung der Diagnose durch die Luftfiillung zu erwarten. Man findet
hier teils ganz normale Bilder, teils symmetrische oder asymmetrische Ventrikel-
erweiterung oder endlich volliges Ausbleiben der Hirnkammerfiillung (KRUSE).
Bei Affektionen der Zentralganglien sollen nach der Ansicht einiger Autoren
die basalen Teile der Schmetterlingsfigur besonders breit sein, was aber von
KRUSE bestritten wird.

Fiir die Luftfiillung ist bei Kindern der Weg der Lumbalpunktion vor-
zuziehen (KRUsE). Nach iibereinstimmendem Urteil derer, die sich mit dieser
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Untersuchungsmethode befa3t haben, wird der Eingriff von den kleinen Patienten
sehr gut vertragen, ja, es kann im Anschluf an ihn sogar zu — wenn auch meist
voriibergehenden — Besserungen kommen (GUTTMANN). Trotzdem sollte er
nur angewendet werden, wenn im giinstigen Fall ein Vorteil fiir die Therapie
zu erwarten steht. Das ist hauptsidchlich dann der Fall, wenn ein operativer
Eingriff, vor allem bei Epilepsie, in Frage kommt. Hier ist es natiirlich von
besonderer Wichtigkeit, neben der Art der Verdnderungen auch ihren genauen
Sitz festzustellen, was auf rein klinischem Wege zufolge der weitgehenden
Restitutionsmoglichkeiten oft weit groBeren Schwierigkeiten begegnet als beim
Erwachsenen. Genau wie bei Sektionen, ist auch bei Encephalographieen der
Umfang des nachweisbaren Defektes oft iberraschend grofl im Vergleich zu dem,
was nach den klinischen Erscheinungen zu erwarten war. So sind vor allem
Epilepsieen mit nur andeutungsweise vorhandenen Halbseitenerscheinungen
(Linkshéndigkeit! GuTTMANN) Gegenstand dieser diagnostischen MafBnahme?.

Durch die letztgenannte Untersuchungsmethode im Verein mit Anamnese
und klinischem Befund wird man in gar nicht so wenigen Fillen zu einem hin-
reichenden Urteil iiber die dtiologischen und pathologisch-anatomischen Grund-
lagen des im Einzelfall vorliegenden Krankheitsbildes gelangen, das an Sicherheit
keineswegs hinter dem vieler anderer Nervenaffektionen zuriicksteht. Es wird
somit oft die Moglichkeit bestehen, Diagnosen zu stellen wie ,,infantile Hemi-
plegie bei postinfektioser Encephalitis oder ,,infantile Hemiplegie bei intra-
uterin erworbener Porencephalie’ oder ,,infantile geburtstraumatische Hemi-
plegie bei doppelseitiger lobirer Sklerose“ oder ,,VocTsches Striatumsyndrom‘
usw. usw. Fraglos wird es auch viele Fille geben, in denen wir die Analyse
nicht so weit zu treiben vermégen. Wie oben mehrfach erértert, darf uns das
keineswegs veranlassen, zu der Pseudokrankheitsbezeichnung ,,cerebrale Kinder-
lihmung* unsere Zuflucht zu nehmen. ,,Kindliche Hemiplegie oder Diplegie
oder Paraplegie, ,,allgemeine Athetose®, ,,allgemeine Starre usw. sind viel
aufrichtigere ,,Diagnosen®, die iiberdies das vorliegende Krankheitsbild viel
besser kennzeichnen als jener nichtssagende Name.

VII. Prophylaxe.

In der Verhiitung der cerebralen Lahmungen der Kinder konnen wir nicht
allzuviel, immerhin aber einiges leisten. Die ¢ntrauterinen Schiden kénnen bis
zu einem gewissen Grade durch eine gute Pflege und vorsichtige Lebensweise
in der Schwangerschaft verringert werden. Besonders wichtig ist natiirlich die
spezifische Behandlung syphilitischer Schwangerer.

Von groter Bedeutung ist sodann die Bekdmpfung der Friihgeburt. Mag
man nun die Schiden der vorzeitigen Geburt mit denen des Geburtstraumas
vollig identifizieren oder fiir sie auBlerdem noch besonders geartete Vorgidnge
in Anspruch nehmen; daran, daB wir hier einen Faktor vor uns haben, dessen
wirksame Bekdmpfung die Zahl der ungliicklichen Kinder mit angeborenen
Hirnlihmungen wesentlich herunterdriicken miilte, kann man wohl kaum
zweifeln. Es handelt sich hier um eine iiberaus wichtige Aufgabe der sozialen
Hygiene (ScHWARTZ), deren Inhalt durch das Schlagwort ,,Schwangerenfiirsorge
nur angedeutet werden soll. Die Einleitung einer kinstlichen Frithgeburt —
ein heute wohl nur noch selten ausgefiihrter Eingriff — muf} unter diesen Um-
stinden wohl mit Dollinger (2) verworfen werden.

1 Anmerkung bet der Korrektur; Die eingehenden Studien von RupiLivs iiber die
encephalographische Diagnose cerebraler Hirnaffektionen der Kinder konnten nicht mehr
beriicksichtigt werden.
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Die Verhiitung der mechanischen Geburtsschiden im engeren Sinne ist ein
rein geburtshilfliches Problem. Die Lehre von der zweckméiBigen Leitung
irgendwie erschwerter Entbindungen befindet sich bekanntlich zur Zeit in einer
Art Krise. Es gibt eine Bewegung, die fiir ein aktiveres Verfahren mit erheb-
licher Erweiterung der Indikation fir die Schnittentbindung eintritt. Es kann
keinem Zweifel unterliegen, dafl ein solches Vorgehen sich auf die Morbiditit
auf dem Gebiet der cerebralen Lisionen der Kinder recht giinstig auswirken
wiirde. Zweifellos ist der Kaiserschnitt fiir das Kind das schonendere Verfahren,
wenn dieser auch — zumal in spateren Stadien der Geburt ausgefithrt — keine
hundertprozentige Sicherheit gegen mechanische Schidigungen des kindlichen
Kopfes gewihrleistet (Tentoriumrisse bei Kaiserschnittskindern: BAUEREISEN,
HeipLer, KveN u. a.; LirtLEsche Krankheit nach Kaiserschnitt, der aller-
dings 3 Stunden nach dem Blasensprung ausgefiihrt wurde: TAUBER). Aber
fiir den Frauenarzt darf natiirlich diese Riicksicht auf das Kind nicht allein, ja,
nicht einmal in erster Linie, mafigebend sein. Erst kommt die Mutter! Aufgabe
des Neurologen und Pathologen darf und muBl es jedoch sein, darauf hinzu-
weisen, daf} eine — vor allem auch nach dem Blasensprung — noch lange sich
hinziehende Geburt nach dem heutigen Stand unseres Wissens, selbst wenn
nachher der Austreibungsakt normal und ohne édrztliche Kunsthilfe vor sich
geht, eine nicht ganz unerhebliche Gefahrdung des kindlichen Gehirns mit sich
bringen kann. Recht schwierig wird unter diesen Umstdnden die Beurteilung
der Zangenanwendung, die einerseits die zuletzt genannten Gefahren ver-
mindern, andererseits aber natiirlich selbst ein gewisses Gefahrenmoment —
hier immer mit Riicksicht auf die Frucht gemeint — mit sich bringen kann?!.
Hoffen wir, daB aus dem Streit der Meinungen doch noch ein Fortschritt auf
dem Gebiet der Prophylaxe der kindlichen Hirnschidigungen sich heraus-
krystallisiert.

Wichtig ist in dieser Beziehung natiirlich auch eine sachgeméiBe Behandlung
der einmal statigehabten Geburtsverletzung. SHARPE und andere Amerikaner
empfehlen hier ein ziemlich aktives Vorgehen, zum mindesten ausgiebige und
wiederholte Lumbalpunktionen. AuBlerdem wurden Fontanellen-, Ventrikel-
und Suboccipitalpunktionen empfohlen, von CusHING evtl. sogar Trepanation.
In Europa ist man damit vorliufig noch zuriickhaltender. Immerhin hat
DorLuiNGER (2) den Eingriff in schweren Fillen bei sicherer Diagnose fiir berech-
tigt erklirt. Die Frage befindet sich jedenfalls erst in den allerersten Versuchs-
stadien. Wieweit diese zunichst fiir die Erhaltung des kindlichen Lebens ge-
dachten MaBnahmen geeignet sind, spitere Funktionsstérungen des Gehirns
hintanzuhalten, ist noch ginzlich unbekannt.

Gegeniiber den postnatalen Schidigungen sind wir noch bedeutend macht-
loser. Die ,,spontane genuine Encephalitis“ zu verhindern, besitzen wir keine
Moglichkeit. Die Prophylaxe der cerebralen Komplikationen der Infektions-
krankheiten deckt sich im wesentlichen mit derjenigen der Ansteckung selbst.
Ist es erst einmal zur Erkrankung gekommen, so steht es — entgegen anders-
lautenden Ansichten — nicht in unserer Macht, eine Miterkrankung des Gehirns
zu verhiiten. Diese stellt sich vielmehr sozusagen schicksalsméfig ein. Es sind
ja bekanntlich auch gar nicht immer die schweren Falle, die mit solchen Kom-
plikationen einhergehen. FEine sorgsame Behandlung des Kreislaufes kénnte
allenfalls die Gefahr einer Hirnembolie verringern.

Die Prophylaxe der iibrigen Schiden des extrauterinen Lebens ergibt sich,
soweit eine solche iiberhaupt mdéglich ist, von selbst.

1 Anmerkung bei der Korrektur: BurGer hat bei 230 ,,Zangenkindern‘‘ niemals darauf
zu beziehende Spétfolgen gesehen.
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VIII. Therapie.

1. Kausale Therapie.

Mit der kausalen Therapie der uns beschiftigenden Zustinde ist es mifllich
bestellt. Wie bei so vielen Kapiteln der organischen Neurologie kann man auch
hier von iiberzeugenden Erfolgen eigentlich nur sprechen, wo die Syphilis die
Ursache bildet. Diejenigen Autoren, die wie vor allem BABONNEIX und manche
seiner Landsleute, die Rolle der kongenitalen Syphilis in der Atiologie der
cerebralen Lahmungen sehr hoch einschétzen, raten folgerichtigerweise zu einem
Versuch mit antisyphilitischer Behandlung auch in Féllen, in denen sich diese
Infektion nicht sicher feststellen 148t. Da diese Therapie ja kein allzu groBes
Risiko mit sich bringt, wird man dem nicht allzu scharf widersprechen diirfen.

Nachdem heutzutage bei fast allen organischen Nervenleiden auch ein Ver-
such mit der Malariakur gemacht zu werden pflegt, so wire es ein Wunder,
wenn das nicht auch bei den uns hier beschéaftigenden Affektionen geschehen
wire. In der Tat berichtet GoSSLER iiber einen solchen Versuch und ein giin-
stiges Ergebnis in einem Fall von ,,cerebraler Kinderlihmung*; das Kind, das
nicht gehen und nur schlecht sprechen konnte, lernte beides, und epileptische
Anfélle hérten auf.

Kraus behandelte eine Reihe organischer Nervenkrankheiten mit Diathermie
des Zwischenhirns, darunter auch eine spastische Hemiplegie nach Diphtherie.
Die erwihnten Behandlungsmethoden haben natiirlich nur Berechtigung,
wenn man mit der Moglichkeit eines noch in Gang befindlichen Prozesses
rechnen kann. Auf die Narbenzustinde, mit denen wir es ja in der Mehrzahl
der Fille zu tun haben, konnen sie selbstverstdndlich keinen EinfluB haben.

Bis zu einem gewissen Grade kann man zur kausalen Therapie noch die
Behandlung des Hydrocephalus rechnen, da dieser, wie wir sahen, bisweilen eine
nicht unwesentliche Rolle bei der Entstehung des gesamten oder eines Teiles
des Symptomenbildes spielt. Beziiglich der Einzelheiten sei auf das ent-
sprechende Kapitel verwiesen.

Ein sehr viel grofleres Feld bietet

2. die Symptomatische Therapie,

was in diesem Fall um so weniger aufféllig sein diirfte, als wir es ja, wie wir
immer wieder betonen miissen, gar nicht mit einer Krankheit, sondern mit
einem Symptomenkomplex zu tun haben. Die Zahl der hier zur Verfiigung
stehenden MaBnahmen ist recht grof3. Dabei diirfen wir in diesem Fall gar nicht
einmal wie sonst aus dieser groflen Zahl schlielen, dall keine etwas tauge. Viel-
mehr liegt die Sache so, daBl wir auf diesem Gebiet in der Regel mit einem Mittel
allein nicht auskommen, sondern fast stets mehrere zugleich oder nacheinander
anwenden miissen, wenn wir etwas erreichen wollen. Ja, man kann sagen, dal}
in der richtigen Kombination und zeitlichen Aufeinanderfolge der therapeuti-
schen MaBnahmen die Kunst des Arztes bei den uns beschiftigenden Affek-
tionen beruht.

Voraussetzung fiir ein erfolgreiches Vorgehen auf diesem Gebiet ist eine sehr
genaue und ins einzelne gehende Analyse der vorliegenden Funktionsstorungen.
Es ist zunidchst festzustellen, welche Muskeln spastisch und welche paretisch
sind, in welchem Grade dies der Fall ist, und wie sich die Antagonisten in dieser
Beziehung zueinander verhalten. In Féllen mit starken Spasmen und vor allem
auch Kontrakturen ist die Feststellung des Grades der verbliebenen Kraft oft
sehr erschwert oder unméglich. Man kann dann durch intradurale Stovain-
injektion die Spasmen voriibergehend aufheben und sich so iiber den Zustand der



124 F. WorLwWILL: Cerebrale Kinderlihmung.

aktiven Motilitit unterrichten [FOERSTER (3, 4)]. Ferner mufl — evtl. in Nar-
kose — klargestellt werden, ob es sich bei Kontrakturen noch um rein spastische
handelt, oder ob sekundére Schrumpfungskontrakturen durch organische (,,ana-
tomische®) Verkiirzung von Muskeln und Sehnen oder gar schon Gelenkverinde-
rungen vorliegen. Endlich ist es sehr wichtig, festzustellen, wieweit Spannungs-
zustinde der Muskeln auf Pyramidenbahnstérungen oder auf extrapyramidalen
Léasionen beruhen, da viele der alsbald anzugebenden Behandlungsweisen nur
bei ersteren wirksam sind. Wir werden uns demnach vorwiegend und zunichst
mit der
Behandlung der Pyramidenbahnldsionen

zu beschiftigen haben. Aufgabe der Therapie ist hier die Kréiftigung der pareti-
schen Muskeln, die Unterdriickung von Mitbewegungen und die Beseitigung von
Spasmen und Kontrakturen. Zu diesem Zwecke stehen uns eine Reihe teils
blutiger, teils unblutiger MaBlnahmen zur Verfiigung.

In der Bekdmpfung der Paresen steht die Ubungsbehandlung obenan. Sie
hat nach FoERsTER (3, 4) von zwei Tatsachen auszugehen, nidmlich 1. davon,
daB bei Halbseitenlahmungen immer — und zwar durch die homolaterale Pyra-
midenbahn —, bei doppelseitigen in der Regel ein funktionsfahiger Rest cortico-
spinaler Bahnen iibrig geblieben ist, dessen kompensatorisches Eintreten fiir die
verloren gegangenen Bahnen durch Ubung gesteigert werden kann, und 2. daB
die fiir die Pyramidenbahnlision kennzeichnende Erhohung der Erregbarkeit
der Riickenmarksvorderhornzellen fiir diejenigen Muskelgruppen, denen sie
spontan nicht zugute kommt, kiinstlich vermehrt werden kann durch die An-
nidherung der Insertionspunkte der betreffenden Muskeln und durch Dehnung
ihrer Antagonisten. Man hat deshalb einmal dauernd durch entsprechende
Apparate und Bandagen (Gips- und Schienenhiilsen), die dieser Forderung
gerecht werdende Lagerung herbeizufithren (die nach STOFFEL auch wichtig
zur Prophylaxe von Kontrakturen in frischeren Fillen ist), alsdann aber jede
Ubung von der in diesem Sinne giinstigen, passiv herbeizufiihrenden Lage
ausgehen zu lassen. Ferner kann man sich bei hemiplegischen Fillen nach
H. CurscHMANN die Mitbewegungen zunutze machen, indem man die gesunde
Extremitit mitiiben 1liB8t. DaB wir ein — von dem Defekt abgesehen — riistiges
Nervensystem mit gesunden GefiBen vor uns haben, in dem die Kompen-
sationen sich viel leichter einstellen, ist ein fiir den Erfolg der Ubungen sehr
giinstiges Moment.

Die Ubungen sind teils passive, medicomechanische, teils aktive. Oft ist es
zweckméfBig, mit ersteren zu beginnen und die Kinder ganz allméhlich an den
Bewegungen mehr aktiv teilnehmen zu lassen (BRINKMANN, (GAUGELE und
GtmBEL). In der Zwischenzeit ist anfangs Bettruhe innezuhalten. GAENSLEN
1aBt, um Schwerkraft und Reibungen beim Uben auszuschlieBen, die Extremi-
téten in freier Luft in einer Schlinge aufhingen und dann rhythmische Ubungen
antagonistischer Muskelpaare ausfiihren. Die Methode eignet sich aber nur
fiir die groBen Gelenke. KoHLRAUSCH legt besonderes Gewicht auf rhythmische
(aktive und passive) Ubungen unter Mithilfe von Musik sowie auf Einschaltung
einer Behandlungspause nach einigen Monaten.

Durch aktive Ubungen miissen auch die oft so stérenden Mitbewegungen
unterdriickt werden. Dies geschieht auf analoge Weise, wie auch sonst Hand-
fertigkeiten erlernt werden, bei denen es auf spezialisierte Muskelsynergien unter
Ausschaltung nicht zugehoriger ankommt (s. 8. 76). Nur macht diese Aus-
schaltung bei dem zwangsartigen Charakter, den die Mitbewegungen in unseren
Fillen aufweisen, naturgemifl bedeutend gréBere Schwierigkeiten.

Unterstiitzung der Ubungen durch protrahierte warme Béder (IBrauIM [1])
kann niitzlich sein, wihrend es sich bei der Massage und Elektrizitit, die auch



Symptomatische Therapie. 125

mehrfach empfohlen wurden (z. B. GAUGELE und GUMBEL), um ein sehr zwei-
schneidiges Schwert handelt; denn bei der oft so hochgradigen Ubererregbarkeit
der Vorderhornzellen werden durch diese Mafinahmen die Spasmen nicht selten
erheblich gesteigert und dadurch jede etwaige Férderung der aktiven Beweglich-
keit durch Vermehrung der Widerstinde illusorisch gemacht.

Auch ohne diese wird durch die hochgradigen Muskelspannungen und vor
allem die Kontrakturen die Ubungstherapie haufig unmoglich gemacht. In
solchen Fillen miissen jene erst beseitigt werden, ehe diese in ihre Rechte
treten kann. Die Zahl der hierzu angegebenen Mittel und Verfahren ist grof,
und iiber Vorteile und Nachteile der einzelnen sind die Meinungen noch recht
geteilt.

Passive Dehnung (M. LANGE) oder ein mehr oder weniger forziertes Redresse-
ment mit nachfolgender Apparatbehandlung (z. B. DucroQuer) diirfte nur fiir
,,anatomische” Kontrakturen in Frage kommen, da rein spastisch bedingte
Muskelverkiirzungen sich alsbald nach Fortlassen des Apparates wieder ein-
stellen wiirden, die Apparate auch von Spastikern zumeist gar nicht ertragen
werden. Nur die mit sehr geringer, leicht dosierbarer Gewalt arbeitende ,, Quengel-
behandlung wird von REINHARD empfohlen. Im Falle der ,,anatomischen
Kontraktur allerdings darf man auch vor Knochenoperationen und Arthrotomien
nicht zuriickschrecken (REINHARD).

Auch Tenotomien und Sehnenverlingerungen sind theoretisch nur gegen
Dauerkontrakturen gerichtet; trotzdem geben manche Autoren an, mit ihnen
ausgekommen zu sein und keine schlechteren funktionellen Ergebnisse gehabt
zu haben als mit den unmittelbar gegen die Spasmen gerichteten Eingriffen.
Einfache — und zwar offene — Tenotomie soll nach GAUGELE und GUMBEL
nur an den Kniebeugern vorgenommen werden. An der Achillessehne sei Ver-
lingerung vorzuziehen. Auch nach SCHEIBEL bringt die letztere beim spastischen
SpitzfuB gegeniiber der einfachen Tenotomie eine geringere Gefahr der Uber-
korrektur mit sich, dafiir allerdings eine gréBere Rezidivgefahr; doch sei erstere
mehr zu fiirchten. Denn der Hackenfull ist fiir den Gang stérender als der
Spitzfull (StorreL, GocHT). DUCROQUET dagegen macht die einfache Durch-
schneidung, wenn der Triceps surae nicht geldhmt ist. Immer ist die plastische
Verlingerung notwendig, falls eine organische Schrumpfung vorliegt [FOERSTER
(4)]. Auch Muskeln hat man durchschnitten, so den Tensor fasciae latae an
seinem Ansatz (GAUGELE und GtoMBEL). Ferner werden Muskel- und Sehnen-
Uberpflanzungen von einigen [FOERSTER (4), KUNNE u. a.] fiir durchaus geeignet
gehalten, in gewissen Fallen das gestérte Gleichgewicht zwischen antagonisti-
schen Muskeln in gewiinschter Weise zu verschieben. HoFrFA und STOFFEL
dagegen lehnen diese Operationen im allgemeinen ab, und auch BRINRMANN
meint, sie schaffen nur komplizierte Verhiltnisse. Unter Umstinden kommt
eine Transplantation des Muskelursprungs nach SILFVERSKIOLD, die aus einem
zweigelenkigen einen eingelenkigen Muskel macht, in Betracht [STo¥rEL (2)].

Wir kommen nun zu denjenigen Eingriffen, welche die spastischen Erschei-
nungen mehr unmittelbar beeinflussen sollen, indem sie den Zustrom nervoser
Energie zu den kontrahierten Muskeln abddmpfen. Wir haben hier peripherisch
und zentral angreifende Operationen zu unterscheiden. Unter ersteren ist zu-
nichst die einfache Nervendurchschneidung zu nennen, die natiirlich nur an solchen
Nerven in Frage kommt, die entbehrliche oder wenigstens fiir die Funktion
nicht besonders wichtige Muskeln innervieren. Am héiufigsten ist dieser Eingriff
am N. obturatorius zur Beseitigung der bei infantilen Diplegieen so &uflerst
storenden Adduktorenkontraktur vorgenommen worden. Allerdings soll LORENZ,
der diese Operation angegeben hat, selbst davon sehr enttduscht gewesen sein
(Kt~NE). Wird der Nerv nach SELIG innerhalb des Beckens vor seinem Austritt
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aus dem Foramen obturatum durchtrennt, so ist der Erfolg sicherer (KrREUZ).
Zwar sollen nach GAUGELE und GUMBEL Sehnendurchschneidungen in solchen
Fillen nicht weniger leisten. Doch ist die bei ihr notige wochenlange Eingipsung
ein erheblicher Nachteil gegeniiber der Nervenoperation [StorreL (2)]. Véllige
motorische Lihmung ist ferner zuldssig bei den Handgelenksbeugern, deren
Funktion fiir viele Verrichtungen des Armes entbehrlich ist [FOERSTER (4)].
Statt der Durchschneidung haben ArrisoN und ScEwaB die Einspritzung von
Alkohol in den Nerven empfohlen, um keine dauernde vollstindige Unter-
brechung der Nervenleitung zustande kommen zu lassen, ein Verfahren, das
aber anscheinend nur wenige Anhdnger gefunden hat.

Eine viel ausgedehntere Anwendung ist dem StorrELschen Verfahren zuteil
geworden, bei dem bekanntlich die fiir die einzelnen Muskeln bestimmten, im
peripherischen Nerven kabelartig beisammen liegenden Nervenfaserbiindel
durch elektrische Reizung festgestellt und je nach Bedarf ganz oder teilweise
durchschnitten werden, wobei nach SILFVERSKIOLD auch eine Durchtrennung
vom Muskel ausgehender, der Tiefensensibilitit dienender zentripetaler Fasern
zur Herabsetzung der Spastizitdt beitréigt. Theoretisch ist dieses Verfahren
eigentlich gar nicht so gut begriindet; denn 1. wird die ihm zugrundeliegende
Vorstellung von der Kabelnatur des peripherischen Nerven keineswegs all-
gemein anerkannt, sondern zumeist durch diejenige einer Plexusbildung ersetzt
(Vurprus, MAUCLAIRE); 2. aber und vor allem wird die paretische Komponente
dadurch noch verstirkt. Trotzdem sind die praktischen Resultate sehr beachtens-
wert (s. Abb. 21 auf S. 84, 23 und 25 auf S.93, 94). Die momentanen
Erfolge sind nach KNNE verbliiffend. Uberkorrekturen sind selten (SCHEIBEL).
STOFFEL (2) sah sie bei eigenen Patienten nie. Rezidive bleiben allerdings
nicht aus. Jedenfalls wird von einer Reihe von Autoren dieser Eingriff,
insbesondere in Verbindung mit Tenotomien, fiir den erfolgreichsten erklirt
(ScuEIBEL, ISELIN, REINHARD u. a.). Andere verhalten sich skeptischer, so
z. B. Frrrz LANGE und LErIcHE. In der letzten Zeit sind die orthopidischen
Chirurgen offenbar radikaler in ihrem Vorgehen bei der StoFFELschen Operation
geworden, da ein Zuviel anscheinend weniger zu fiirchten ist als ein Zuwenig.
Nach Krevz (2) sollen z. B. bei der Kontraktur der Wadenmuskulatur prinzipiell
beide Gastrocnemiusdste und die dorsale Soleusbahn fortgenommen werden.

Wie schon aus den angefithrten Beispielen aus dem Schrifttum hervorgeht,
hat man sich im ganzen mit den bisher genannten MaBnahmen ganz iiber-
wiegend nur an den unteren Extremititen beschiftigt. An den Armen sind die
Ergebnisse im allgemeinen weniger gut. Es gilt hier, besonders auch die patho-
logischen Synergieen in spezialisierte Bewegungen umzuwandeln, die ja fiir den
Gebrauch von Arm und Hand viel wichtiger sind als fiir den der Beine. Immerhin
hat FoERSTER (5) durch eine Kombination von partiellen und totalen Durch-
schneidungen motorischer Nerveniste und von Sehnendurchschneidungen und
-verlingerungen wesentliche Besserungen erzielt. Letztere wendet er haupt-
sichlich bei Kontrakturen in den Handgelenksbeugern an. Besonders schwierig
ist die Behandlung der Fingerkontrakturen. Ferner sind hier die an den unteren
Extremititen weniger gebrauchlichen Nerveniiberpflanzungen zu nennen, die
namentlich in der Form der Medianus-Radialisplastik nach Sprrzy zur An-
wendung kommen. KUNNE, Larrossa, FOERSTER (3, 4) u. a. empfehlen diese
Operation. WREDEN schneidet, um das gestorte Gleichgewicht zwischen Radialis
einerseits und Medianus und Ulnaris andererseits wiederherzustellen, ein Stiick
aus den beiden letztgenannten Nerven heraus, wobei er nur auf der einen Seite
das Perineurium eréffnet und nachher wieder niht.

Von den zentral angreifenden operativen Eingriffen kommt heute wohl nur
die 1908 von FoERSTER (2) angegebene Durchschneidung der hinteren Wurzeln
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in Frage, durch die der sensible Zustrom zum Riickenmark gedrosselt und somit
der erhéhte Erregungszustand der Vorderhornzellen herabgesetzt werden soll.
Wie der Autor sagt, hat sie den groBen Vorteil, ,,daB} sie die spastischen Sym-
ptome an ihrer Wurzel packt, andererseits aber die motorischen Leitungsbahnen
und die willkiirliche Innervierbarkeit der Muskeln nicht schidigt. Die ,,LITTLE-
sche Krankheit‘ wird von FOERSTER als besonders geeignet fiir seine Operation
angesehen. Trotz ihrer ausgezeichneten theoretischen Begriindung hat sie indes
nicht die Verbreitung gefunden, die man wohl hétte erwarten sollen. Die ge-
wiinschten Erfolge sind offenbar vielfach ausgeblieben. Die Einwendungen,
die gegen das Verfahren erhoben worden sind, wurden dann mehr nachtréglich
konstruiert. Als ein solcher Einwand kann allerdings nicht gelten, dal eine
Schrumpfung der Weichteile nicht beseitigt wird; denn das konnte ja gar nicht
die Absicht sein. DaB infolgedessen auch unter Umstéinden noch Tenotomieen
oder dgl. hinzugefiigt werden miissen, ist etwas, was diese Operation mit anderen
einschligigen teilt. Weitere Einwendungen sind: die Schwere des Eingriffs
(von GAUGELE und GUMBEL nicht anerkannt), die EinbuBle der Stabilitiat der
Wirbelsiule, die Gefahr trophischer Stérungen (nur bei Fortnehmen zu zahl-
reicher Wurzeln), die Moglichkeit der Regeneration. Mehrfach wird erwihnt,
daB zwar die Spasmen nachlieBen, aber nicht in einem geniigenden Grade,
um fiir den kleinen Patienten von funktionellem Wert zu sein. In anderen Fillen
war durch den gesteigerten Muskeltonus den Kindern noch ein gewisser Halt
gegeben, der ihnen durch die Operation genommen wurde (GAUGELE und
GtMBEL). Dies sollte sich allerdings durch geeignete Auswahl der zu Operieren-
den und richtige Dosierung des Eingriffs vermeiden lassen. FOERSETER (2)
betont ja ausdriicklich, daB eine gewisse Zahl von corticospinalen Fasern erhalten
sein muf}, damit nach seiner Operation nicht einfach aus einer spastischen eine
schlaffe Lahmung werde. Uberhaupt scheint die Indikationsstellung — wie
iibrigens auch fiir die anderen Eingriffe — die meisten Schwierigkeiten zu
bereiten: Diirfen nur schwere Fille oder auch leichte oder gerade schwere nicht
der Radicotomie zugefithrt werden ? Welches Lebensalter ist das geeignetste! ?
Soll man erst den Erfolg peripherischer Operationen abwarten oder umgekehrt
mit der ForrsTERschen Operation anfangen und erstere, nur wenn nétig, an-
schlieBen ? Das alles sind Fragen, die wohl immer noch als strittig bezeichnet
werden miissen. Prozentzahlen der Erfolge und Milerfolge, die bei den einzelnen
Autoren sehr verschieden ausfallen, hier anzugeben, eriibrigt sich wohl.

Alles in allem wird es mit der FOERSTERschen Operation wohl so gehen
wie mit so vielen therapeutischen Neuheiten: DaB namlich auf ein Stadium
der Uberschitzung ein solches der Unterschitzung folgt, das dann seinerseits
von dem ruhiger kritischer Abwigung und Herausarbeitung der einzelnen
Indikationen abgelost wird, worauf auch die neueste AuBerung von ortho-
padischer Seite (BIESIN) hinzudeuten scheint.

Viel weniger Anhédngerschaft als die Durchschneidung der hinteren Riicken-
markswurzeln hat sich die von HUNTER und RoYLE angegebene Resektion der
rami communicantes des Sympathicus erworben. Sie geht von der Theorie aus,
daB der ,,plastische Tonus*“ der quergestreiften Muskulatur vom Sympathicus
abhinge, und daB die spastische Kontraktur auf einer Erhéhung dieses ,,plas-
tischen Muskeltonus‘‘ beruhe. Hier sind schon die theoretischen Vorstellungen
stark bestritten [FoERSTER (5)], und iiber die praktischen Erfolge liegen zum
mindesten noch viel weniger Erfahrungen vor als bei der FoErsTERschen Cpe-
ration. BRrRUNING, FarrBank, M. Herz, ISELIN, LERICHE u. a. lehnen die

1 Nach GaveELE und GimBEL soll die Hinterwurzeldurchschneidung nicht vor dem
4. Jahr ausgefithrt werden. Die SToFFELsche Operation dagegen ist nach REINHARD mog-
lichst friih, ehe sich Kontrakturen eingestellt haben, vorzunehmen.
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Operation vollkommen ab. M. HErz konnte 36 Fille, darunter 19 LirTLE-Fille
und 2 spastische Hemiplegieen nach Geburtstrauma, nachuntersuchen, von
denen 32 von RoYIE selbst operiert worden waren. Alle kamen ,,schwer ent-
tduscht’‘ zu dem Verfasser; irgendeine Besserung lief sich bei ihnen nicht fest-
stellen. Dazu ist allerdings zu sagen, daB hier natiirlich eine Auswahl ungiinstiger
Fille vorliegt, da die erfolgreich Operierten wohl nicht so leicht den Arzt ge-
wechselt haben werden. Abgesehen von den groBeren giinstigen Statistiken
der australischen Autoren (RoYLE, WADE, PoATE) liegen Berichte iiber einzelne
Erfolge vor (HEssE, Varrs, Younks). Vollig ablehnend duBern sich CoATES
und Tigas. Theoretisch kénnte man sich ja vorstellen, daB ohne eine unmittel-
bare Wirkung auf die Spasmen doch eine gewisse giinstige Beeinflussung von
der verstirkten Durchblutung der Extremitdt ihren Ausgang nimmt, wie sie
sich bei allen diesen Eingriffen am Sympathicus und so nach RoOYLE auch hier
einstellt.

Zusammenfassend kann man wohl sagen, daB alle angegebenen Verfahren
Erfolge und MiBerfolge aufzuweisen haben, daBl aber die StorreLsche und die
FoErsTERsche Operation, verbunden mit Tenotomieen, bei den Chirurgen die
meisten Befiirworter gefunden haben. Die Schwierigkeit und die Kunst bei
allen diesen Eingriffen ist 1. die richtige Auswahl der geeigneten Fille und 2. die
richtige Dosierung der Eingriffe, um Uberkorrektur auf der einen, Rezidive auf
der anderen Seite zu verhindern. Das Vorgehen in den verschiedenen Féllen
im einzelnen zu schildern, kann nicht meine Aufgabe sein. Es sei auf die be-
treffenden Kapitel dieses Handbuches verwiesen.

An alle genannten chirurgischen Mafnahmen hat sich dann eine sehr sorg-
same, oft iiber Jahre sich erstreckende, von Arzt und Patient groBle Geduld
erfordernde orthopddische und Ubungsbehandlung anzuschlieBen. Ein sehr inten-
sives Mitarbeiten der kleinen Kranken ist eine fir den Erfolg iiberaus wichtige
Vorbedingung, und das ist der Grund, warum hdhere Grade von Schwachsinn
in diesen Féllen alle Erfolge hinfillig machen und daher nach fast einstimmigem
Urteil aller erfahrenen Therapeuten auch eine Kontraindikation gegen alle
operativen MaBnahmen darstellen. Bei leichten Graden der Stérung, insbesondere
bei mangelnder Konzentrationsfahigkeit, kann dagegen unter Umstinden noch
eine irztliche Erziehung die Grundlage fiir eine erfolgreiche Ubungstherapie
schaffen, wozu nétigenfalls ein langerer Klinikaufenthalt beitrigt (BRINKMANN).
Ja, bei der scheinbaren geistigen Riickstindigkeit, von der wir S. 114 sprachen,
kann sogar mit einer Riickkehr zur Norm gerechnet werden, wenn dem Kind
durch entsprechende Therapie eine grofiere Bewegungsfreiheit verliehen wird.

Viel weniger reichhaltig ist unser therapeutisches Riistzeug gegeniiber den

extrapyramidalen Stérungen.

Die oben aufgezidhlten, gegen die Pyramidenbahnspasmen gerichteten MaB-
nahmen sind im allgemeinen jenen gegeniiber machtlos. Es ist darum, wie
bereits hervorgehoben, sehr wichtig, vor Beginn der Behandlung sich dariiber
klar zu werden, wieweit etwa extrapyramidale Stérungen im Spiele sind. Fir
diese kommt im wesentlichen nur eine Ubungstherapie in Frage. Nach
FoErSTER (8) ist zwar der motorische Willensimpuls auch nachk Ausbildung
der Pyramidenbahn mit an die Bahn iiber das Pallidum gebunden. Durch
Ubung gelingt es aber, die letztere bis zu einem gewissen Grade auszuschalten
und die Pyramidenbahn allein funktionieren zu lassen. Bei der Ubungsbehand-
lung dieser Fille muBl man sich die Tatsache zunutze machen, dal der extra-
pyramidale Rigor nach einigen passiven Bewegungen nachlift. Es sind also
den aktiven stets eine Reihe ausgiebiger passiver Bewegungen vorauszuschicken
[FoERSTER (3, 4)].
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Beziiglich der Medikamente, die gegen den extrapyramidalen Rigor und
andere einschligige Bewegungsstorungen angewandt werden (Atropin, Scopol-
amin, Stramonium, Bulbocapnin, Harmin usw.) sei auf die einschligigen
Kapitel (insbesondere auch iiber die epidemische Encephalitis) verwiesen.

Operative Eingriffe zur Beseitigung extrapyramidaler Hyperkinesen sind
mehrfach angegeben worden, werden im ganzen aber nicht viel angewendet.
Die HorsLEYsche Operation der Excision der entsprechenden Rindenzentren,
die von der Annahme ausgeht, da eine funktionstiichtige Pyramidenbahn
zur Entstehung der Athetose notig sei (s. S. 89), beseitigt diese Hyperkinese
nach FOERSTER nur voriibergehend. FoERSTER hat in besonders schweren Fillen
durch partielle Resektion lumbosakraler vorderer Wurzeln gute Resultate erzielt.
Nach SToFFEL (2) soll auch eine solche hinterer Wurzeln bisweilen Erfolge zeitigen.

Peripherische Eingriffe sind nur vereinzelt versucht worden. Maas hat
durch KaT1ZENSTEIN an einer durch Chorea und Athetose véllig gebrauchsun-
fahigen Oberextremitét die motorischen Fasern des Medianus und Ulnaris
und ferner die am medialen Schulterblattrand ansetzenden Muskeln durch-
trennen sowie auch den Facialis resezieren lassen, und zwar mit gutem Erfolg.
Da jede unwillkiirliche Bewegung derartiger Kranker ihrerseits den Reiz zu Mit-
bewegungen anderer Muskeln abgibt, so kann unter Umstianden sogar auch die
Athetose an anderen als den operativ angegangenen Korperabschnitten giinstig
beeinflullt werden (FOERSTER, STOFFEL u. a.). Bei anderen extrapyramidalen
Erscheinungen allerdings wie Torticollis, Tics u. dgl. haben WEIganp und
GurrMaxy die Erfahrung gemacht, daBl die an einer Stelle unterdriickten
. Krampfe sich gleichsam an anderen Luft machen. Sie sahen auch bei einer
Athetose mit schmerzhaftem Muskelkrampf des M. extensor hallucis nach
Durchschneidung von dessen Sehnen eine Dorsalflexion der anderen vier Zehen
auftreten, die allerdings viel weniger ldstig war als jener, weil die ,,Energie
sich gleichsam verteiltel.

Von den Begleiterscheinungen der cerebralen Lihmungen des Kindesalters
bediirfen die Knochen- und Gelenkverdnderungen (s. S. 108) entsprechender
orthopéddischer Behandlung. Eine besondere Bedeutung aber kommt natiir-
lich der Behandlung der Epilepsie zu, die bei der oft besonders offenkundigen
Anwesenheit und der verhéltnisméaBig leichten Nachweisbarkeit eines ,,Focus‘
vielfach eine operative sein wird. Im iibrigen kann auf das Kapitel iiber Epi-
lepsie verwiesen werden.
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Nur im Text zitierte Schriften sind hier verzeichnet worden. Eine vollstindige Zu-
sammenstellung aller Arbeiten iiber ,,cerebrale Kinderlihmung‘‘, insbesondere der sehr
reichen Kasuistik, konnte nicht in der Absicht des Verfassers liegen. Es muB allerdings
vermerkt werden, dal ein einigermafien vollstindiges Schriftenverzeichnis im deutschen
Schrifttum bisher iiberhaupt nicht existiert. Die dltere Literatur findet man leidlich voll-
standig bei FrEUD (in NorHNAGELs Handbuch der speziellen Pathologie und Therapie),
wenngleich auch hier so manche der im Text erwihnten Arbeiten im Literaturverzeichnis
vermifit werden. Das Verzeichnis, das der Bearbeitung dieses Gegenstands in der ersten
Auflage dieses Handbuches durch H. Voar beigegeben ist, leidet unter der iibermafBig
grofen Zahl falscher Angaben, die dem, der sich darauf stiitzen will, Arger und Zeitverlust
einbringen. Verfasser hofft, beide Mangel einigermafien vermieden zu haben, indem er,
soweit irgend méglich, die Originalabhandlungen studierte. Wo dies sich als unméglich
erwies, hat er stets die Stelle angegeben, an der er das Zitat gefunden hat.
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! Eine gute Orientierung iiber den Stand der Therapie auf unserem Gebiet geben die
Verhandlungen der Deutschen orthopddischen Gesellschaft 1932 (Z. Chir. 55, Beil.-H.).
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Angeborene Muskeldefekte und angeborene
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich.

Von 0110 ULLRICH-Essen.
Mit 17 Abbildungen.

Waihrend mit der Bezeichnung ,,Muskeldefekte gewisse kongenitale Ano-
malien einheitlicher Art, die in einem teilweisen oder vélligen Mangel einzelner
oder mehrerer Skeletmuskeln bestehen, in klinischer und anatomischer Hinsicht
begrifflich mit geniigender Klarheit erfalt und umschrieben werden kénnen,
geht schon aus der Wahl einer rein klinisch-funktionellen Kennzeichnung als
,angeborene Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich® hervor, daf
fiir die hierher gehérigen Krankheitsbilder die Voraussetzung einer bestimmten
anatomischen Grundlage nicht moglich ist und daher vermieden werden soll.
Wenn somit die betreffenden kongenitalen Storungen im Bereich der Gehirn-
nerven und die Defekte der Skeletmuskulatur Unterschiede aufweisen, bedarf
die Zusammenfassung zu einer gemeinsamen Abhandlung einer Begriindung.

Geschichtlich betrachtet ist darauf hinzuweisen, daB sich das Interesse an den beiden
Arten kongenitaler Anomalien auf verschiedenen Wegen angebahnt hat. Die Muskeldefekte
wurden bis in die Mitte des 19. Jahrhunderts fast ausschlieBlich von deskriptiv-anatomischer
Seite als ,,Kuriosa* und ,,Singularia‘ erwihnt. Die klinische Aufmerksamkeit wurde
erst im Jahre 1857 durch Z1EMsSEN wachgerufen, der sich an zwei Patienten mit Pectoralis-
defekt AufschluB iiber die Wirkungsweise der Intercostalmuskulatur zu verschaffen suchte.
Durch diese Untersuchungen fanden die Muskeldefekte zunichst als geeignete Objekte
fiir muskelphysiologische Studien verschiedener Art Beachtung, interessierten dann aber
bald auch Kliniker und Pathologen als ,,MiBlbildung‘‘ in erhéhtem MafBe. Nachdem Ers
im Jahre 1889 durch die erste histologische Untersuchung eines Falles mit fast vélligem
Fehlen des Cucullaris die Frage aufgeworfen hatte, ob den angeborenen Muskeldefekten
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nicht eine intrauterin einsetzende und frithzeitig zum Stillstand kommende Muskeldystrophie
zugrunde liegen konnte, hat dieses Problem zahlreiche Autoren auf den Plan gerufen. Bine
konnte im Jahre 1902 annihernd 200 Fille, ABrRoMEIT 1909 bereits etwa die doppelte
Anzahl von Muskeldefekten einer kritischen Besprechung unterziehen. Das Wesen und die
formale Genese der Muskeldefekte, deren Begriff von Anfang an als feststehend angesehen
wurde, sind bis jetzt der wesentliche Inhalt der Diskussion tiber diese Anomalien geblieben.
Die praktische Medizin hat an diesen akademischen Erérterungen wenig Anteil genommen.

Bei den Anomalien des Bewegungsapparates im Kopfbereich war von Anfang an eine
andere Sachlage gegeben. Im Gegensatz zu den Muskeldefekten des Korperstammes, die
wenig auffillig sind und die Funktion bekanntermaBen fast gar nicht beeintrichtigen,
haben die Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich fiir die Kranken und damit
fiir den Arzt in kosmetischer und funktioneller Hinsicht eine wesentlich gréBere praktische
Bedeutung. Es ist also zu verstehen, daB Fille dieser Art von vornherein Gegenstand
klinischer Untersuchung waren und je nach der Lokalisation des Funktionsausfalles als
angeborene Ptosis, teilweise oder komplette Ophthalmoplegie, Diplegia facialis, kongenitale
Bulbirparalyse usw. beschrieben worden sind. Dieser Kasuistik fehlte aber jede systematische
Ordnung, bis M6BIUS 1892 gewisse ,,nach langsamer Entwicklung zu einem stationiren
Zustande fiihrende, voraussichtlich auf primdrem Schwunde beruhende, nicht mit ander-
weitigen Krankheitszustinden verkniipfte, doppelseitige, externe Ophthalmoplegien als
leidlich gereinigtes Priparat® zu den angeborenen Augenmuskel- und anderen Gehirn-
nervenlahmungen in Beziehung setzte und dieses Krankheitsbild als ,,infantilen Kern-
schwund‘‘ bezeichnete.

Durch die einseitige Auffassung, die MoBIUs infolge des Riickschlusses von frithzeitig
erworbenen auf die angeborenen Hirnnervenlahmungen gewann und mit der Namensgebung
etwas dogmatisch zum Ausdruck brachte, wurden diese von den Muskeldefekten ganz
abgeriickt. Fiir alle Beweglichkeitsdefekte im Gehirnnervenbereich wurde damit ein zen-
traler Sitz, eine Lision der Kerne motorischer Gehirnnerven, angenommen; als Art der
Lision wurde ausschlieBlich eine langsam fortschreitende Degeneration, ein Schwund,
ins Auge gefaBt und schlieflich das Wesen dieses Prozesses mit den erst extrauterin ein-
setzenden progressiven Hirnnervenlihmungen véllig identifiziert. Alle diese drei in der
Bezeichnung ,,infantiler Kernschwund* enthaltenen Annahmen forderten aber berechtigte
Kritik heraus. Die vorausschauende Auffassung Kunns, da8 als Sitz des Leidens nicht nur
die Kerne, sondern jedes beliebige Glied in der Kette des neuromuskuliren Systems in
Betracht gezogen werden miisse, fand durch entsprechende anatomische Befunde bald
Bestitigung. Bei HEUBNERs berithmt gewordenem Falle ergab die genaue histologische
Untersuchung weiterhin nicht den geringsten Anhaltspunkt fiir irgendeinen ,,Proze*,
sondern einen einfachen Mangel an Nervenzellen im Bereich der betreffenden Gehirnnerven-
kerne. Dariiber hinaus fanden sich aber in deren Umgebung Verinderungen der Hirn-
substanz, die eindeutig fiir eine Entwicklungsstorung sprachen und damit eine Sonderstellung
des ,,Kerndefektes von den spiteren progressiven Nuclearerkrankungen offenbarten.
Eine eingehende kritische Besprechung der Lehre vom ,,infantilen Kernschwunde® durch
ZAPPERT im Jahre 1912, die sich bereits auf zahlreiche fiir und wider diese These eintretende
Arbeiten erstreckte, erwies die gewihlte Bezeichnung fir die in Frage stehenden Krankheits-
bilder als unhaltbar und schaufelte ihr das Grab. Immerhin hat die durch die geistreiche
Konzeption von M6BIUS in Gang gebrachte, lebhafte Diskussion ergeben, dafl die angeborenen
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich — wie diese Anomalien dem Vorschlag
von Heuck und Kunn folgend am zweckmiBigsten unvoreingenommen bezeichnet werden —
einen viel komplexer zusammengesetzten und schwerer zu umgrenzenden Krankheits-
begriff darstellen als die Muskeldefekte der Stammuskulatur.

Aus der geschichtlichen Entwicklung der Probleme und der durch sie erzielten
Gegebenheiten ist es sehr wohl zu verstehen, daBl die Muskeldefekte und die
Beweglichkeitsstérungen im Gehirnnervenbereich sowohl in der Kasuistik als
auch in Lehr- und Handbiichern bisher meist gesondert behandelt worden
sind!. Es diirfte aber an der Zeit sein, mit diesem Brauche zu brechen.

Eine teilweise Uberschneidung der beiden Begriffe ist sehr bald, nachdem
man begonnen hatte, sich mit ihnen nédher zu beschiftigen, zutage getreten.
Beruht doch von den angeborenen Funktionsstorungen im Gehirnnervenbereich
zum mindesten ein groBer Teil auf nichts anderem als auf ,,Muskeldefekten der
Augen- und Gesichtsmuskulatur. Weiterhin weisen die gar nicht seltenen Fille,
bei denen Beweglichkeitsstérungen im Gehirnnervenbereich mit typischen
Muskeldefekten an Rumpf und Extremitdten kombiniert sind, auf néhere

1 Vereinzelten Versuchen, beide Arten von Anomalien zu identifizieren (ABROMEIT,
BeETrz) gelang es nicht, wesentlich erscheinende Unterschiede zu iiberbriicken.
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Beziehungen zwischen diesen Anomalien hin. Vor allem wird deren Zusammen-
gehorigkeit aber durch die sog. BegleitmiBlbildungen nahegelegt, die so héiufig
bei beiden Zustinden in weitgehend iibereinstimmender Art und Weise anzu-
treffen sind. Die auBerordentlich vielgestaltigen Anomalien und Abartungen,
die ausschlieBlich fiir die angeborenen Muskeldefekte und Hirnnervenlihmungen
neben der Storung am Bewegungsapparat bezeichnend sind, lassen diese einerseits
scharf von allen ,,erworbenen®, zu dhnlichen Endzustdnden fithrenden Krank-
heitsvorgingen trennen und andererseits eine gleichartige Entstehungsweise fiir
die uns beschiftigenden kongenitalen Stoérungen in Erwédgung ziehen.

Von dieser Einstellung ausgehend scheint es nun heuristisch zweckdienlich
und notwendig zu sein, beide Arten von Anomalien mehr als bisher unter dem
gleichen Gesichtswinkel ins Auge zu fassen. Durch die Begleitmilbildungen
an den verschiedensten Korperteilen und Organsystemen wird ein groBer Teil
der ,,angeborenen‘ Muskel- und Kerndefekte als Entwicklungsstorung (im Sinne
von Roux) charakterisiert. Diese konnen ihre Ursachen in der Erbwelt und in
der Umwelt haben. Fiir die Beweglichkeitsstérungen im Gehirnnervenbereich,
die sehr oft als familiire und hereditire Anomalien beobachtet worden sind,
ist der EinfluB von Erbfaktoren offensichtlich. Hingegen treten die kongenitalen
Muskeldefekte meist sporadisch auf, so daf hier die fehlende Hereditdt sogar
als kennzeichnend zur Unterscheidung von den ,,erworbenen® Fillen hervor-
gehoben worden ist (LorENz, HIrRscHFELD). Doch sind die landldufigen An-
gaben iiber das Fehlen eines hereditidren oder familidiren Vorkommens nach dem
heutigen Stande der Vererbungslehre durchaus nicht geeignet, die Entstehung
eines Merkmales aus der Erbwelt heraus von vornherein abzulehnen.

Die Erblehre hat begonnen, sich ein neues Forschungsgebiet zu erschlieBen. Zu der
vom Merkmal ausgehenden Erforschung des Erbganges nach MENDELschen Gesetzen ist
die erbbiologische Entwicklungsphysiologie hinzugekommen, die sich das Studium der
phinotypischen Manifestierung einzelner Gene unter den EinfluB der Umwelt und der
iibrigen Gene zur Aufgabe gemacht hat. Wihrend die riickwirts gerichtete Genanalyse
vielfach zeigen konnte, daBl klinisch eng verwandt erscheinende Krankheitsbilder, beispiels-
weise die heredodegenerativen Erkrankungen im Sinne von JENDRASSIK, ihrer erblichen
Genese nach in zahlreiche, untereinander vollig unabhingige Biotypen gegliedert werden
miissen (LENz, BREMER), ist durch die entwicklungsphysiologischen Forschungen der neuesten
Zeit erstmalig die auBerordentlich komplexe Wirkung einzelner Gene exakt bewiesen worden.
Insonderheit ist bereits feststehend, daB durch einen einzigen Erbfaktor, der im Beginn
der Ontogenese direkt oder indirekt auf Wachstum und Organbildung einwirkt, der Phano-
typus die vielgestaltigsten Verdnderungen an zahlreichen seiner Teile erfahren kann. Die
Erforschung des Entwicklungsablaufes als erbbiologisches Problem erfordert — ihrem
Ausgangspunkt vom Gen entsprechend — eingehende embryologisch-histologische Studien.
Solchen Untersuchungen sind in Verbindung mit Beobachtungen am Lebenden und erb-
statistischen Erhebungen die schonen Ergebnisse der neuen Forschungsrichtung zu danken,
itber die E. FiscHER und v. VERSCHUER in ihren Referaten auf dem Kongref3 fiir innere
Medizin 1934 berichten konnten. Vor allem erdffnen sich damit fiir Entwicklungsstérungen
und MiBbildungen grundsitzlich neue Erkenntnismoglichkeiten. Manche Anomalien multip-
ler Art, die infolge ihrer Lokalisation und Verschiedenartigkeit keine genetischen Beziehungen
zu haben schienen und daher als mehrminder zufillige Kombinationen genetischen Ur-
sprunges gedeutet oder mit willkiirlich einwirkenden, intrauterin-peristatischen Momenten
hypothetischer Art zu erkliren versucht werden, bediirfen einer Analyse unter neuen Ge-
sichtspunkten.

Die klinische Forschung hat dabei zunéichst die Aufgabe, Fehlentwicklungen
einzelner Teile, die durch iiberzufillig erscheinende Kombinationshaufigkeit
eine gemeinsame Grundlage vermuten lassen, herauszuschilen, damit diese
dann der entwicklungsphysiologischen Analyse unterzogen werden kénnen. Bei
der vielgestaltigen Wirkung, die einheitliche Schadensursachen sowohl idio-
typischer als auch peristatischer Art im Beginn der Ontogenese haben kénnen,
miissen bei der Zusammenstellung solcher Symptomenkreise manche bisher
aufrecht erhaltene Grenzen aufgehoben werden. Die Muskeldefekte und Be-
weglichkeitsstérungen im Gehirnnervenbereich scheinen mir von diesem Stand-
punkte aus a priori keine grundsitzliche Trennung zu erfordern.
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Begriffshestimmung.

Fiir eine beide Arten von Anomalien hiernach gemeinsam angehende Be-
trachtung ist es zunidchst notwendig, die beiden Krankheitsbegriffe niher zu
zergliedern und zu umgrenzen. Schon aus der kurzen historischen Schilderung
des Problems geht hervor, daBl beide Storungen nicht nur als ,echte” Mif3-
bildungen, sondern auch als Endzustinde regressiver Prozesse aufgefalit worden
sind. Fiir die Muskeldefekte wurde von ErB die ,,Dystrophie® als pathogeneti-
scher Faktor zur Debatte gestellt, fiir die Beweglichkeitsstérungen im Gehirn-
nervenbereich von MoBIus der ,,Schwund‘ als das Wesentliche sogar mit der
Namensgebung zum Ausdruck gebracht. Da man rein klinisch von allen ange-
borenen Stérungen ausging, war es unvermeidlich, frithe regressive Krankheits-
vorginge miteinzubeziehen. Ist doch der Geburtstermin keinesfalls als Ab-
schnittsgrenze von entwicklungsphysiologischen Vorgingen geeignet! Es ist
selbstverstidndlich, daB Krankheitsprozesse, die den ,,erworbenen®, d. h. extra-
uterin einsetzenden, wesensgleich sind, bereits intrauterin ihren Anfang nehmen
und damit zu ,,angeborenen‘ Stérungen fithren konnen. Und ebenso selbst-
verstindlich ist uns heute, daf} die Kennzeichnung als ,,angeboren‘“ oder ,er-
worben‘‘ iiber die idiotypische oder peristatische Bedingtheit nicht das Geringste
aussagt. Damit sind die Richtungen, in denen im wesentlichen die Begrenzung
der Begriffe auf Schwierigkeiten gestoBen ist, aufgezeigt.

Wenn fiir die Einreihung unter die ,,angeborenen Muskeldefekte* lediglich
die anamnestische Angabe ihrer ersten Beobachtung mafligebend sein soll und
die Altersgrenze fiir den Beginn des ,,infantilen Kernschwundes* von MOBIUS
bis zum 30. Lebensjahr hinaufgeriickt wurde, so mufite natiirlich jede Einheit-
lichkeit der damit zusammen erfaBt werdenden Krankheiten verloren gehen.
Meines Erachtens ist aber — wenigstens begrifflich — eine Abtrennung nicht
hierher gehoriger Krankheitsvorginge und eine geniigend scharfe Umgrenzung
der allein in Betracht kommenden Zustdnde nicht allzu schwer. Wenn hierzu
nur reine Defekt- und Fehlbildungen gerechnet werden sollen, darf erstens zur
zeitlichen Begrenzung deren Entstehung nicht der Geburtstermin maBgebend
sein, sondern der Zeitpunkt in der Ontogenese, nach dem gleichartige Stérungen
sowie aus gleicher Ursache entspringende oder in abhingiger Differenzierung
(FiscuEL) erfolgende Fehlentwicklungen anderer Organsysteme und Teile nicht
mehr moglich sind. Zweitens miissen alle fallbaren (regressiven) Prozesse aus-
geschlossen werden. Die Frage nach dem erblichen oder umweltlichen Ursprung,
die fiir die zu untersuchenden Zustinde als offenes Problem zu gelten hat, kann
und muBl dabei ganz unberiicksichtigt bleiben.

Die unter den Krankheitsbegriff ,,angeborene Muskeldefekte* einzureihenden Anomalien
sind nach diesen Gesichtspunkten leicht zu bestimmen. Die Beendigung der typischen
(prafunktionellen) Gestaltung (Roux) wird fiir die Skeletmuskulatur nach ScHOEDEL auf die
9.—10. Fetalwoche festzusetzen sein, so daB spiter auftretende Muskelerkrankungen nicht
mehr als Entwicklungsstérungen im engeren Sinne zu gelten haben. Als einzig wichtiger,
am Muskel selbst angreifender, regressiver Proze8 ist fiir die Pathogenese der Muskeldefekte
die progressive Muskeldystrophie! in Betracht gezogen worden, so daB8 nur die Krankheits-
falle, fir deren Entstehung eine intrauterine Dystrophie wahrscheinlich gemacht werden
konnte, auszuschlieBen sind.

Fir die Beweglichkeitsdefekte im Gehirnnervenbereich ist die Sachlage infolge der
Beteiligung des Nervensystems zweifellos schwieriger. Die morphologische Reifung der
Nervenzentren und -bahnen ist bekanntlich erst im 5. Lebensjahr beendet. ZIEHEN sieht
demnach die Moglichkeit einer Entwicklungsstérung des Nervensystems bis zu diesem Zeit-
punkt als gegeben an. Er schlieBt daher nur die spiter einsetzenden, rein destruktiven
Nuclearerkrankungen von dem zu definierenden Begriff aus und gliedert diesen in aplastische
(Agenesien nach Vircrow) und dysplastische Formen, von denen letztere sowohl intra-

1 Angeborene Muskeldefekte neurogener Art sind in diesem Zusammenhange den Gehirn-
nervenlahmungen an die Seite zu stellen.
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uterin als auch intra- bzw. postnatal entstehen kénnen. Obwohl ein solches Vorgehen
logisch begriindet ist, umfaBt der damit umgrenzte Begriff aber offensichtlich so vielerlei
Wesensverschiedenes, daB der uns interessierende Komplex darin ganz untergeht.

Um diesen nach Moglichkeit zu isolieren, ist zundchst darauf hinzuweisen, daBl Fehl-
entwicklungen sicher auch beim Nervensystem in ein frithes Stadium der Ontogenese !
zuriickverlegt werden diirfen und sich damit von allen spéter auftretenden Verinderungen
unterscheiden werden. Schwierigkeiten bleiben somit nur fiir die ,,reinen* Defektbildungen
am nervosen Apparat bestehen, da der Begriff der Entwicklungsstorung fiir diese bis ins
extrauterine Leben ausgedehnt werden muB. Sinngeméa8 sind hiervon aber natiirlich ,,Dys-
plasien*, die durch regressive, klinisch oder anatomisch faBlbare und auch im spateren
Leben eine pathogenetische Rolle spielende Prozesse zustande kommen, auszuschlieBen.
Der Begriff engt sich damit klinisch auf die von Geburt an stationiren Krankheitsbilder
und anatomisch auf die ,,Aplasien* und ,,Hypoplasien ein. Freilich ist nun zuzugeben,
daB infolge der besonderen Reaktionsweise des Nervensystems der frithen Entwicklungs-
stufen selbst die histologische Untersuchung nicht immer zu entscheiden vermag, ob bei
morphologisch reinen Defekten nicht doch ein Proze im Spiele war (Sparz, Sparz und
UrLricH). Die sich hieraus ergebenden theoretischen Bedenken diirften aber praktisch nicht
schwerwiegend sein. Es handelt sich ja nicht darum, ,,priméire* und ,,sekundére* Aplasien
bzw. Hypoplasien zu unterscheiden, sondern die Trennungslinie zwischen friihzeitigen Ent-
wicklungsstérungen und solchen Vorgingen zu finden, die sich in ihrem Wesen mit Er-
krankungen des spiteren Alters decken. Die Moéglichkeit aber, daB uns derartige Prozesse
anatomisch als Aplasien und Hypoplasien entgegentreten kénnten, ist gering. Wird doch
eine vollige Beseitigung aller Reste eines Prozesses am ehesten bei solchen Vorgingen zu
erwarten sein, die sich friihzeitig in der Ontogenese abgespielt haben! Damit ist aber die
Wahrscheinlichkeit gegeben, da3 neben einer solchen ,,sekundéren* Aplasie gleichgeschaltete
oder in abhingiger Differenzierung erfolgende Fehlentwicklungen resultieren, die dann auch
klinisch eine Handhabe fiir den teratogenetischen Terminationspunkt und damit fiir die
Einreihung unter unseren Krankheitsbegriff bieten kénnen. Auflerdem ist darauf hinzuweisen,
daB isolierte progressive Gehirnnervenlihmungen unbekannter Atiologie (,,Abiotrophien‘
im Sinne GowEggs), die als nicht einschligig ausgeschieden werden miissen, nach der sorg-
faltigen Zusammenstellung des Materiales durch ZaPPERT im frithen Kindesalter selten
sind und demnach fiir die angeborenen und bereits stationdr gewordenen Fille erst recht
keine nennenswerte Rolle spielen werden.

Es soll nun versucht werden, die kongenitalen Anomalien vermeinter Art
nach ihrem klinischen und anatomischen Bilde zunéchst gesondert zu charak-
terisieren und dann die fiir die Entwicklung beider Zustdnde in Betracht kommen-
den Moglichkeiten gemeinsam darzulegen.

Klinische Symptomatologie und anatomische Befunde
bei angeborenen Muskeldefekten.

Die phylogenetisch vielseitige Abwandlung und ontogenetisch komplizierte
Entwicklung des auBerordentlich vielgliedrigen Muskelsystems 1aBt von vorn-
herein eine groBe Anzahl von Variationsméglichkeiten und Entwicklungs-
storungen erwarten. Das Fehlen einzelner Muskeln, das anatomischerseits z. B.
fiir den M. palmaris long. bei 11,5% und fiir den M. pyramidalis sogar bei 39,5%
aller Leichen (Bina) festgestellt worden ist, kann uns hier nicht interessieren.
Ebenso konnen alle anatomischen Variationen des Ursprunges und der Insertion
einzelner Muskeln ohne jede Funktionsbeeintrichtigung auBer Betracht bleiben.
In klinischer Hinsicht sind als ,,Muskeldefekte nur solche Anomalien anzu-
sprechen, die durch sichtbare Verdinderungen des Oberflichenprofiles oder
durch funktionelle Stérungen fafibar werden. Auch diese klinisch interessieren-
den Abnormititen sind durchaus nicht ganz selten; die Héufigkeit wird von
SCHLESINGER aus einer Patientenzahl von 54 000 auf 1 : 11 000, von OVERWEG
auf Grund militdrdrztlicher Musterungen sogar auf 1 : 4000 errechnet.

Nach allen groBen Statistiken iiber die Verteilung der Muskeldefekte weist
von der Muskulatur des Kérperstammes in sehr ausgesprochener Weise die

1 Fast alle ,,echten‘* MiBbildungen sind beim Menschen nach MARCHAND in die ersten
3 Monate der Ontogenese zuriickzuverlegen.
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Muskulatur des Schultergiirtels und von dieser wiederum weitaus am hiufigsten
die Pectoralisgruppe Defektbildungen auf. Wenn nun auch Anomalien des
oberflachlich liegenden M. pectoralis maj. als besonders leicht ins Auge springend
gewill haufiger als andere Muskeldefekte erkannt werden mégen, so ist das
Uberwiegen der Pectoralisdefekte selbst bei den ausschlieBlich Leichenunter-
suchungen zugrunde legenden Erhebungen (Bing) doch so erheblich, daf3 es
sich keinesfalls als ,,Auslesefehler’ erkliaren laBt. Auffillig und bemerkens-
wert ist weiterhin, dal der Brustmuskelmangel in der Regel einseitig ist und daBl
die rechte Korperseite nach LoRENZ anndhernd doppelt so oft als die linke be-
troffen wird.

Die unterschiedliche Entwicklung der Brustmuskulatur hat klinisch eine
Abflachung der betreffenden Thoraxseite zur Folge. Beim Erheben des Armes

fallt dann ein geringeres Hervortreten oder
sogar ein Fehlen der vorderen Achselfalte
auf, so dal der Einblick in die Achselhéhle
frei ist. Oft wird in dieser die nur von der
GefaB3scheide und der Haut bedeckte Art.
axillaris in ihrem ganzen Verlaufe deutlich
pulsierend sichtbar (KauLEr). Im Bereich
der fehlenden Muskelpartien sind die Rippen
und in deren Zwischenrdumen die Intercostal-
muskeln deutlich zu sehen und abzutasten.
Die nahere Untersuchung gibt AufschluB iiber
den Umfang der Defektbildung. Meist fehlt
vom Pect. maj. nur die Portio sterno-costalis
mit oder ohne gleichzeitigen Defekt des Pect.
min., wiahrend ein Defekt der Portio clavi-
cularis allein oder in Verbindung mit einem
vollstdndigen Brustmuskelmangel seltener ist.
An Stelle der fehlenden Muskelpartien sind
bindegewebsartige Platten und Stringe zu
fithlen, in denen gelegentlich durch die Rei-
zung mit faradischem Strom noch einzelne
sparliche Muskelbiindel nachweisbar sein
Abb. 1. Typischer einseitiger Pectoralis- kénnen. Die nichtbetroffenen Reste der
defekt(l’\ﬁghlugﬁgifﬁpmsw' Muskeln zeigen ein vollkommen normales
Verhalten.

Bei diesen typischen, fast stets einseitigen, partiellen oder totalen Pectoralis-
defekten fehlen Verdnderungen der dariiberliegenden Hautschichten so gut wie
nie. Bei sehr sparlichem oder ginzlich fehlendem Fettpolster ist die Oberhaut
glatt, derb, stirker als normal gespannt und kaum in Falten abhebbar. Regel-
méBig sind mit diesen Hautverinderungen Anomalien der Brustwarze in Form
von Hypoplasie oder auch Aplasie (SErTz, WAHN, FURST, STECHE [Abb. 1] u. a.)
verbunden!. Die mehrminder dirftig entwickelten, oft eingezogenen Brustwarzen
mit schmalem, meist eliptischem Hof sind im Vergleich mit der gesunden
Seite in der Regel um 2—3 em nach oben und innen, bisweilen aber auch nach
unten (GREIF, SCHLESINGER, ZIMMERMANN) verschoben. Bei Frauen kann die
Entwicklung des Brustdriisengewebes stark zuriickbleiben. Neben einer Pigment-
armut des ganzen Hautbezirkes, die naturgemif im Bereich des Brustwarzen-
hofes am starksten ausgesprochen zu sein pflegt, wird schlieBlich recht haufig
ein spirlicher Haarwuchs der betreffenden Brustseite einschlieBlich der Achsel-

1 Nur ganz vereinzelt werden die Mamillen ausdriicklich als normal bezeichnet (GrE1G,
BowMANN).
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hohle erwihnt. Bemerkenswert ist aber, daf in einigen Fallen auch ein starkerer
Haarwuchs (BENARIO, GREIF) mit abnormer Anordnung (KRrEerss, BrLAssig)
auf der kranken Seite anzutreffen ist.

Bei wechselnder Intensitit der Erscheinungen an den oberfldchlichen Schichten
treten hiufig zu diesem hochcharakteristischen Symptomenkomplex auch noch
Entwicklungsstorungen in der Tiefe am Skeletsystem hinzu. WaHN (1922) hat
48 Fille von Brustmuskelmangel mit Rippendefekt zusammengestellt, denen
noch die Beobachtungen von GoLDMANN, PISLEGIN, MELZNER, BENETT, GREIG,

NikoraJEV und LAAN anzureihen sind.

Die Liickenbildungen im Thorax sind meist im Bereich der 2.—5.—7. Rippe festzustellen.

Die unvollstindigen Rippen weisen 6fters knopfartige Verdickungen und eine leistenartige
Verwachsung ihrer vorderen Enden auf, die der embryonalen Sternalleiste entspricht.
Die vorstehenden Rippenknorpelenden kén-
nen dann an einen Rippenbruch denken und
das ganze Krankheitsbild félschlicherweise
als Unfallfolge auffassen lassen (MELZNER).
Da die Liicke in der Brustwand gewisser-
mafBlen nur von einer straffen Membran
(KrE1ss) geschlossen sein kann, ist in man-
chen Fillen eine hernienartige Vorwolbung
der Lunge bei der Atmung zu beobachten
(N1xorasEv, PIsLEGIN). AufBler Rippende-
fekten sind auch Verkiirzungen, starke Ver-
kriimmungen (KREISS, PASCHKOW u. a.) sowie
vollstdndiges Fehlen (KapPELER) der Clavikel
sowie Deformitaten des Brustbeins beschrie-
ben worden.

Alle diese ortlich begrenzten Fehl.
bildungen sind unbeschadet ihres Aus-
maBes nun weiterhin i hdchst auf-
falliger Weise oft mit Entwicklungssto-
rungen am Arm, ganz besonders aber an
der Hand — also einem weit entfernten
Teile — vergesellschaftet. Obwohl solche  Apb. 2. Symbrachyaaktylie bei linksseitigem
ExtremitiatenmiBbildungen auch in Ver- Pectoralisdefekt. (Nach STECHE.)
bindung mit anderweitig lokalisierten
Muskeldefekten zu beobachten sind, sollen sie in ihrer Vielgestaltigkeit doch
hier besprochen werden, da sie fiir Pectoralisdefekte in erster Linie geradezu
typisch sind. Auch hier bestehen wieder flieBende Ubergange von Fehlbildungen
leichtesten Grades bis zu schweren Verstiimmelungen. BING fand unter seinen
102 Fallen von Pectoralisdefekt l14mal HandmiBbildungen angegeben; diese
Korrelation scheint aber nach den zahlreichen seither erschienenen Mitteilungen
noch héher zu sein.

Neben der am haufigsten zu sehenden Schwimmhautbildung und Syndaktylie sind Ver-
kriimmungen einzelner oder mehrerer Fingerglieder, vor allem aber Verkiirzungen — ins-
besonders der Mittelphalangen — festzustellen. Die Brachydaktylie kann in jeder Form als
Brachymesophalangie, Assimilationshypophalangie und als Aplasie der Interphalangeal-
gelenke (DUKEN, PoL) vorliegen. Oft ist sie mit Syndaktylie verbunden (Abb. 2). Von
33 Fallen der fast immer einseitig auftretenden Symbrachydaktylie, die PoL zusammen-
gestellt hat, fanden sich bei nicht weniger als 20 Fillen — also mehr als der Hilfte —
aufler einer Hypoplasie der Hand (mit und ohne Verkiirzung der oberen Extremitit)
typische Muskel- und Brustwanddefekte der oben beschriebenen Art. An den unteren
Extremititen kommt die Symbrachydaktylie hingegen iiberhaupt nicht vor. Vereinzelt
sind Nagelverkiimmerungen, Fehlen einzelner Phalangen (JoAcHIMSTHAL) und noch seltener
hohergradige Verstiimmelungen beschrieben worden; bei dem Patienten RiTTERS lief der
Arm in einen einzigen Finger aus und im Falle LirTrLEs soll eine ,,Amputation* des
Vorderarmes bestanden haben. Im allgemeinen aber ist jedenfalls der Arm — von mehr
oder weniger deutlicher Atrophie und vereinzelten Beobachtungen von Radiusdefekt
(ScHULZ) abgesehen — wesentlich geringer beteiligt als die Finger und die Hand. Am

Handbuch der Neurologie. XVI. 10
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haufigsten und hochgradigsten sind die Entwicklungsstérungen an den drei mittleren
Fingern und nehmen dann vom Mittelfinger aus nach beiden Seiten ab (Forsrt, Poi,
BauMm, Pascakow). Die nicht sehr seltene Flughautbildung zwischen Oberarm und Brust
(HorMmany, Bineg [Literatur], APERT, PETRIDIS u. a.) mull eher zu den Entwicklungs-
storungen im Thoraxbereich gerechnet werden.

Im Verhiltnis zu der groBen Anzahl der einseitigen Brustmuskeldefekte
treten die doppelseitigen Anomalien dieser Art ganz zuriick . Es ist auffallig,
daB bei den publizierten Fallen von beiderseitigem angeborenem Pectoralisdefekt
die fiir die einseitige Lokalisation so auBerordentlich charakteristischen Begleit-
miBbildungen kaum erwahnt, ja mehrmals ausdriicklich negiert werden (AIMES,
EsTER, TopOROWITSCH, MUNZER [Abb. 3]). Die Beschreibung eines doppelseitigen

typischen Pectoralisdefektes mit MiBbil-
dung beider Hénde scheint in der Lite-
ratur ganz zu fehlen; lediglich eine
doppelseitige Mamillenhypoplasie und
mangelhafte Behaarung wurde von
WENDEL 2 beobachtet.

Néchst den Brustmuskeldefekten
sind — wenn auch nur mit groBem
Abstande — Defekte der Nacken- und
Riickenmuskulatur, besonders des M.
trapezius am haufigsten. Auch hier
handelt es sich in der Regel um einseitige
Amnomalien, die dann meist durch Schief-
haltung des Kopfes, Skoliose und
mancherlei Stellungs- sowie Bildungs-
anomalien des Schulterblattes aufféllig
werden. Wie beim Brustmuskelmangel
ist auch hier das Ausmall des Defektes
» , sehr verschieden 3. Meist erweist sich

Abb. 3. Doppelseitiger Pectoralisdefekt ohne . .
Mamillenanomalie bei multiplen symmetrischen der obere Teil des Cucullaris als ganz
M“Bkeldefelff;é_&gignﬁgﬁzi:%‘f)eti"n beider  oder teilweise fehlend, wodurch eine
T starkere Konkavitdt der Schulterhals-
nackenlinie mit deutlichem Hervortreten der tiefen Muskelschichten resultieren
kann. Bisweilen ist eine dem Verlauf des oberen Trapeziusrandes entsprechende
Hautfalte flughautartig zwischen Hals und Schulter ausgespannt (ABROMEIT u. a.).
Recht oft ist der mit dem Trapezius in engsten topographischen und entwick-
lungsgeschichtlichen Beziehungen stehende M. sternocleidomastoideus der
gleichen Seite mitbetroffen. Im iibrigen sind die mannigfaltigsten Kombi-
nationen mit Defektbildungen an anderen Hals- und Schulterblattmuskeln
(Platysma, Mm. splenius, omohyoideus, levator scapulae, tiefe Nackenmuskeln,
Mm. supra- und infraspinatus, latissimus dorsi, rhomboidei und vor allem
serratus ant.) beobachtet worden. Irgendwelche Regeln sind fiir diese an-
scheinend ganz wahllos zusammentretenden, multiplen Defektbildungen bisher
nicht hervorgetreten. Auszunehmen hiervon ist nur der M. serratus ant., da
die diesen Muskel betreffenden Defekte an Haufigkeit den Trapeziusdefekten
nicht viel nachstehen (Bing). Wenn ein Serratusdefekt auch isoliert (JEREMIAS)

1 Erwahnt sei, daB mehrmals bei einseitigen Defekten eine Liickenbildung auf der
gesunden Seite zwischen Portio sternocostalis und clavicularis nachgewiesen werden konnte
(GrEIF, AzaM und CAZARET).

2 Diese Anomalien sind auf der im Handbuch der Neurologie von LEWANDOWSKY

vgegebenen Abbildung des WENDELschen Falles nicht deutlich zu erkennen.
TRAMER stellte einen den Riicken bis zum unteren Schulterblattwinkel hinabziehenden
uskel fest, der sich durch elektrische Reizung des N. accessorius als rudimentérer
ius erwies.
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oder ausschliefllich mit Unterentwicklung der ihm entwicklungsgeschichtlich
nahe stehenden Rhomboidei (ScHUCHMANN) kombiniert auftreten kann, so ist
er doch in der Regel in Verbindung mit Trapezius- und Brustmuskeldefekten
festgestellt worden, die ihrerseits zweifellos eine iiberzufillige Kombinations-
haufigkeit zeigen.

Da es sich beim gleichzeitigen Bestehen von Riicken- und Brustmuskel-
defekten meist um recht komplexe Fehlbildungen handelt, ist ohne weiteres zu
verstehen, daf3 hierbei auch die bei isolierten Riickenmuskeldefekten seltenen
ExtremitdtenmiBbildungen in Erscheinung treten, und daB andererseits auch
die in erster Linie fiir die Fehlbildungen der Nacken- und oberen Riicken-
muskulatur typischen Schulterblatt- und Wirbel-
sdulenanomalien bei (vorwiegenden) Brustmuskel-
defekten vorkommen.

Wihrend die Verbiegungen der Wirbelsiule als Folge
gestérter Muskelsynergie nicht weiter verwunderlich sind,
handelt es sich beim Schulterblatt aber nicht etwa nur
um Stellungsanomalien infolge eines irgendwie geidnderten
Muskelzuges, sondern recht hdufig um ausgesprochene
Entwicklungsstorungen des Knochens. Diese sind — neben
einfachen Drehungen, Abhebungen und Verlagerungen
nach unten, in erster Linie aber nach oben — die Regel
und entsprechen mit Hypoplasie und mancherlei Ver-
bildungen der Scapula vollkommen dem hier nicht niher
zu beschreibenden Bilde der SprRENGELschen Deformitét.
Recht bemerkenswert ist dabei, daBl der fast stets ein-
seitige Schulterblatthochstand nach einer 125 Fille um-
fassenden Statistik von Kavacur und Marzuka links
etwa doppelt so haufig als rechts anzutreffen ist und sich
somit hinsichtlich der Seitenverteilung gerade umgekehrt
wie der Brustmuskeldefekt verhilt. — Zu erwihnen ist
noch, dafl in und ohne Verbindung mit Schulterblatt-
hochstand bei Pectoralis- und Cucullarisdefekten gelegent-
lich ein- oder beidseitige Halsrippen nachgewiesen werden
konnten (ABROMEIT [4 Fille], PraAUNDLER, LINDBERG).

In schroffem Gegensatz zu den zahlreichen und  Abb. 4. Doppelseitiger Quadri-
cepsdefekt bei Anspannung der

trotz der erstaunlichen Vielgestaltigkeit doch auch Oberschenkelmuskulatur.
unverkennbare GesetzmiBigkeiten aufweisenden (Nach MUNZER.)
Entwicklungsstorungen im Bereich des Schulter-

giirtels! und der oberen Extremitdten sind die angeborenen Muskeldefekte
des Beckengiirtels im ganzen recht selten und ohne typisches Geprige.

Von Glutealmuskeldefekten fithren ABrRoMEIT und BiNG einen einzigen Fall (MorTON)
mit gleichzeitigem Fehlen mehrerer Muskeln des Oberschenkels an. Etwas haufiger, aber
immerhin nur als Rarititen, sind Defekte im Bereich der Muskulatur der unteren Extre-
mitdten, vor allem solche des M. quadriceps und des M. semimembranosus beschrieben
worden (Literatur bei Bing und ABromEIT). In Parallele hierzu kénnen ausnahmsweise
auch an den oberen Extremititen eine ganze Reihe von Muskeln, wie beispielsweise der
Biceps und Triceps brachii, verschiedene Unterarmmuskeln und besonders die kleinen Hand-
muskeln ganz oder teilweise fehlen. In der Regel scheint es sich in diesen Fillen um doppel-
seitige Defekte zu handeln; so wird in der neuen Literatur ein beiderseits angeborener Defekt
des M. tib. ant. von VAN DER MINNE, ein bilateraler Defekt des Biceps fem. sowie des
Brachiorad. von BRAMWELL und ein symmetrisches Fehlen der Daumenballen von KRAMER
mitgeteilt. Dabei sind von umschriebenen Teildefekten bis zu den hochgradigsten Ausfillen
an beiden Extremititenpaaren einschliefllich Schulter- und Beckengiirtel flieBende Uber-
ginge zu verzeichnen. Félle mit solchen multiplen, eine groBe Anzahl von Muskeln des
ganzen Stammes betreffenden Anomalien sind von GerpeL, Maenus, MUNzER (Abb. 4),
Concerri, DE CAPITE sowie BAUER und ASCHNER beobachtet worden. Stets war dabei die
Anordnung der Stérungen bilateral und vollig oder anndihernd symmetrisch. Zwar war in
mehreren Fillen (Macnus, GeIPEL) auch Flughautbildung und bei den Patienten von

1 Nur der M. deltoideus bleibt hier bis auf wenige Ausnahmefille (ScHULTE, STRIAN,
ABroMEIT [5 Falle]) meist verschont.

10*
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BavEer und AscHNER sogar eine Verkriippelung beider Hande zu verzeichnen, nie ist aber
von umschriebenen, ,,trophischen* Hautverinderungen im Bereich der Muskeldefekte die
Rede, die fiir die ungleich zahlreicheren, einseitigen Defekte so charakteristisch sind. Nur
bei vereinzelten, einseitigen oder wenigstens stark asymmetrischen Muskeldefekten an den
unteren Extremititen werden multiple Entwicklungsstérungen der Haut und andere Ano-
malien (WoLFF, BascH) beschrieben, die bezeichnenderweise hier auch die obere Kérper-
hdlfte betrafenl.

Hingegen sind wiederum BegleitmiBbildungen besonderer Art fiir die bisher
nicht erwihnten angeborenen Muskeldefekte der Bauchwand als typisch an-
zusehen. Bei diesem immerhin nicht ganz seltenen Krankheitsbild lassen sich

Kklinisch deutlich zwei Formen unterscheiden
(DraCHTER und GossMaNN). Ein Teil der
als angeborene Bauchmuskeldefekte be-
schriebenen Fille entspricht durchaus dem
Bilde der erworbenen, partiellen Bauch-
muskellihmungen, wie sie etwa durch eine
Poliomyelitis hervorgerufen werden kénnen;
im Bereich der geschwichten oder schwach
entwickelten Muskulatur, meist im seit-
lichen Hypogastrium, wolben sich die
Bauchdecken okne Verinderung der Haut
hernienartig vor. Diese ,,Pseudohernia ven-
tralis“ (Abb. 5) kann ein- und doppelseitig
(TATLLENS) bestehen. Bisweilen lassen sich
klinisch und rontgenologisch Milbildungen
im Bereich der unteren Wirbelsdule fest-
stellen (L1IEBENAM, &dhnlich auch L#R1 und
LiNossiERr), die ihrerseits Wachstums-
storungen und Deformititen der unteren
Extremitdten ohne weiteres erkliren. In
anderen Fillen ist eine Riickenmarks-
schidigung klinisch nicht nachweisbar
(KNOPFELMACHER, NEURATH). Von diesen
Bauchmuskeldefekten unterscheidet sich die
meist als totale Aplasie der Bauchmusku-
latur angesehene Form (Pupymarris [Lit.],
Abb. 5. Doppelseitige Pseudohernia ven- ferner TkEDA und STOESSER, Smrts und
Ell;saélli% Eﬁ;ﬁoﬁigﬁiﬁiﬁ‘ﬁﬁﬁ,‘iﬁ?% 11)31?(;15‘111; BELLINGHAM, CARSTENS) auf d(_en ersten
externusund transversus. Rectiund Latiss.  Blick durch eine hochst eigentiimliche Ober-
e aie, s Manden.) Fuabe im Alter  flichengestaltung des Leibes, die sich mit
GossMANN: Chirurgie des Kindesalters.) jhren tief eingezogenen, nicht verstreich-
baren, quer- und lingsverlaufenden Falten
mit der Profilierung einer WalnuBschale vergleichen 148t (Abb. 6). In charakteri-
stischer Weise stellt sich dabei der Nabel als longitudinal verlaufender, schmaler
Schlitz dar (Pupymarris, SMITH und BELLINGHAM u. a.). Es ist selbstverstdnd-
lich, daf3 mehr oder weniger defekte Bauchdecken die Palpation der Eingeweide
wesentlich erleichtern. Hierdurch sind nun schon klinisch in der Regel Ver-
lagerungen oder gar Mifbildungen einzelner Bauchorgane feststellbar. Am
héufigsten finden sich die verschiedenartigsten Anomalien des Urogenital-
traktes in Form von Becken- und Kuchenniere, Hydronephrose, méchtiger
Ureterendilatation — die zur Verwechslung der Harnleiter mit Darmschlingen

1 Uber einen einseitigen Defekt des M. peroneus mit Valgusstellung des FuBes und
Sabelform der Tibia berichten BaBONEIX und GOROSTIDI.
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fihren kann (Carstens) — Blasendilatation und -hypertrophie, Urachusfistel
usw. Bei der so gut wie ausschlieBlich mdnnliche Siuglinge betreffenden Ano-
malie (nur HOFSTEIN berichtet iiber ein Madchen), bleibt weiterhin fast stets
der Descensus testis aus. Die regelmiBige Mitbeteiligung innerer Organe an
der Entwicklungsstérung, die bei anderen Muskeldefekten eine Ausnahme
darstellt !, 1aBt neben der auffilligen Bevorzugung des ménnlichen Geschlechtes
den Bauchmuskeldefekten ebenso wie den ,atypischen’, multipel und symmetrisch
angeordneten Defekten der Eaxtremititenmuskulatur eine besondere Stellung zu-
weisen.

Ein grundsitzlicher Unterschied zwischen den Bauchmuskeldefekten und
allen anderen Muskeldefekten besteht auch hinsichtlich der Prognose. Wahrend

Abb. 6. 10 Monate alter Knabe mit totaler Aplasie der Bauchmuskulatur und Kryptochismus. (Aus
der Univ.-Kinderklinik Miinchen, Direktor Geh.-Rat V. PFAUNDLER.)

die Kinder mit hochgradigem Bauchmuskeldefekt begreiflicherweise gréBten-
teils bereits im Sduglingsalter sterben, wird durch die iibrigen Defekte der
Stamm- und Extremititenmuskulatur das Leben in keiner Weise gefiihrdet.
Allgemein ist ja bekannt, dal sogar die Funktionsausfille selbst bei Fehlbil-
dungen erheblichen Grades erstaunlich gering sind. Der seine Mensuren mit
linksseitigem Pectoralisdefekt als Linkser schlagende Student (STNziNg) und
der Patient RIEDERs, der sich trotz eines fast vollstindigen Brustmuskelmangels
mit Rippendefekt und Lungenhernie als vorziiglicher Reiter und Turner hervor-
tat, seien als markante Beispiele genannt. Die Erhaltung der Funktion wird
durch das Eintreten synergistisch wirkender Muskel, die haufig deutlich hyper-
trophieren (AALsTEAD, Harn, Jones, H. WALLACE) verstindlich 2. Bei elek-
tiver Funktionspriifung kann sich ein Ausfall aber doch bemerkbar machen.
So erwéhnen verschiedene Autoren eine schlechte Klimmzugleistung bei Pec-
toralisdefekten (KREDEL, zit. nach GREGOR), LANGMEAD ein erschwertes Heben
des Kopfes nach extremer Riickwirtsbeugung bei Sternocleido-Cucullaris-
Defekt und. DRACHMANN einen etwas schwerfilligen Gang bei beiderseitiger
Defektbildung im Quadriceps fem.

Zu den anatomischen Befunden bei Muskeldefekten, die in allen Arbeiten
immer wieder als Unterlagen zur Klirung des Wesens dieser eigenartigen

1 PFAUNDLER, MELZNER, WINOKUROW beobachteten Dextrokardie bei Pectoralis-
defekten.

% Daf} tiberzéhlige Muskeln, die bei Muskeldefekten (aber wohl nur solchen multipler
Art) mehrfach festgestellt wurden, dabei eine Rolle spielen, ist wenig wahrscheinlich.
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Storungen herangezogen werden, ist seit der sorgféiltigen kritischen Sichtung
des Materiales durch ABROMEIT mit Ausnahme einiger Untersuchungen von
Bauchmuskeldefekten nichts wesentlich Neues hinzugekommen.

Die fiir die Kennzeichnung des anatomisch-pathologischen Bildes dienenden
alteren Untersuchungen betreffen ausschlieflich Muskeldefekte im Bereich des
Schultergiirtels. Nur 4 Befundsberichte liegen von solchen Pectoralisdefekten
vor, die mit Rippendefekt verbunden waren, und zwar von FURsT, FRORIEP,
SCHLESINGER und EPPINGER!. Das wesentliche Ergebnis aller vier Unter-
suchungen ist, dall zwischen der Haut und der an der Defektstelle angetroffenen,

die Brusthohle abschlieBenden, sehnigen
Membran alle normalerweise hier liegen-
den Gebilde vollig oder anndhernd villig
fehlten.

Forst (Abb. 7) stellte unter der diinnen
Haut mit auBerordentlich spérlichem, subcu-
tanem Fettgewebe einen totalen Defekt des
Pect. maj. und min. samt der zwei obersten
Zacken des Serrat. ant. maj., sowie eine be-
deutende Reduktion der oberen Teile des M.
obliquus abdom. ext. und des Rectus abdom.
fest. Auch die Intercostalmuskulatur war im
Bereich des Defektes reduziert. An einigen
Stellen fand sich gar kein Muskelgewebe, so
da8 die Pleura costalis hier nur von einigen
Sehnenstreifen bedeckt war. Wohl aber lieBen
sich simtliche Fascien nachweisen, wenn sie
auch durch Verwachsungen verindert und ver-
dickt waren. — EPPINGER konnte unter der
Haut mit Miihe ,,ein hochst diinnes, aus
lockerem Bindegewebe und sehr diinnen, in
der Verlaufsrichtung des Pect. maj. ziehenden
Muskelbiindeln bestehendes Stratum sowie

Abb. 7. Anatomisches Priaparat eines typi- eine darunter liegende, eben so diinne, aus
schen, einseitigen Pectoralisdefektes mit Ent-  zartesten sich kreuzenden Muskelfasern und

Wmli{rllugisssg%%%%e’dggOﬁégggﬁ'scge%?;&h_ nitt glénzenden Sehnenstreifen zusammengesetzte

(Nach FURST.) Lamelle praparieren; er sieht das erstere

Gebilde als Reste des M. pect. maj. und das

letztere als Uberbleibsel der Intercostalmuskulatur an. Von seinem Ursprung bis zum
Rande der Gewebsliicke erwies sich der Pect. maj. ganz normal gebildet.

In Ubereinstimmung mit diesen Ergebnissen stehen die Befunde von LorENz
und BiNe bei nicht so tiefgreifender Defektbildung im Bereich des Schulter-
giirtels, wenigstens hinsichtlich der einseitig betroffenen Mm. pectorales. In
beiden Fallen fehlte der Pect. min. einfach ganz, wihrend im Umfang der
Defektbildung an Stelle des Pect. maj. nur ein fascienartiges Gebilde, bzw. nur
ein ,,schmales, lingliches Dreieck aus gelbem, fettdhnlichem Gewebe* auf-
zufinden war; Muskelfasern waren in diesen Uberresten auch bei mikroskopi-
scher Untersuchung nicht nachzuweisen. — Da alle bisher genannten Befunde
an — teilweise bereits in hohem Alter stehenden — Erwachsenen erhoben
worden sind, ist wichtig, dal RUckERT, dessen Untersuchung als einzige ein
Neugeborenes betrifft, von der sterno-costalen Portion des Pect. maj. gleich-
falls nichts als eine Fascie und somit nicht die Spur von einem irgendwie degene-
rativ oder entziindlich gearteten Prozel nachweisen konnte. Mit der Erwéahnung
des Berichtes von TURNER, der bei Defekt des M. extensor carpi uln. einen
Sehnenstreifen in die Defektliicke eingelagert fand und der Angabe WiLLiamMs
aus neuerer Zeit, der bei einer Operation das génzliche Fehlen des Pect. min.

1 Der von FURrsT beschriebene Fall war mit Symbrachydaktylie kombiniert und der
Bericht EppiNGERs bezieht sich auf den oben zitierten Fall RrTTErs mit schwerer MiB-
bildung des Arms.
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feststellte, sind die einschligigen Beobachtungen einwandfreier Art bei ,,typi-
schen“ Muskeldefekten vollstindig aufgezihlt.

Das ist nicht viel aber doch ausreichend, um eine auf einer frihen embryo-
nalen Entwicklungsstufe zustande gekommene Defektbildung mit Sicherheit zu
beweisen. Auf welche Untersuchungen kann sich nun die immer wieder auf-
tauchende Vermutung stiitzen, dal den Muskeldefekten der geschilderten Art
eine Dystrophie zugrunde liegen konne ?

Wie gesagt, wurde diese Frage von ERB, der exzidierte Muskelstiicke von einem 20jahrigen
Bauernburschen mit isoliertem doppelseitigem, fast vollstindigem Cucullarismangel und
deutlicher Hypertrophie beider Deltoidei untersuchte, aufgeworfen. Die Préparate ent-
stammten den spérlichen noch erhaltenen Muskelbiindeln des Trapezius und dem Deltoideus.
Das mikroskopische Bild entsprach bei ersterem vielmehr dem einer THoMsENschen Myo-
tonie als dem einer juvenilen Muskeldystrophie; in den Schnitten des Deltamuskels fiel ein
,gewisser Grad von Hypertrophie* mit ,relativ dicken Muskelfasern von nicht ganz so
gleichméaBiger Dicke wie im Cucullaris‘ auf; dieser Befund wird von ERrB selbst mit Wahr-
scheinlichkeit als Arbeitshypertrophie gedeutet. Er hat nicht daran gedacht, sein Unter-
suchungsergebnis als Bewess fiir eine kongenitale Dystrophie zu werten. Nimmt man hinzu,
daB die Deformitdt der Schultern bei dem jungen Manne erst seit dem 12. Lebensjahr
bemerkt worden war, daB seit dem 19. Lebensjahr eine Verschlimmerung eingesetzt hatte,
und daB anderweitige Anomalien vollstindig fehlten, so kann dieser Fall wohl endgiiltig aus
der Diskussion ausgeschlossen werden. — Bing und LorENZ fanden in den bereits genannten
Fillen von reiner Defektbildung der Pectoralisgruppe, bei denen auch die Schultermuskulatur
mitbeteiligt war, im Trapezius und anderen Schultergiirtelmuskeln histologisch ein etwas
ungleiches Kaliber der Muskelfibrillen mit méiBiger Hypertrophie einzelner Fasern und eine
Vermehrung der Kerne in verschiedenem Ausmafle. BInG traf auBerdem eine méBige bis
,,bedeutende’* Vermehrung des interstitiellen Binde- und Fettgewebes an. Die Ubereinstim-
mung dieser Bilder mit der Muskeldystrophie wird von beiden Autoren ausdriicklich abgelehnt,
wenn auch Bing schlieBlich eine ,,mangelhafte Vitalitit des Muskelgewebes mit Neigung
zu perversem Wachstum‘ als gemeinsame Grundlage fiir Muskeldystrophie und Muskel-
defekte fiir moglich erklirt, und LorENZ aus seinen histologischen Untersuchungen zu der
Ansicht kommt, daBl die Erkrankung bei seinem Patienten entgegen der in vivo gefaten
Meinung ,,nicht véllig stationir* war. — Der einzige Autor, der auf Grund eines anatomisch-
pathologischen Befundes von einem Falle mit einseitigem und wahrscheinlich angeborenem
Pectoralisdefekt den Beweis des Vorliegens einer Muskeldystrophie ohne Einschrankung
als gegeben erachtet, ist Damscu. Es liegt von ihm aber nur eine kurze Versffentlichung
im Verhandlungsbericht der Gesellschaft fir innere Medizin ohne Abbildungen vor, und diese
Ausfithrungen sind sehr merkwiirdig. Damsca fand nidmlich neben den als typisch fiir
Muskeldystrophie angesehenen histologischen Verinderungen in dem ,,fischmuskeldhnlich*
aussehenden Cucullaris 1. eine Obliteration der Gefifle und 2. degenerative Verinderungen
im Riickenmark im zentralen Teil der BurpacHschen Stringe auf der dem Muskeldefekt
entgegengesetzten (!) Seite, ohne daB sich diese Verdnderungen klinisch bemerkbar gemacht
hatten. Die angekiindigte ausfiihrliche Publikation dieses hochst eigenartig anmutenden
Falles ist nie erfolgt.

Das sind die Stiitzen, auf denen sich die These von der intrauterinen Dystro-
phie aufbaut! Sie sind gewill nicht als sehr tragfihig anzusehen. Jedenfalls
ist die Annahme einer kongenitalen Dystrophie — wenn iiberhaupt — nur dann
berechtigt, wenn es sich um beidseitige, dem extrauterin einsetzenden Krank-
heitsbild entsprechende Fille ohne BegleitmiBbildungen handelt (Lorenz).
Bewiesen ist das Vorkommen dieses Ereignisses noch in keinem einzigen Falle.

Am ehesten diirften intrauterine Muskelverinderungen dystrophischer Art noch fiir
solche Fille in Betracht gezogen werden, wie sie ULLRICH als ,,kongenitale, atonisch-sklero-
tische Muskeldystrophie** beschrieben hat. Hier handelte es sich um (elektive) ausgedehnte
und symmetrische Anomalien in der Beschaffenheit und Funktion der Muskulatur, in der
histologisch eine méchtige Bindegewebswucherung nachgewiesen wurde.

Nicht zu bestreiten ist hingegen, daf bei einer ganzen Reihe von Tréagern
mit zweifellos angeborenen Muskeldefekten im Verlaufe des spdteren Lebens
progressive Stérungen am neuro-muskuldren Apparat eingesetzt haben (FURsT-
NER, V. LIMBECK, MARINESCo, ABROMEIT [Fall 3 mit spinalen, syringomyelie-
dhnlichen Erscheinungen], ferner BraAMWELL, MUNzER, BAUER u.a.). Das
wesentliche ist bei solcher Sachlage aber nicht mehr der angeborene Defekt,
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sondern der ,,ProzeB3*‘, wobei es vorerst offenbleiben soll, ob und welche kausale
Zusammenhédnge zwischen diesem und der kongenitalen Anomalie bestehen.
Es wird hierauf noch zuriickzukommen sein.

Waihrend somit die ,,myopathische Theorie* fiir die Genese der angeborenen
Muskeldefekte auBer Betracht bleiben kann, mufl eine neurogene Entstehungs-
weise auf Grund mehrerer anatomischer Tatsachen fiir einen Teil der Fille
zweifellos als gegeben angesehen werden. Gewil muBiten die Vermutungen,
daB den ,,typischen* Muskeldefekten Verinderungen im Riickenmark analog
den fiir die angeborenen Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich
erhobenen Befunden zugrunde liegen konnten, fallengelassen werden. Mit
Ausnahme des erwahnten, durchaus unklaren Befundes von DamscuH und der
unsicheren Angabe einer verminderten Ganglienzellenzahl von SCHLESINGER,
hatten alle diesbeziiglichen Untersuchungen (OBERSTEINER, RUCKERT, LORENZ,
Bixg) ein véllig negatives Ergebnis. Hingegen ist eine Beteiligung des Riicken-
markes zum mindesten bei einem Teil von solchen Bauchmuskeldefekten,
die Hautverinderungen vermissen lassen, sichergestellt; und zwar sind
Riickenmarksverdnderungen nicht nur in den Fillen mit schwerer MiB-
bildung der unteren Wirbelsdule (LIEBENAM) chne weiteres verstindlich, sondern
auch bei anscheinend intaktem Skeletsystem einige Male gefunden worden
(zit. nach KNOPFELMACHER, HOFSTEIN). GARROD und DAVIES, die einen Fall
von totaler Bauchmuskelaplasie (mit Hautfalten und Furchennabel) anatomisch
untersuchten, stellten jedoch einen normalen Riickenmarksbefund fest.

Die histologischen Untersuchungen der Muskulatur decken sich im iibrigen bei den
Bauchmuskeldefekten im wesentlichen vollig mit den oben geschilderten Bildern bei ander-
weitiger Lokalisation. Auch hier fand sich entweder ein vélliges Fehlen der Muskelschichten
unter Erhaltung ihrer Aponeurose (PoLi, PELS-LEUSDEN) oder ein Ersatz der Muskulatur
durch eine reichliche Fettschicht ohne Muskelfasern (IKEDA und STOESSER). Nur KNOPFEL-
MACHER zitiert einen Fall, bei dem eine fettige Degeneration der Muskelfasern gefunden
worden sein soll. Hier ist jedoch ein zentraler Sitz der Lision denkbar.

Dafi ganz vereinzelt auch multiplen kongenitalen Muskeldefekten ein ent-
ziindlicher ProzeB im Riickenmark zugrunde liegen kann, zeigt die Beobachtung
von PrICE, der bei einem 41/, Monate alten Saugling mit Extremititenlihmung
bei teilweisem oder fast volligem Mangel von zahlreichen Schulter- und Oberarm-
muskeln schwere atrophische Verinderungen mit Fetteinlagerung in der Mus-
kulatur, sowie einen chronisch entziindlichen Befund an den Meningen des
Riickenmarkes mit leichter Hydromelie nachweisen konnte. Solche Fille
miissen aber natiirlich als nicht einschligig ausscheiden.

Symptomatologie und anatomische Befunde bei den angeborenen
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich.

In der Einleitung wurde bereits erwdhnt, dal die Bezeichnungen ,,Kern-
defekt‘‘ oder gar ,, Kernschwund‘ fiir die hierher gehérigen Anomalien unzweck-
méBig sind, weil sich firr diese die Annahme einer einheitlichen anatomischen
Grundlage als unzutreffend erwiesen hat. Eine rein funktionelle Kennzeichnung
der vermeinten kongenitalen Stérungen hat aber noch einen weiteren Vorzug.
Sie bringt ohne etwas iiber den Sitz der Lésion in der Kette des neuro-musku-
liren Apparates vorauszusetzen, klar zum Ausdruck, dafl es sich in erster Linie
um Ausfille moforischer Art handelt, bei denen die sensible und sensorische
Sphire fast vollig unbeteiligt ist.

Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich sind ungleich hiufiger als
Muskeldefekte des Stammes und zahlenméBig gar nicht zu erfassen. SchlieBen
sie doch all die kongenitalen Bewegungsstérungen der Augenmuskulatur ohne
sonstige Anomalien ein, die nicht annéhernd vollzihlig publiziert werden. Die
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Innervationsgebiete der unteren Gehirnnerven sind in stark abfallender Reihen-
folge viel seltener betroffen. — In gleicher Weise wie bei den Muskeldefekten
ist auch bei den Beweglichkeitsstérungen im Kopfbereich recht oft nicht nur
das Gebiet eines Gehirnnerven, sondern jenes mehrerer Nerven gleichzeitig in
Mitleidenschaft gezogen. Das Zusammentreten multipler Storungen ist nun aber
weniger fiir den am weitesten proximal entspringenden Oculomotorius typisch,
als fiir die Ausbreitungsgebiete des Factalis und Abducens, die ihren Ursprung
in der oberen Medulla oblongata haben. Komplette, und zwar doppelseitige
Facialis- und Abducensparesen stehen recht oft in der Mitte eines Symptomen-
kreises, der sich dann von diesem gewissermallen zentralen Defekt aus nach
oben und unten erweitern kann (PERITz). Die Verteilung und Gruppierung
der Beweglichkeitsdefekte im Gehirnnervenbereich 148t sich somit in groben
Umrissen folgendermaBen skizzieren: Ohne scharfe Grenzen koénnen oculare,
faciale und bulbdre Formen unterschieden werden, wobei die ersten die haufig-
sten und die letzten die seltensten sind. Das vielgestaltigste Mosaik weisen
jedoch nicht die sehr oft isoliert vorkommenden Augenmuskellihmungen auf,
sondern die der H&ufigkeit nach in der Mitte stehenden Facialislihmungen.
Diese sind — sofern es sich um doppelseitige Defekte handelt — nicht nur in
der Regel mit einer Abducensldhmung und weiteren Stérungen im Gehirn-
nervenbereich kombiniert, sondern dariiber hinaus oft auch in mannigfacher
Variation mit dem ganzen Symptomenkomplex, der uns oben bei den angeborenen
typischen Muskeldefekten begegnet ist.

Oculare Formen.

Eine ausfiihrliche symptomatologische Schilderung der Stérungen im Augen-
bewegungsapparat einschliefilich der kongenitalen Anomalien ist an anderer
Stelle dieses Handbuches (Band IV) von BieLSCHOWSKY gegeben. Es sollen
hiervon nur die wichtigsten Punkte und vor allem diejenigen Eigenschaften
hervorgehoben werden, die ausschlieflich den angeborenen Motilitdtsstorungen
im Bereich der Augenmuskeln zukommen. Nur ein Teil von diesen stimmt in
den wesentlichen Merkmalen mit den erworbenen Augenmuskellihmungen
iiberein; viele angeborene Beweglichkeitsdefekte der Augen bieten hingegen
Erscheinungen, die sich mit den anatomisch-physiologischen Erfahrungen am
normal angelegten Augenbewegungsapparat schwer oder gar nicht in Einklang
bringen lassen (BIELSCHOWSKY 1).

Ein hiufiges Vorkommnis ist die ein- oder beidseitige angeborene Ptosis.
Sie ist fast immer mit einer Parese des Rectus sup. oder auch beider Heber
kombiniert 2. Die Lihmung des geraden Hebers ohne Ptosis ist sehr selten.
Haufiger ist eine isolierte Trochlearislihmung anzutreffen, die in einer Uber-
funktion des Obliquus inf.? zum Ausdruck kommt. — Mehr Eigentiimlichkeiten
kommen der recht verbreiteten kongenitalen Abducenslihmung zu, die wor-
wiegend einseittg, und zwar merkwiirdigerweise hdufiger links als rechts auftritt.
In der Hilfte der Fille bewirkt der Impuls zu Adduktion eine deutliche, bis-
weilen enorme Retraktion des Bulbus, die fast immer von einer Verengerung
der Lidspalte begleitet ist. Meist — wenn auch nicht ganz regelmafBig — ist

1 Eine eingehende Beschreibung dieser atypischen Beweglichkeitsdefekte durch BIeL-
scrowsky findet sich im Handbuch der gesamten Augenheilkunde (1932).

2 Die Erklarung der Unterfunktion der Heber mit Nichtgebrauch infolge der bestehenden
Ptosis kann nicht als befriedigend angesehen werden.

3 Diese kénnte nach BiELscHOWSKY auch primar durch das Fehlen eines als Hemmungs-
band fiir die Kontraktion des Obliqu. inf. dienenden Fascienligamentes zustande kommen,
was aber anatomisch bisher nicht bewiesen ist.
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dieses Phéanomen bei gleichzeitig bestehendem Adduktionsmangel zu beobachten.
Nicht ganz selten ist der Abduktionsdefekt mit Trochlearisparese kombiniert.

Sowohl zur Ptosis wie zur Abducensparese konnen Ausfille im Innervations-
gebiet des Facialis hinzutreten. Ein sehr ungewthnliches, wenn auch nur selten
beschriebenes Krankheitsbild ist die Kombination einer doppelseitigen Ptosis
mit doppelseitiger Orbicularislihmung bei normaler elektrischer Erregbarkeit
der gesamten Facialismuskulatur (BieLscHOWSKY, ZwEIac). Wesentlich hiufiger
und ungemein charakteristisch fiir die kongenitalen Bewegungsstérungen ist
jedoch die bilaterale Seitenwender (seitliche Blick-) Lihmung mit doppelseitiger,
mehr oder weniger kompletter Facialislihmung. Dieses Krankheitsbild, bei dem
eine voéllig normale Konvergenzbewegung in auffilligem Gegensatz zu dem
ginzlichen Fehlen der gleichsinnigen Rechts- und Linkswendung der Augen
steht, kommt wohl nur als angeborene Anomalie vor. Weniger typisch, wenn
auch in groBerer Zahl beobachtet, sind ein- und beidseitige Ophthalmoplegien,
die auller den genannten Kombinationen auch noch andere, vom Oculomotorius
innervierte Muskeln betreffen. Bemerkenswert ist hierbei, daB kleine Reste
von Beweglichkeit bei solchen komplexen Lihmungen am ehesten und an-
scheinend regelméaBig noch im Bereich der Senkermuskeln festzustellen sind
(Mo6BIUs, Bierscmowsky). Ophthalmoplegien ohne Ptosis sind seltene Aus-
nahmen (TErTSCH, REIS und RoTHFELD, WAARDENBURG). Eine isolierte
Léhmung des Obliquus inf. ist iiberhaupt noch nicht und eine solche des Rectus
med. auch nur sehr selten beobachtet worden. Desgleichen stellt eine Beteiligung
der inneren Augenmuskeln bei kongenitalen Ophthalmoplegien eine sehr seltene
Ausnahme dar (ZappErT 7 Fille, FANcONI) und diirfte nach BIELSCHOWSKY
meist auf kongenitale Lues zuriickzufiihren sein.

Als eine weitere Eigentiimlichkeit ophthalmologischer Art sind schlieBlich
noch die unwillkiirlichen Mitbewegungen der gelihmten Augenlider zu erwihnen,
die bei einer ganzen Reihe angeborener Bewegungsstorungen regelmiBig ent-
weder durch Anderung der Blickrichtung, in typischer Weise vor allem aber in
Verbindung mit Kieferbewegungen beim Mundéffnen (besonders mit seitlicher
Verschiebung), Kauen, Singen, gelegentlich auch bei jedem Schluckakt auf-
treten. Lidphdnomene letzterer Art, die von MaRcus GUNN erstmalig be-
schrieben und als ,,Yaw winking’® bezeichnet werden, sind bisher von etwa
75 meist einseitigen und fast ausschlieBlich angeborenen oder wenigstens sehr
friih beobachteten Ptosisfillen publiziert worden. Weniger typisch als aus-
gesprochen kongenitale Anomalie sind die in cyclischem Wechsel auftretenden
Krampf- und Erschlaffungszustéinde der gelihmten Lid- und Bulbusmuskulatur
in Verbindung mit einer Verengerung der sonst unbeweglichen Pupille; nur
etwa die Halfte der Fille von dieser cyclischen Oculomotoriuslihmung ist an-
geboren.

Faciale Formen.

Wie bereits hervorgehoben, treten die Lahmungen der Gesichtsmuskulatur
in verschiedenartigsten Kombinationen mit anderen Anomalien auf, so daB
die angeborene ,,Facialislihmung® meist nur als Pars pro toto aufzufassen ist.
Natiirlich scheiden hierbei die geburtstraumatischen peripheren Facialislih-
mungen vollig aus. Trotz einer schier unbegrenzten Variationsmoglichkeit
der angeborenen Beweglichkeitsstorungen im Gesichtsbereich lassen sich doch
einige bestimmte Typen erkennen. Vor allem ist auf ein zum Teil unterschied-
liches Verhalten der einseitigen und der doppelseitigen Facialisparesen hin-
zuweisen.

Zu den bereits genannten beidseitigen Facialislihmungen mit bilateraler (iso-
lierter) Seitenwenderlihmung kommen recht oft noch weitere Augenmuskel-
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storungen in Form einer partiellen
oder kompletten exterioren Oph-
thalmoplegie hinzu (Literatur bei
ZAPPERT, unter den neueren Fillen
die Beobachtung von SpaTz und
UrLricH). Durch das maskenartig
starre Gesicht mit schmalen, schrig
nach auflen und unten verlaufenden
Lidspalten, mit herabhingenden
Mundwinkeln, sowie einem mehr
oder weniger regungslosen Blick
bekommt das Aussehen dieser Pa-
tienten etwas ungemein Charakte-
ristisches, das die nebenstehenden
Abbildungen 8 und 9 besser als
Worte wiedergeben konnen. Sofern
im Bereich der Gesichtsmuskulatur
sparliche Bewegungsreste erhalten
sind, beschrianken sich diese regel-
méfBig auf das Gebiet des Mundes.
Die ausgesprochen stdrkere Beteils-
gung des oberen Facialisgebietes
unterscheidet die ,,angeborenen
Gesichtslaihmungen von fast
allen ,,erworbenen‘ Stérun-
gen der mimischen Musku-
latur. Gar nicht selten sind
erstere aber noch von anderen
eigentiimlichen ~ Anomalien
begleitet. So besteht bisweilen
eine auffallige Abplattung der
Orbitalgegend einschlieBlich
der Stirn, die den Eindruck
erwecken kann, als ob hier
iberhaupt kein Muskel ange-
setzt wire (ZAPPERT, ABRO-
MEIT). Auch die iibrigen Ge-
sichtspartien erscheinen nicht
selten ,,stark atrophisch®, so
daf} bei asymmetrischer Ver-
teilung sogar falschlicherweise
von einer ,,Hemiatrophia fa-
ciei’ gesprochen worden ist.
Von diesem Krankheitsbild,
bei dem trotz hochgradigen
Schwundes der Muskulatur
die Beweglichkeit erhalten ist,
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Abh. 8. Kombinierte, doppelseitige Augenmuskel-

und Facialistihmung.

(Nach SpaTz und ULLRICH.)

unterscheiden sich die ange- Abb. 9. 4 Wochen alter Siaugling mit doppelseitiger, kom-

borenen Defekte nicht nur

plegie und

binierter Abducens-Facialisparese, rechtsseitiger Hemiglosso-
linksseitigem XlumpfuB. (Aus der Univ.-

durch die a,usgesprochene Kinderklinik Miinchen, Direktor Geh.-Rat v. PFAUNDLER.)

Lahmung, sondern auch durch

Veranderungen der Haut und ihrer Anhangsgebilde iiber den gelahmten Partien.
Die Haut kann diinn, stark gespannt und glénzend, sowie fettarm und haarlos
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erscheinen (ZAPPERT, ABROMEIT), also genau die gleiche Beschaffenheit wie tiber
einem Pectoralisdefekt aufweisen *. Noch eigentiimlicher ist aber auler abnormer
Faltenbildung an verschiedenen Stellen des Gesichtes und des Halses, am
haufigsten in Form eines Epicanthus, das wiederholt beobachtete Fehlen der
Caruncule lacrimalis (CH1SOLM, FORSTER, KRIEG, MOBIUS, SCHAPRINGER) sowie
eine Stérung der Trinen- und SchweiBabsonderung, die sich bisweilen auf eine
Seite beschrinkt (BERNHARD).
Wihrend Begleitstérungen im Bereiche der Kaumuskulatur selten (M. ULricH,
ZAPPERT, ferner KaysER, BERND) und Léhmungen des sensiblen Trigeminus
iiberhaupt zweifelhaft sind, ist
vom Innervationsgebiet der unte-
ren Gehirnnervenkerne insbeson-
ders der Hypoglossus bei doppel-
seitiger Facialis- Abducensparese
recht haufig mit beteiligt. Den 5
von ZAPPERT zitierten Beobach-
tungen, unter denen sich der be-
kannte Fall HEUBNERs befindet,
sind neuerdings die Fille von
VAN GELDER und WEYL, KIRBY,
WELDE, ABRAHAMSON und YEAL-
LAND mit ein- oder doppelseitiger
Zungenatrophie in Verbindung mit
Gesichtslahmungen anzureihen.
Weniger typisch und einheitlich
sind begleitende Innervationssto-
rungen im Bereiche der Schlund-
muskulatur (FrRy und Kasax,
vAN GELDER und WEYL).
Die ganze Fiille der genannten
Begleitanomalien kann auch bei
einseitigenBeweglichkeitsdefekten
im Facialisgebiet zur Beobachtung
kommen. Wihrend aber bei den
doppelseitigen Facialisldhmungen
die Ohren gelegentlich wohl einen
auffilligen Tiefstand zeigen (ULL-
o RICH), sonst aber in der Regel keine
Abb. 10. Angeborene rechtseitige Facialislahmung mit

Verbildung des Ohres und der oberen Extremitit. wesentlichen Veréinderungen auf-
(Aus dem Kinderspital Basel. Nach ESSEN-MOLLER.) weisen, muBl als ein besonders

eigentiimliches Merkmal der ein-
seitigen Facialisparesen eine mehr oder weniger hochgradige Verbildung der
Ohrmuschel (Abb. 10) bis zu ausgesprochener Mikrotie mit fehlendem &uBerem
Gehorgang hervorgehoben werden. Derartige Beobachtungen liegen neuerdings
von MiscEEL, WEILL und Mitarbeiter, HAREN, ELLERBROCK sowie ESSEN-
Mo6LLER vor. In mehreren Fillen lief einseitige Schwerhorigkeit oder Taub-
heit schon klinisch auf eine Beteiligung des inneren Ohres schliefen. Ent-
gegen der eigentlich selbstverstiandlichen Erwartung, dafB die OhrmiBbildung
nun wenigstens stets auf der Seite der Facialislihmung bestehen wiirde, ist
jedoch auch hier wieder auf einen héchst merkwiirdigen Ausnahmefall hinzu-
weisen: EsSEN-MOLLER beobachtete eine verkriippelte Ohrmuschel auf der von
der Facialislihmung nicht betroffenen Seite.

1 Dem Patienten ScHEINs fehlte der Schnurrbart auf einer Seite; M. ULRICH erwidhnt
schwache Entwicklung der Augenbrauen.
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Damit ist die vielgestaltige Symptomatologie der angeborenen Gesichts-

lihmungen aber bei weitem noch nicht erschopft. In der iiber 40 Falle umfassen-
den tabellarischen Zusammenstellung ABROMEITs von Beweglichkeitsdefekten
der mimischen Muskulatur — aus der hervorgeht, dafl die Regellosigkeit
hier anscheinend die einzige Regel ist — sind 7 Fille enthalten, die auler den
verschiedensten Anomalien im Kopfbereich noch weitere Fehlbildungen an
Rumpf und Extremitidten aufwiesen. In der neueren Literatur sind Fille dieser
Art von PErITZ (Abb. 11), BEETZ (3 Fille), vAN GELDERN und WEYL, MANDELS,
Fry und Kasag, UrLricH, SpaTz und ULLRICH, ALLEN und ALAJOUAUINE
(4 Falle) beschrieben worden. Es findet sich hier (mit Ausnahme der Bauch-
muskeldefekte) an Einzelzeichen (ein-
schlieBlich von FuBdeformititen,
ALLEN und ALAJOUANINE) all das
wieder, was ols typisch und charak-
teristisch fiir die angeborenen Muskel-
defekte beschrieben worden ist.

Bulbiire Formen.

In auffallendem Gegensatz zu der
Haufigkeit der ocularen und zu de
unerschopflichen Mannigfaltigkeit der
facialen Formen sind isolierte, ange-
borene und stationdre Beweglichkeits-
defekte im Innervationsgebiet der
unteren Gehirnnerven nicht nur sehr
selten (M. ULRrICH, ZAPPERT), sondern
auch verhiltnismaBig symptomenarm
und wenig einheitlich.

Von der erwahnten Beteiligung der
Zungen- und Schlundmuskulatur bei
Gesichtsmuskeldefekten  abgesehen, Abb. 11. Beweglichkeitsstérungen im Gehirn-
sind ausgesprochene Bulbirzustinde, "o eTPgrich b erpindung it cimseltigem
die nur die Bewegungen des Mund-
facialis, das Schlingen und Sprechen betreffen, als kongenitale Anomalien nach
ZAPPERT in eindeutiger Weise iiberhaupt nicht beschrieben worden!. Am ehesten
konnten aus der &dlteren Literatur noch die Félle BERGERs als einschligig an-
gesehen werden. Dieser Autor beobachtete bei mehreren Kindern einer Familie,
von denen eines auch einen angeborenen Brustmuskeldefekt, zweiphalangige
Finger und Schwimmhautbildung an den Hénden hatte?, ein Symptomenbild,
das sich in Schwierigkeit des Schlingens und Sprechens charakterisierte.
Nach der Sichtung des Materiales durch ZAPPERT hat STERZING einen

1 Angeborene Fille von sog. Pseudobulbérparalyse miissen hier unberticksichtigt bleiben,
obwohl ithnen zum Teil eine Entwicklungsstérung zugrunde liegen kénnte. KEs handelt
sich dabei aber um corticale und subcorticale Zustéinde, die nicht zu dem uns beschiftigenden
Fragenkomplex gehéren. Ebenso mufl eine sehr bemerkenswerte Beobachtung HEUBNERs
auBer Betracht bleiben; sie betrifft 3 Kinder (ausschlieBlich Madchen) blutsverwandter
Eltern mit angeborener Triinenlosigkeit, bei denen spiter Schlundldhmungen in wechselnder
Intensitit, auBerdem aber auch Anfille von Schwindel, Augenstarre sowie Spasmen der

Extremititen auftraten. Trotz der — leider unvollkommenen — anatomischen Unter-
suchung eines dieser Fille war eine geniigende Klirung dieses Krankheitsbildes nicht
moglich.

2 Dieser Fall ist in Virchows Arch. 72, 441 (1878) in anderem Zusammenhange kurz
erwihnt. Die Beschreibung des klinischen Bildes bei den Geschwistern, die ZAPPERT er-
wahnt, konnte ich nicht finden.
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bemerkenswerten Fall von halbseitiger Liahmung der Gaumen-, Schlund- und
Kehlkopfmuskulatur in Verbindung mit Defekten des Sternocleidomastoideus
und Cucullaris derselben Seite kurz beschrieben; der Autor denkt an eine
Aplasie des Vagus- und Accessoriuskernes vor allem deshalb, weil ein kleines,
von Cervicalnerven versorgtes Biindel im oberen Teil des Trapezius erhalten
gewesen sein soll. SmMoNs beobachtete eine wahrscheinlich angeborene, halb-
seitige Zungenatrophie bei einer 54jidhrigen Frau mit kongenitaler Ptosis.
SchlieBllich sah GOLDSTEIN — gleichfalls bei einer angeborenen Ptosis — eine
Gaumensegelparese der entgegengesetzten Seite mit regelméBigen, merkwiirdigen
Mitbewegungen der Zunge beim ,,A*“-Sagen.

Die Zahl der pathologisch-anatomisechen Untersuchungen von Fillen mit
kongenitalen Beweglichkeitsstérungen im Gehirnnervenbereich ist immer noch
recht bescheiden. Es ist auBerdem leicht zu verstehen, daB bei der besonderen
Lokalisation dieser Anomalien die Untersuchungen nur ganz vereinzelt in dem
wiinschenswerten Umfang durchgefithrt werden konnten. Trotzdem ist das
durch sie in ihrer Gesamtheit als gesichert anzusehende Tatsachenmaterial
ausreichend, um aus den Teilbefunden einen einigermaBen klaren Einblick
in die anatomischen Grundlagen der so aulerordentlich kompliziert anmutenden
Storungen gewinnen zu koénnen.

Es sei zunichst das Ergebnis der von zahlreichen Augenérzten bei operativen Ein-
griffen an den Bulbusadnexen erhobenen Befunde summarisch mitgeteilt. Es wurden Ver-
anderungen sowohl in der Beschaffenheit als auch in der Form und Anheftung der Augen-
muskeln angetroffen. Auller einer sehr diirftigen Entwicklung ist vor allem der Ersatz
der Muskeln durch bindegewebige Stringe von meist sehr geringer Dehnbarkeit bemerkens-
wert; muskulire Elemente konnen in derartigen Gebilden véllig oder fast véllig fehlen.
Gelegentlich war von den gesuchten Muskeln an der ihrer topographischen Lage ent-
sprechenden Stelle iiberhaupt nichts aufzufinden. BierLscHowsky betont, daB hieraus
noch nicht ohne weiteres auf ein effektives Fehlen geschlossen werden darf; dieses konnte
vielmehr — wenigstens in einem Teil der Fille — durch eine an der hinteren Bulbushilfte
erfolgende Insertion nur vorgetduscht sein. Ein mehr oder weniger zuriickliegender Muskel-
ansatz ist haufig festzustellen. SchlieBlich sind weitere Insertionsanomalien in Form eines
flichenhaften, in die Lederhaut aufgehenden Muskelansatzes oder einer festen Verwachsung
mit der Sehne bzw. der Fascie anderer Muskeln zu erwidhnen. Auch eine Verdoppelung der
Sehnen wurde angetroffen (NATALE).

Alle diese Muskelverinderungen stimmen mit den bei den angeborenen
Muskeldefekten des Stammes erhobenen Befunden im Prinzip durchaus iiberein.
Es ist ohne weiteres verstdndlich, daf derartige Fehler im Bewegungsapparat
des Auges, der fiirwahr als Prézisionsinstrument ersten Ranges gelten kann,
viel eher zu Funktionsstorungen fithren miissen, als gleichartige Fehlbildungen
in dem viel gréber arbeitenden Mechanismus der iibrigen Kérpermuskulatur.
Die festgestellten Verdnderungen der Augenmuskeln tragen somit — obwohl
sie im Einzelfalle natiirlich nur beschrankten AufschluB bringen kénnen —
zusammengesehen wesentlich zum Verstindnis der Symptomatologie kongeni-
taler Storungen im Augenbewegungsapparat bei. Die auffillige Bulbusretraktion
bei Bewegungsimpulsen, die oft fehlende Schielablenkung und andere, bis-
weilen so merkwiirdige ophthalmologische Befunde in der ,atypischen‘* Gruppe
(BieLscHOWSKY) der kongenitalen Beweglichkeitsstérungen diirften ihre Ursache
in erster Linie in den geschilderten Adnexanomalien haben. Keinesfalls aber
sind diese allein zur Erklérung aller Symptome ausreichend. Ist doch héiufig
genug ein vollig normaler Befund der Muskeln bei der Operation festzustellen,
so dafl in diesen Fillen der Sitz der Lasion am nervésen Apparat gesucht
werden mul.

Durch anatomische Befunde ist nun sowohl die Unterbrechung der Leitungs-
bahn im peripheren Nerv als auch eine (primdre) Verinderung der Nervenkerne
in der Medulla oblongata als in Betracht kommende Lésionen fiir angeborene
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Beweglichkeitsdefekte im Gehirnnervenbereich mit Sicherheit erwiesen. Eine
Nervenaplasie bei normal angelegten Kernen ist bisher allerdings nur in dem viel
zitierten Falle von MARFAN und ARMAND-DELILLE in einwandfreier Weise
festgestellt worden.

Es handelt sich hier um ein 3!/, Monate altes Kind mit einseitiger Facialisparese, Ohr-
muschelmiBbildung und Verkleinerung des Gehorganges. Die Obduktion ergab eine schwere
Verbildung des Felsenbeines mit Fehlen des inneren Ohres und einen volligen Defekt des
Facialisstammes an dieser Stelle. An der Hirnbasis waren die Wurzeln der Nn. facialis,
acusticus und intermedius an ihren Austrittsstellen noch erkennbar, im weiteren Verlaufe
aber nicht mehr zu verfolgen. Die Verinderungen der Zellen im rechten Facialiskern im
Sinne einer Atrophie und Chromatolyse diirfen mit Recht als retrograd bedingt aufgefaBt
werden. — Von einem weiteren, von RAINY und FowLER publizierten Fall (10 Wochen
altes Kind) mit doppelseitiger Facialislihmung und Trinkschwierigkeit an der Brust ohne
sonstige MiBbildungen ist die Zugehorigkeit zu den angeborenen Beweglichkeitsstérungen
im vermeinten Sinne sehr fraglich. Die Nervenfasern des Facialis erwiesen sich hier beider-
seitig sowohl in ihrem intra- wie extramedulliren Verlaufe bei der Untersuchung mit der
MarcHui-Methode als degeneriert. Die Verinderungen an den Facialiskernen entsprachen
dem im Falle MARFANs und ARMAND-DELILLES erwihnten Befunde und diirfen um so eher
als sekundire Folgen einer peripheren Facialislasion aufgefallt werden, als die benachbarten
Abducenskerne vollig normal gebildet waren. Die Ansicht ZappERTs, daf bei diesem Kinde
eine geburtstraumatische Nervenverletzung vorgelegen haben konnte, ist zweifellos be-
rechtigt.

Die aus der Beobachtung von MARFAN und ARMAND-DELILLE hervorgehende,
so auBlerordentlich plausibel erscheinende Erkldrung, daB fiir einseitige, in Ver-
bindung mit Ohrdefekten auftretende Facialislihmungen eine primére Felsen-
beinmiBbildung verantwortlich gemacht werden konne, darf aber nicht verall-
gemeinert werden. Bei gleicher Sachlage fanden WEILL und Mitarbeiter weder
im Nerven noch im Facialiskern Verdnderungen irgendwelcher Art, so daB der
Schaden hier am Muskel gesucht werden muf.

Etwas grofer ist die Zahl der anatomischen Untersuchungen, die patho-
logische Befunde am Zentralorgan ergaben. Sie miissen wegen ihrer grundséitz-
lichen Bedeutung etwas ausfithrlicher besprochen werden. Vorausgeschickt
sei, daB ebenso wie WEILL und Mitarbeiter auch noch andere Autoren (NEURATH
bei einseitiger Facialisparese mit deformiertem Ohr, BacH bei beiderseitiger
Parese des Levator palp. und Rectus sup. mit Epikanthus) ein véllig negatives
Ergebnis bei der histologischen Gehirnuntersuchung erhielten. Diese Tatsache
ist in Anbetracht der zweifellos bestehenden Moglichkeit peripherer Schidigungen
nicht verwunderlich.

Die oben (S. 142) angegebene Umgrenzung des Begriffes der angeborenen
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich macht eine Uberpriifung der
vorliegenden pathologischen Befunde unter neuen Gesichtspunkten notwendig.

BerNHARDT fand bei der Sektion eines 3 Monate alten Kindes mit beiderseitiger Abducens-
und rechtsseitiger Facialisparese sowie einer Andsthesie im Gebiet des rechten Trigeminus
eine Erweichung in der rechten Ponshéilfte und der Vierhiigelgegend bei intakten Kernen. —
Einen sehr merkwiirdigen Obduktionsbefund von einer an chronischer Lungentuberkulose
gestorbenen 37jahrigen Frau mit (familisirer und etwas eigentiimlich verteilter) beiderseitiger
Ophthalmoplegie teilen CrRouzoN und Mitarbeiter mit; sie fanden neben einer offensichtlichen
Entwicklungsstérung der Falx cerebri und der vorderen Gehirngegend Rindenverinderungen
nach Art des Etat vermoulu sowie meningeale Verdnderungen chronisch-entziindlicher
Art, die auch die Austrittsstellen der Nn. oculomotorii umfaBten; letztere waren stark
atrophisch, die iibrigen Gehirnnerven normal.

Beide Fille miissen wie alle anderen Beobachtungen, bei denen die Obduktion
Schédigungen traumatischer oder entziindlicher Art! ergibt, als nicht ein-
schligig ausscheiden. Selbst wenn bei der Patientin von CrovzoN und Mit-
arbeitern nicht die auf einen Entziindungsproze bezogene Verdickung der Pia,

1 So erwahnt Varior, daBl von CHATELEN Kalkablagerungen im IIIL. und XII. Kern
bei der Obduktion eines Falles mit entsprechenden Lihmungen angetroffen worden wiren.
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sondern die Entwicklungsstérungen des Gehirns fiir die Ophthalmoplegie ver-
antwortlich zu machen sein sollten, unterscheidet sich doch diese Beobachtung
ebenso wie die Pseudobulbérparalyse als cerebrale Dysplasie von den zur
Erérterung stehenden Anomalien. Einer Beriicksichtigung bediirfen hingegen
die von SIEMERLING sowie von WILBRAND und SANGER erhobenen Befunde.

In beiden Fillen handelt es sich um eine isolierte kongenitale Ptosis, die bei dem
50jahrigen Patienten SIEMERLINGS einseitig und bei dem 47jahrigen Patienten WILBRANDs
und SANGERs doppelseitig war. Wahrend nun ersterer eine Verringerung der Zellzahl in
beiden Oculomotoriuskernen mit Schrumpfung, Kernlosigkeit und starker Pigmentierung
einzelner Zellelemente fand, stellten letztere nur im rechten ITI-Kern — speziell im groB-
zelligen lateralen Teil — einen pathologischen Befund, und zwar in Form einer auffallenden
Verminderung der Zellzahl ohne jedwede sonstige Verdnderung fest.

Der Befund SiEMERLINGs, den MOBIUS als erste anatomische Grundlage
seiner These vom ,,infantilen Kernschwund‘* begriifite, kann nach keiner Richtung
als beweiskréftig angesehen werden. Schon Kunx hat darauf hingewiesen,
daf die Verdnderungen in beiden Kernen mit der einseitigen Ptosis schwer in
Einklang zu bringen sind, und daB sie — da es sich um einen Paralytiker mit
reflektorischer Pupillenstarre handelte — moéglicherweise mit dem luischen
ProzeB und gar nicht mit der Lidlihmung in Zusammenhang stehen kénnten.
Fiir diese Annahme wiirde auch sprechen, dafi sich die stirkste Reduktion
der Zellzahl in den proximalen Teilen der Kerne fand, die zu den inneren Augen-
muskeln in Beziehung gebracht werden. — Obwohl demgegeniiber auch im Falle
von WILBRAND und SANGER mit beiderseitiger Ptosis und einseitiger Kern-
verdnderung ein gewisser Widerspruch zwischen klinischem und anatomischem
Befunde zu bestehen scheint, darf hier bei dem wvilligen Fehlen irgendeines
Prozesses eine (primére oder sekundére) Hypoplasie des Oculomotoriuskernes
angenommen werden. — Diese Feststellung gewinnt gréBere Bedeutung durch
einen vollig entsprechenden Befund am Hypoglossuskern aus neuerer Zeit.

Bei dem oben (s. S. 158) erwihnten Falle StMoNs mit einseitiger Ptosis und halbseitiger
Zungenatrophie ergab die histologische Untersuchung der Medulla oblongata ganz auf-
fallende Veranderungen der motorischen Zellen, die sich elektiv auf den XII. Kern der linken
Seite beschrinkten. Die noch vorhandenen Zellexemplare erwiesen sich als atrophisch und
arm an Fortsitzen, zeigten aber einen gut erhaltenen Kern und deutlich die arkyosticho-
chrome Anordnung der Nissr-Koérper. Am Nerven der kranken Seite fand sich lediglich eine
entsprechende Querschnittsverminderung. Nichts im histologischen Bilde wies auf einen
ortlichen, zuriickliegenden EntziindungsprozeB oder auf eine retrograde Degeneration
hin. M. BieLscEOWSKY, der die histologische Untersuchung durchfiihrte, spricht sich mit
Entschiedenheit fiir ,,eine wahrscheinlich schon im Fetalleben erfolgte echte Hypoplasie des
Kernes aus. — Erwahnt sei, dal sich in der betroffenen Zungenhilfte zwischen véllig
normalen Muskelbiindeln eine sehr reichliche, als Vakatwucherung aufgefaBte Fetteinlagerung
fand. Das Gebiet der Oculomotoriuskerne konnte leider nicht untersucht werden.

Wesentlich aufschluBreicher als die bisher genannten Beobachtungen ist
die bis vor kurzem einzig dastehende, klassische Untersuchung HEUBNERs,
die neuerdings durch einen fast vollig entsprechenden Befund von SpaTz und
ULLrIcE ergénzt worden ist. Diese beiden Untersuchungen sind besonders
hoch zu werten, da es sich hier um ganz junge Kinder handelt.

HEuBNER untersuchte einen 2jahrigen Knaben mit kongenitaler beiderseitiger Abducens-
und Facialislahmung (letztere linksseitig stirker ausgesprochen als rechts) sowie einer
Atrophie der linken vorderen Zungenhilfte.

Das Ergebnis der Obduktion war — bis auf Auslassung unwesentlicher Stellen wértlich
zitiert — folgendes: ,,Die nachweisbaren Verinderungen erstrecken sich auf die aus dem
Mittel- und Nachhirnbldschen hervorgegangenen Gebilde und spielen sich ganz besonders
tm verlingerten Mark wnd im distalen Briickenteil ab, wahrend schon die Vierhiigelgegend
nur noch in geringem Grade in Mitleidenschaft gezogen ist. Wir sehen eine Diirftigkeit,
ein Zuriickgebliebensein in der Entwicklung des gesamten in Betracht kommenden Organes,
die aber auf der linken Halfte in ungleich stéirkerem MaBe als rechts ausgesprochen ist. —
Vor allem sind es nun eine Reihe motorischer Kerne, die am stérksten benachteiligt sind,
und zwar diejenigen des Hypoglossus, Facialis und Abducens. Letzterer ist am schlimmsten
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weggekommen, weil hier beide Kerne fast volligen Mangel an Ganglienzellen aufweisen;
an ihrer Stelle finden sich eigentlich nur leere Neurogliafelder. Beim Hypoglossus und
Facialis sind die linksseitigen Kerne aufs schwerste alteriert, die rechten zwar auch zellen-
arm, aber doch mit normalen Ganglienzellen ausgestattet. Entsprechend den Kernverinde-
rungen erweisen sich iiberall die Wurzeln der zugehérigen Nerven, soweit sie durch Quer-
schnitte der Medulla und der Briicke zu verfolgen sind, als entweder ganz fehlend oder
sparlich entwickelt. Nach dem GroBhirn zu hort diese Verkriippelung der motorischen
Kernregion auf; sie findet sich hier nur noch am linken Oculomotoriuskern; nach dem
Riickenmark zu vielleicht im linken Accessorius angedeutet. Die sensiblen Kerne (X., XI.,
VIIIL, V., bei letzterem auch der motorische Kern) sind an dem Fehler ganz unbeteiligt.

AuBler diesen am stirksten ergriffenen Anteilen der nervésen Zentralorgane zeigten noch
drei Gebilde deutliche Verkiimmerung: 1. Das hintere Lingsbiindel; dieses Organ fehlte an
beiden Seiten fast genawu in dem ndmlichen Verhdiltnis und in der ndmlichen Ausbreitung wie
die Verkiimmerung der motorischen Kerne sich erstreckte. 2. Die retikulierte Substanz; hier

Abb. 12. Der Facialiskern im NissL-Bild bei 130facher VergroBerung. (Nach SpaTZ und ULLRICH.)

bliecben wohl mehr die verbindenden Nervenfasermassen als die Ganglienzellen, und zwar
links noch mehr als rechts zuriick. 3. Die Oliven; auch bei diesen Organen handelte es sich
um einen quantitativen Defekt der Bildung, der wiederum linksseitig stiarker als rechts war;
soweit vorhanden waren die Zellen ganz gut ausgebildet. — Endlich schienen auch auf der
linken Seite nicht nur die nach den motorischen Gehirnnervenkernen ausstrahlenden Fasern
des Pyramidenstranges zu fehlen, sondern dieser ganze Faserzug machte auch im distalen
Teil der Medulla oblongata den Eindruck diirftiger Entwicklung. — An der Zunge ergab
die histologische Untersuchung der atrophischen Partie ein einfaches Fehlen von Muskel-
substanz. Auch an den zur Untersuchung gekommenen Gehirnnerven handelt es sich um
einfache Defekte.

Die Beobachtung von Sparz und ULLRICH betrifft einen Siugling des 1. Lebenshalb-
jahres mit einer beiderseitigen, fast vollstindigen Ophthalmoplegia ext. und einer ebenfalls
fast kompletten, doppelseitigen Facialislihmung. Bulbire Lahmungen fehlten. An weiteren
Anomalien fand sich eine Hyperthelie und eine Flughautbildung zwischen einzelnen Fingern.

Die mit neuzeitlichen Methoden durchgefiihrte, das ganze Gehirn umfassende Unter-
suchung ergab im wesentlichen folgendes: Im Gebiet des III., IV., VI. und VII. Gehirn-
nerven fanden sich Verdnderungen verschiedenen Grades. Am schwersten betroffen ist
der N. abducens, an dem ein wvilliges Fehlen beider Kerne und ihrer Wurzelfasern zu kon-
statieren ist. Es ist so, als wire der Kern niemals vorhanden gewesen; nichts, auch kein
,leeres Nest aus glissem Gewebe™ (GUDDEN), deutet seine Stelle an. Die Facialiskerne
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finden sich an normaler Stelle, sind aber im ganzen klein (Abb. 12), ebenso wie die Wurzel-
‘fasern im aufsteigenden Schenkel, im Knie und im absteigenden Schenkel verschmalert sind.
Im Kerngebiet erweisen sich die an Zahl stark reduzierten nervisen Elemente als durchaus
wohlgebildet; sie lassen insbesondere auch die charakteristische Beschaffenheit der Nissr-
Kérper (Abb. 13) erkennen. — Die Wurzelfaserbiindel des Trochlearis liegen an der gewohn-
lichen Stelle, sind aber sehr diirftig. Da eine kompakte Nervenzellansammlung an der fiir den
IV. Hirnnerven charakteristischen Stelle aber fehlt, miissen die lateral hiervon aufgefundenen,
versprengten motorischen Elemente als Ursprungsort dieser Wurzelfasern angesehen werden
(Abb. 14). — Wiederum etwas anders ist die Verinderung im Gebiet der Oculomotoriuskerne.
Wihrend die veniralen Teile des lateralen Kernes sehr gut ausgebildet sind, ist in den
dorsalen Abschnitten die Zahl der Nervenzellen deutlich reduziert; auBerdem finden sich
heterotopische Inseln von indifferenten Nervenzellen in groBerer Anzahl in das Kerngebiet
eingestreut. Gleiche Ansammlungen unreifer Nervenzellen sind im Gebiet des hinteren
Mittelhirns in der Gegend der Raphe festzustellen (Abb. 15).

Abb. 13. Nervenzellen des Facialiskernes im NIssrL-Bild bei 900facher VergroéSerung.
(Nach Spatz und ULLRICH.)

Von den genannten Verinderungen abgesehen waren alle Kerne und Faserbiindel des
Hirnstammes und des Gehirnes selbst vollig intakt; nirgends fanden sich die geringsten
Spuren eines irgendwie gearteten Prozesses.

Aus diesen beiden ausfiihrlich referierten anatomischen Befunden ergibt
sich mehr als der Nachweis eines einfachen ,,Mangels* einzelner Gehirnnerven-
kerne, wie ihn Sivmons-BreLscmowsky fiir den Hypoglossus und WILBRAND-
SANGER fiir den Oculomotorius erbracht haben.

Erstens: Die zweimal in weitgehender Analogie festgestellte anatomische
Grundlage fiir ausgedehnte angeborene Beweglichkeitsdefekte im Gehirn-
nervenbereich steht nicht nur mit den beiden klinischen Einzelbeobachtungen
in voélliger Ubereinstimmung. Die gréBte Intensitit der Verinderungen ist
beide Male in Héhe der vorderen Medulla oblongata, im Gebiet des VI. und VII.
Gehirnnerven festgestellt worden; nach oben und unten zu nimmt der Grad
der Storung ab. Diese Tatsache steht im besten Einklang mit dem allgemeinen
klinischen Bilde, wie es oben fiir die typischen kombinierten Facialis-Abducens-
paresen gezeichnet wurde.
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Zuweitens: Es wurden nicht nur elektive Verdnderungen der Kerne, sondern
weitergreifende, aber auf den Bereich des verlingerten Markes und der distalen
Briicke beschrinkt bleibende Entwicklungsstorungen nachgewiesen. Derartige
Veridnderungen hochst sinnfilliger Art waren besonders im Falle HEUBNERs sehr
ausgesprochen und sind meines Wissens zur Erklirung mancher klinischer
Besonderheiten noch gar nicht herangezogen worden. Dabei wies das hintere
Langsbiindel einen schweren Defekt besonders in der Nihe der Abducens- und

Abb. 14. Heterotopie auf Hohe des Trochleariskerns im NIssL-Bild bei 51facher VergréBerung.
(Nach SpPATZ und UILRICH.)

Facialiskerne auf, also genau an der Stelle, wohin BIELSCHOWSKY den Sitz der
Lasion bei der hoch charakteristischen bilateralen Seitenwenderlihmung mit
erhaltener Konvergenz klinisch lokalisiert. Andererseits kénnen die von SpaTz
und ULLRICHE beschriebenen Heterotopien einen Fingerzeig fiir die anatomische
Grundlage der eigentiimlichen Mitbewegungen der Lider, besonders fiir das

1 HeusNER konnte in einem der Fille mit Bulbérsymptomen (Anmerk. 8. 157) bei der
histologischen Untersuchung — die leider nur an schlecht konserviertem Material in
unvollkommener Weise durchzufithren war — den Nucleus ambiguus nicht auffinden.
AuBerdem war das in der Olivenzwischenschicht liegende Fasergewebe von eigentiimlichen,
unregelmiBig gestalteten Binsprengungen durchsefzt, bei denen es sich moglicherweise
um eine ,,Heterotypie grauer Substanz** (HEUBNER) handelt.

11*
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Marcus Gunnsche Phinomen geben, fiir dessen Zustandekommen eine ,,abnorme
Faserverbindung® (Lrpscuitz) oder Zellversprengung im Kerngebiet ange-
nommen werden muf .

Zur Erklirung der cyclischen Oculomotoriuslihmung nimmt BIELSCHOWSKY
gleichfalls eine — vielleicht von einer Gefdflanomalie ausgehende — Schéidigung
unmittelbar in der Nahe des Kerngebietes an 2.

Abb. 15. Oculomotoriuskern und -wurzeln im Markscheidenbild (WEIGERT) bei 12facher Vergroerung.
(Bei den beiden nicht durch Hinweislinien gekennzeichneten schwarzen Gebilden nahe der Mittellinie
handelt es sich um Geféfle.) XAquidukt. (Nach SpaTz und ULLRICH.)

Drittens: Aus den Befunden von HEUBNER sowie SPATZ und ULLRICH ergeben
sich bestimmte Anhaltspunkte fiir die teratogenetische Terminationsperiode.

1 Die Radix mesencephalica des motorischen Trigeminus ist in der Hohe des Aquae-
ductus Sylvii — einer Stelle, an der sich im Falle SpaTz-ULLRIcH zahlreiche Heterotopien
fanden — dem Oculomotoriuskern dicht benachbart. Hier ist also die Moglichkeit zu
,,falscher Faserverbindung'‘ gegeben. — In analoger Weise konnten die Mitbewegungen
der Zunge im Falle GoLpsTEINs bedingt sein. — In diesem Zusammenhange muf} auch die
von OPPENHEIM in einem Falle gefundene Verdoppelung des Aquaeductus Sylvii Erwahnung
finden.

2 Es ist sehr wohl denkbar, dafl solche Phénomene auf dem Boden einer frithembryonalen
Entwicklungsstérung erst nach Reifung der Markscheiden, also im extrauterinen Leben,
manifest werden.
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Die Stérung mufB schon friihzeitig in der Ontogenese zum AbschluB gekommen
sein. Die Entwicklung von Heterotopien wird nach dem 3. Fetalmonat nicht
mehr moglich sein. Andererseits deuten die Befunde HEUBNERS, vor allem auch
die ,,leeren Neurogliafelder darauf hin, daB hier eine Anlage vorhanden war,
aber zugrunde gegangen sein muf (vergleiche die GuppENschen Experimente).
Wenn ScHOEDEL die Entstehungszeit der mit Rippendefekt und HandmiB-
bildungen kombinierten Muskeldefekte auf die Zeit von der 5.—9. Fetalwoche
begrenzt, diirfte somit die gleiche Phase auch als kritische Zeit fiir die Ent-
stehung der Entwicklungsstérungen am Hirnstamm angesehen werden.

Die Entwicklungsphysiologie der angeborenen Muskeldefekte und
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnbereich.

In den vorstehenden Kapiteln wurde versucht, auf Grund klinischer und
anatomischer Befunde aus der Gesamtgruppe ,,angeborener’* Muskeldefekte
und Beweglichkeitsstérungen im Gehirnnervenbereich diejenigen Anomalien
herauszuschilen, denen als frithzeitig in der Ontogenese zum AbschluBl ge-
kommenen Entwicklungsstérungen ohne Anzeichen eines faBbaren oder gar
noch im Gang befindlichen Prozesses zweifellos eine Sonderstellung eingeriumt
werden mull. Es wird nunmehr zu erértern sein, welche ursichliche Faktoren
hierfiir in Betracht kommen und ob auch innerhalb des enger umgrenzten
Krankheitsbegriffes noch Gruppen bestehen, die sich in entwicklungsphysio-
logischer Hinsicht unterscheiden.

Der Begriff der ,,Entwicklungsstorung 148t es durchaus offen, ob derartige Anomalien
ihren Ursprung in der Erbwelt oder in der Umwelt haben. Er umschlieBt nicht nur ,,echte®,
ausschlieBlich idiotypisch bedingte, primare Agenesien (ViIRcHOW), sondern auch Hemmungen,
Fehlbildungen, ja selbst Zerstorungen bereits gebildeter Teile im Ablauf der Entwicklung
(J. BrRomax). Es wurde bereits eingangs erwahnt, daB eine Unterscheidung zwischen ,,pri-
méren® und ,,sekundiren‘‘ Aplasien nicht immer moglich ist, und da auch ,,reine‘ Hypo-
plasien sowie Dysplasien bei der besonderen Reaktionsweise des frithembryonalen Gewebes
aus irgendwelchen Schadensursachen sowohl endogener als auch exogener Art resultieren
kénnen. Von letzteren diirfen aber infektiose und toxische Noxen auBer Betracht bleiben,
obwohl ihnen grundsitzlich die Moglichkeit einer, selbst elektiv wirkenden Schidigung
des Entwicklungsvorganges zugestanden werden muf. Abgesehen davon aber, daB mit der
Einbeziehung derartiger atiologischer Momente fiir die vor allem interessierende formale
Genese nichts gewonnen wire, berechtigt klinisch nichts dazu, ihnen Bedeutung fir das
Zustandekommen der uns beschiftigenden Anomalien einzuriumen. Wir werden somit
fiir deren Manifestierung als ,,Umweltsfaktoren‘‘ nur diejenigen Schadensmomente im Auge
behalten miissen, die mit der intrauterinen Peristase an sich gegeben sein kénnen. Neben
diesen peristatischen Faktoren wird vor allem die gegenseitige Beeinflussung einzelner
Teile der Frucht beriicksichtigt werden miissen. Dabei sollen die ,,priméren* Agnesien,
die ja streng genommen keinen ,,Vorgang** darstellen, bei der Besprechung des entwicklungs-
physiologischen Ablaufes der eigentlichen Entwicklungsstérungen, mit denen wir es in der
Hauptsache zu tun haben, vorerst zuriickgestellt werden.

Zur Erklirung der anatomisch sichergestellten Entwicklungsstorungen
im Bereich des Gehirnstammes ist man bisher iiber Vorstellungen rein hypo-
thetischer Art nicht hinaus gekommen. Die Annahme einer ,,ab ovo vorhandenen
Minderwertigkeit” (STIER) der motorischen Kerne ist in allen ihren Umschrei-
bungen nicht nur véllig nichtssagend, sondern auch unzutreffend. Die histo-
logischen Befunde von HEUBNER sowie von SpaTz und ULLRICH zeigen, dafBl
nicht nur Unterentwicklungen, sondern auch Fehlentwicklungen in Rechnung
gestellt werden miissen, die vor allem im Falle HEUBNERs in ihrer Mannig-
faltigkeit und Asymmetrie ohne einen von aufien einwirkenden Schaden schwer-
lich zu verstehen sind. An und fiir sich einleuchtender erscheinen Erklarungs-
versuche mit Zirkulationsstérungen (OPPENHEIM), sowie mit mechanischen
Momenten, wie Druck durch Exsudate oder Neubildungen, durch den Sinus
cavernosus (LUZENBERGER, zit. nach M. ULricH) oder durch die Hypophyse
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(PLAvEC, neuerdings TRIPPUTO); doch kénnen sich diese Annahmen auf keinerlei
greifbare Unterlage stiitzen.

Fiir nicht ganz so undurchsichtig wie das Dunkel, das nach Ansicht aller
Autoren iiber dem Werdegang der ,,Kerndefekte* liegt, wird die Entstehungs-
weise von Muskeldefekten gehalten. Doch geht auch hier aus der groBen Zahl
der aufgestellten Hypothesen hervor, daBl keine ganz befriedigt.

Auch hier ist an Zirkulationsstérungen infolge von GefdBanomalien gedacht
worden, ohne dafl anatomische Untersuchungen dieser Vermutung eine Stiitze
geben konnten (RUCKERT). Die neurogene Theorie kann — wie gesagt —
bestenfalls fiir einen kleinen Teil der Muskeldefekte Anspruch auf Berechtigung
erheben; oftmals wurden an Nervenfasern und Ganglienzellen des peripheren
Neurons gar keine Verinderungen gefunden oder nur solche, die als retrograd
bedingt aufgefallt werden miissen. Mit der Annahme einer priméren Entwick-
lungshemmung der Muskeln infolge ,,mangelhafter Wachstumsenergie (KUNN,
ScHMIDT, SCHLESINGER, dhnlich auch BING) ist so wenig gewonnen wie mit
den entsprechenden Hypothesen zur Erkldrung des Kernmangels. Alle nur das
periphere Neuron als Angriffspunkt des Schadens ins Auge fassenden Theorien
scheitern daran, daB sie Hilfshypothesen fiir die Entstehung der fiir die meisten
Fille so auBlerordentlich typischen BegleitmiBlbildungen erforderlich machen,
die oft genug Korperteile betretfen, fiir die weder eine regionale oder funktionelle
Abhingigkeit noch ein gemeinsamer Ursprung aus irgendwelchen besonderen
Aggregaten embryonaler Zellen in Betracht gezogen werden kann. Wenn sich
die ,,trophischen* Veranderungen der Haut und ihrer Anhangsgebilde im Bereich
des Muskeldefektes mit ,,verinderter Gewebsspannung und verschlechterten
Erndhrungsverhiltnissen (ABROMEIT, SCHEIN u. a.) noch einigermaBen ver-
stdndlich machen lassen, so ist der Zusammenhang mit den regionalen Skelet-
anomalien schon schwerer zu deuten. Die Verlegung der primiren Entwicklungs-
hemmung in das Skelet und der Versuch, die Muskeldefekte auf ,,fehlende
AnschluBmoglichkeit (WANEN, HaARMON, LEWIS, LIEBERKNECHT) zu beziehen,
ist wiederum nur fiir einen Teil der Fille angingig und bedeutet auBerdem
nur eire Verschiebung des Problems?!. Nicht einmal fiir die SPRENGELsche
Deformitit sind die Abhingigkeitsverhéiltnisse zwischen Muskel- und Knochen-
entwicklung durchsichtig, so daf teils die eine teils die andere als das Primére
angesehen wird oder kausale Beziehungen ganz geleugnet werden (LIEBER-
KNECHT, KauscH, NEUMANN). Schlieilich ist auch eine segmentale Hemmungs-
mifibildung (BAUER-ASCHENER, BOLKE zit. nach Laax) hochstens fiir manche
Bauchmuskeldefekte und — in Analogie hierzu— etwa fiir das KLipPEL-FEILsche
Syndrom, bei dem auch Anomalien der Schulter- und Halsmuskulatur beob-
achtet wurden (BAUER-ASCHNER, MAN), in Betracht zu ziehen. Keinesfalls
aber ist die Annahme einer segmentalen Stérung geeignet, die so hiufige aus-
gesprochene Asymmetrie, geschweige denn die teilweise ganz willkiirlich erschei-
nende Ausstreuung der Anomalien iiber weit entfernt liegende und aus den
verschiedensten Metameren hervorgegangene Korperteile zu erkliren.

Bei dieser Sachlage ist mit voller Berechtigung schon immer eine von auflen
einwirkende Ursache mechanischer Art in den Vordergrund der formalen Genese
von den ,,typischen’, mehr minder ortlich begrenzten Muskeldefekten gestellt
worden. Weitaus am einleuchtendsten ist es, ein solches mechanisches Schaden-
moment in einer Druckwirkung zu suchen, die direkt oder indirekt die Ent-
wicklungsvorgénge hemmt und stért. Nur in den seltensten Fallen diirfte es
gliicken, Anomalien der Gebirmutter wie Myome, Uterus bicornis u. a. (WAHN)

! Dasselbe gilt fiir die Annahme einer priméren Entwicklungsstorung der ,,Somato-
pleura‘, wodurch das Hineinwachsen der Myotome und der Rippen in die urspriingliche
Leibeswand verhindert werden soll (WALTER).
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oder aber andere Partner bei Mehrlingsschwangerschaften mit Wahrscheinlich-
keit fiir die Ausitbung eines Druckes verantwortlich zu machen. Viel nidher
liegend ist die Vermutung, dall eine die freie Entfaltung einzelner Teile der in
Entwicklung begriffenen Frucht beeintrachtigende Raumbeengung durch
Anomalien ¢nnerhalb der Eihiillen hervorgerufen wird. Man hat daher vor allem
an eine abnorme Pressung einzelner Teile — sei es direkt von auBen durch
zu eng anliegende Eih#ute, sei es unter sich infolge einer durch Amnionenge
verursachten abnormen Haltung — gedacht!. Aus dieser Vorstellung heraus
wurde beispielsweise fiir das Zustandekommen von Trapezius- und Sterno-
cleido-Defekten eine extreme Seitwirtsneigung des Kopfes mit Druck auf den
Plexus und die GefiBle (LoEENING, PENTTZKA) und fiir Brustmuskeldefekte
entweder der Druck des Kinnes durch starke Beugung des Kopfes (SCHOEDEL)
oder das Anpressen der oberen Extremitit gegen die Brust angenommen.
GewiBl tragen diese Theorien nicht ohne weiteres den Stempel der Unwahr-
scheinlichkeit an sich und erscheinen sogar als Erkldrungsversuch fiir die so
oft anzutreffende Kombination von Pectoralisdefekten mit HandmiBbildungen
auf den ersten Blick ganz geeignet. Als direkt schlagender Beweis kénnte der
— allerdings vereinzelt dastehende — oben zitierte Fall von RITTER-EPPINGER
angesehen werden, bei dem der Extremitétenstummel genau in die scharf
umgrenzte Liicke der Thoraxwand palBite. Nimmt man hinzu, daB die terato-
genetische Terminationsperiode nach SCHOEDEL zwischen der 5. und 9. Fetal-
woche liegen muBl, weil vorher Rippen und Finger noch nicht angelegt sind,
spdater aber ihre Entwicklung bereits beendet haben, und dafl das anfinglich eng
anliegende Amnion sich nach KoLLMANN erst in der 5. Fetalwoche, also gerade
zu Beginn der kritischen Phase, stirker von Fetus abheben soll, so gewinnen
die amniogenen Theorien weiterhin an Wahrscheinlichkeit.

Trotzdem laBt sich damit aber bei weitem nicht alles dem Verstdndnis in
befriedigender Weise erschliefen. Wie soll man — um nur einiges herauszugreifen
— sich erkliren kénnen, dafl beim Anpressen des Extremitdtenstummels fast
stets nur die Finger oder die Hand in ihrer Entwicklung geschddigt werden,
wihrend die Anlagen des Ober- und Unterarmes recht glimpflich davon kommen ?
Wie kann die vor Druckwirkung von auBlen geschiitzt liegende Brustmuskel-
und Rippenanlage gestért worden sein, wenn die entsprechende Hand, die den
Druck pelottenartig weitergeben soll, keinerlei Anomalien zeigt ? Nimmt man
den Kopf bzw. das Kinn als druckiibermittelnden Teil zu Hilfe, so ist wieder
die als Regel anzusehende Einseitigkeit des Defektes in stark lateraler Orien-
tierung nicht zu verstehen. Es ergeben sich somit hin und hin Widerspriiche,
die vor allem hinsichtlich der Kombination von typischen Brustmuskeldefekten
und deren Begleitanomalien mit Beweglichkeitsstérungen im Gehirnnerven-
bereich véllig uniiberbriickbar erscheinen. Wenn es unter einer bestimmten
Voraussetzung — nidmlich der, daB letztere auf peripheren Muskeldefekten
beruhen — noch einigermaflen angingig erscheint, fiir Kombinationsbilder
von Augenmuskellihmungen mit anderen multiplen Abartungen einschligiger
Art (mangels Besserem) eine allgemeine Amnionenge als Ursache in Betracht
zu ziehen (UrLricH, 1930), so muBl jeder Versuch, Entwicklungsstérungen im
Kerngebiet und Muskeldefekte des Stammes gemeinsam aus amniogener Raum-
beengung ableiten zu wollen, unbedingt scheitern.

! Die von ScEWALBE fiir die Annahme amniogener MiBBbildungen geforderten Bedingungen
erscheinen etwas weitgehend; dieser verlangt nicht nur ein unter mechanischen Gesichts-
punkten verstindliches Resultat, sondern als notwendiges Kriterium auch den Nachweis
von Amnionfiden und -stringen. Es diirfte aber durchaus méglich sein, daB sich entwick-
lungsstorende Verklebungen zwischen Amnion und der Oberflache der Frucht im Verlaufe
der Fetalzeit ohne Hinterlassung von Narben- oder Strangbildung l6sen (MARCHAND).
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Hier ergeben sich nun véllig neue Erklirungsmoglichkeiten durch die
glinzenden embryologischen Untersuchungen BoNNEvIEs, die wegen ihrer
grundsitzlichen Bedeutung etwas ausfiihrlicher dargelegt werden miissen.

Baea und Litrie haben durch Rontgenstrahlen bei einem Mausestamm eine Mutation
hervorrufen kénnen, die sich in Augenanomalien und FuBdeformititen manifestiert und
recessiv erblich ist. Als Vorlaufer der besonders charakteristischen VorderfuBanomalien
konnte Baca bei der Untersuchung spiterer Embryonalstadien solcher anormaler Méuse
mehr oder weniger groBe, auf der dorsalen FuBlfiche gelegenen Blutblasen feststellen,
die bei jiingeren Embryonen teilweise auch mit klarer Fliissigkeit gefiillt waren. BONNEVIE
hat diese Untersuchungen an einer von Bace und LirTLE zur Verfiigung gestellten Méuse-
zucht weiter gefithrt und den Ursprungsort der Blasenfliissigkeit auf das exakteste nach-
gewiesen. Es gelang ihr an einem groBen Material festzustellen, dal die Fliissigkeit aus
der von WEED 1m Jahr 1917 an Schweineembryonen entdeckten ,,vorderen Nackenliicke*
stammt, die sich bei etwa 7 mm langen Embryonen am hinteren Teil des Gehirnes, an der
Stelle des spdteren 4. Ventrikels, vor Erdffnung des Foramen MAGENDI fiir kurze Zeit bildet
und dann bald wieder schlieBt. Durch diese Liicke — die inzwischen bei vielen Wirbeltier-
embryonen auf der gleichen Entwicklungsstufe einschlieBlich menschlicher Embryonen
(BoNNEVIE) nachgewiesen worden ist, und die als eine Art Sicherheitsventil fiir den bei der
Hirnfaltung moglicherweise entstehenden Innendruck aufgefafit werden kann — tritt nun
mit der Entwicklung der Plexus chorioidei auch normalerweise stets etwas Cerebrospinal-
fliissigkeit aus. Wihrend gewodhnlich aber nur ein geringes Quantum ausgeprefit wird,
das sich ausschlieBlich iiber die Gehirnoberflache verteilt, stellte BONNEVIE bei den anormalen
Bage-LirtLe-Méusen den Austritt einer erheblich gréBeren Flissigkeitsmenge fest, die
hier bis unter die dem diinnen Dach des 4. Ventrikels dicht aufliegende Epidermis vordrang
und im Nacken der Tiere zur Bildung einer groBen Blase fithrte. Mit dem Vordringen der
Cerebrospinalfliissigkeit unter die Haut ist die Moglichkeit zum ,,Wandern* der Blasen
gegeben, wobei der Weg im wesentlichen von dem Spannungsgrad der Haut und der Ober-
flichengestaltung des Embryo — also von rein physikalischen Momenten — bestimmt
wird. Durch miihevolle, genaueste Untersuchungen Tausender von Embryonen und Jung-
tieren aller Entwicklungsstufen konnte BoNNEVIE nachweisen, daf eine Verlagerung der
Blasen vor allem lings der Konkavititen der embryonalen Oberfliche erfolgt; an besonders
vertieften Stellen — wie in der Augengegend — oder aber infolge einer den Weg versperrenden
Konvexitit und natiirlich auch an den Extremititenakren werden dann die Blasen fest-
gehalten. Wihrend nun wandernde Blasen kaum eine bleibende Spur ihres Weges (hochstens
eine etwas spirlichere Entwicklung des Haarkleides) hinterlassen, kénnen die Folgen
arretierter Blasen weit schwerwiegender sein. Stillstand der Blasen fiihrt zur Vermehrung
der Fliissigkeitsmenge und héufig zu direkt beobachteten Blutaustritten aus CapillargefaBen.
Die hierdurch zustande kommende Druckerhéhung vermag eine Stérung gerade vor sich
gehender formativer Entwicklungsprozesse sehr wohl zu erkliren. Wenn hingegen die
Entwicklung an der betreffenden Stelle beim Eintreffen und Festsetzen einer Blase
bereits abgeschlossen ist, so kénnen diese auch ohne bleibende Folgen allméahlich resorbiert
werden.

BoNNEVIE ist es auf diese Weise gelungen, die Entstehung und besonders die Lokali-
sation der Anomalien bei den Baca-LirtLE-Miusen liickenlos klarzustellen. Die bei den
Tieren resultierenden Entwicklungsstérungen weisen nun nicht nur hinsichtlich ihrer Art
und Lokalisation, sondern auch hinsichtlich ihrer Variabilitit eine in die Augen springende
Ubereinstimmung mit einem groBen Teil der uns beschifticenden Anomalien auf. Weitaus
am hiufigsten und oft allein handelt es sich um Entwicklungsstérungen im Bereich der
Orbita, in erster Linie um mehr oder weniger hochgradige Verengerung der Lidspalten;
der Bulbus selbst bleibt — von gelegentlichen Verinderungen der Cornea abgesehen — stets
unbeteiligt. Es folgen der Hiufigkeit nach MiBbildungen der Vorderfiifle, die in der Regel
einseitig, und zwar viel 6fters linksseitig als rechts anzutreffen sind; diese Anomalien stellen
sich als Syndaktylie bis zur Verwachsung simtlicher Zehen mit Entwicklungsstérungen
und selbst Verstiimmelungen des FuBskeletes dar. Wesentlich seltener und weniger tief-
greifend sind die Anomalien an den HinterfiiBen; hier treten meist nur partielle Syndaktylien
sowie Stellungsabweichungen und schliefllich auch Verdoppelungen einzelner Zehen auf.

Es ist sehr naheliegend, die BoNNEvVIEschen Untersuchungsergebnisse zur
Erkldrung der so auBerordentlich &hnlichen Entwicklungsstérungen beim
menschlichen Fetus heranzuziehen. Dabei ergibt sich, daB diese Ubertragung —
zundchst als rein entwicklungsmechanischer Erklirungsversuch durchgefiibrt —
alle scheinbare Widerspriiche zu 16sen und all das bisher vollkommen Unerkléar-
liche in dem wirren Durcheinander der Symptomatologie verstindlich zu machen
vermag. Manches Dunkel 148t sich damit infolge der viel besseren Kenntnisse
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von den physiologischen und pathologischen Verhéltnissen beim Menschen
sogar viel besser erhellen als beim Tier.

Die primére Hautliquorblase tritt beim 7—8 mm langen Embryo — einer
Linge, die von der menschlichen Frucht etwa in der 4.—5. Fetalwoche erreicht
wird (H1s) — unmittelbar iiber dem 4. Ventrikel, also iiber der Stelle der Medulla
oblongata auf, an der die nachgewiesenen Entwicklungsstérungen (HEUBNER,
Spa1z und UrLLricH) die grofte Intensitdt aufweisen: Alle Rdtsel des ,,Kern-
mangels“ sind mit esnem an dieser Stelle zu besttmmier Zeit einwirkenden Druck
zu losen 1. Erstmalig eroffnet sich aber auch eine Moglichkeit, die Kombination
von (zentralen) Kerndefekten mit peripheren Beweglichkeitsdefekten im Gehirn-
nervenbereich und mit den ,,typischen‘ Muskeldefekten an Rumpf und Extremi-
titen dem Verstindnis zu erschliefen.

GroBere Liquorblasen werden — wie bei den Tieren — verschiedene Wege
nehmen kénnen. Einmal kann dieser entlang einer Konkavitit im mittleren
Kopfbereich an der Anlage des Ohres vorbei in die in der Umgebung der embryo-
nalen Augen bestehende Vertiefung fiihren.

Hierdurch werden die (meist einseitigen) peripheren Facialisldhmungen mit Ohrmuschel-
defekten und mehr oder weniger tiefgreifender Verbildung des Felsenbeins? sowie die
Symptomatologie peripherer Augenmuskellihmungen in ihrer ganzen Mannigfaltigkeit ver-
stindlich. Der am starksten exponierte Levator palp. und Rectus sup. sind am héaufigsten
betroffen. Starke Druckwirkung kann eine Fehlentwicklung anderer Augenmuskeln hervor-
rufen, jedoch bleiben gewisse Bewegungsreste der unteren, geschiitzt liegenden Muskeln
selbst bei annihernd kompletten Ophthalmoplegien meist erhalten. Aber nicht nur die
Stérungen des Bewegungsapparates der Augen, auch andere Entwicklungsstérungen im
Bereich der Orbita, wie die Abflachung der Stirngegend, die Verdnderungen der Haut,

die Epikanthusbildung, das Fehlen der Caruncula lacrimalis u. a. mehr? findet eine zwang-
lose Erkliarung.

1 Schon HEuBNER wurde durch scharfsinnige Analyse des von ihm erhobenen anato-
mischen Befundes zu der Annahme gefithrt, daB vielleicht der die Stérung verursachende
Schaden die motorischen Kerne in einem anderen Entwicklungszustand als die sensiblen
getroffen haben konnte. Da die Entwicklung der sensiblen Leitungsbahnen frither erfolgt
als die der motorischen und der Beginn der Druckeinwirkung durch priméire Nackenblasen
frithestens auf den 2. Embryonalmonat festzusetzen ist, scheint die Vermutung durchaus
berechtigt, daB zu dieser Zeit die sensiblen und vegetativen Zentren in ihrer Entwicklung
bereits fortgeschrittener und damit widerstandsfihiger sind als die Anlagen der motorischen
Kerne. Die Beschrinkung der Ausfélle auf die motorische Sphére kann damit einer Erklarung
zugefiithrt werden.

2 Dije so ritselhafte Beobachtung EssEN-MOLLERs einer Kombination von Handmif-
bildung mit Radiusdefekt, linksseitiger Ohrmuscheldeformitit und rechisseitiger (peripherer)
Facialisparese setzt der Erklirung keine uniiberwindbaren Schwierigkeiten mehr entgegen.
Alle diese Entwicklungsstérungen lassen sich mit einer besonderen Lokalisation und einer
auf beide Gesichtshilften erfolgten Einwirkung von Haut-Liquorblasen verstandlich machen.
Es ist durchaus méglich, daB die Druckeinwirkung linksseitig in stirkerem Mafle oder zu
einem fritheren Zeitpunkt der teratogenetischen Terminationsperiode (die EssEN-MOLLER
fiir alle die von ihm beobachteten MiBlbildungen auf eine Embryonallange von 15—20 mm
berechnet) stattgefunden hat als rechts und somit zu differenten Storungen AnlaB gab.
Auch die Bedenken EssEN-MOLLERs hinsichtlich einer kausalen Verkniipfung von Felsen-
beinmiBbildungen und Facialisparese werden hinfillig. — Ebenso kénnen andere Beobach-
tungen von dissoziiert liegenden Haut- und Muskelatrophien (LippiTz) verstindlich gemacht
werden.

3 Zur Erklirung der nicht seltenen Anomalien der Trénensekretion sind bisher meist
Innervationsstérungen und noch kaum Anomalien der Trinendriisen in Betracht gezogen
worden. Nur CoppEz (zit. nach SEEFELDER) nimmt bei einem Kranken mit Ptosis und
Epikanthus, bei dem auch reflektorisch keine Sekretion hervorgerufen werden konnte,
Fehlen oder abnorme Kleinheit der nicht nachweisbaren Trédnendriisen an. VAN DUYSE
und vaN LiNT sollen bei der operativen Entfernung einer Cyste der orbitalen Trinendriise
,.kongenital atrophische Driisen* gefunden haben. Mit der Annahme einer durch Druck-
einwirkung hervorgerufenen Driisenhypoplasie findet vor allem die sonst vollig unverstind-
liche einseitige Tranenlosigkeit eine Erklarungsméglichkeit. — Ebenso miiite bei Storungen
der SchweiBsekretion und vielleicht auch der Sensibilitdt nicht nur an Innervationsanomalien,
sondern auch an eine Schidigung der Endorgane in der Haut gedacht werden.



170  O. UrrricH: Muskeldefekte und Beweglichkeitsstérungen im Gehirnnervenbereich.

Der zweite Hauptweg konnte sehr wohl durch die von der Nackenregion
an der Halsseite vorbei in die embryonale Halsbucht (Sinus cervicalis) fithrende
Konkavitit vorgeschrieben sein. Dieser Weg ist gleichfalls an Hand klinischer
Beobachtungen liickenlos zu verfolgen.

Einseitige Defekte des oberen Teiles des Cucullaris sind héufig mit Defekten des gleich-
seitigen Sternocleidomastoideus und Platysma kombiniert. Die Entwicklungsstorung kann
aber auch ihr Zentrum in den seitlichen Halspartien haben und hier zu hochgradigen
Defektbildungen an den tiefen Halsmuskeln bis zum Auftreten einer Lungenhernie in
der oberen Schliisselbeingrube fithren (Varior). Wihrend die Konvexitit der Schulterhshe
mit dem M. deltoideus in der Regel verschont bleibt, schlieBen sich hier die Hypo- bzw.
Aplasien des Schliisselbeines sowie der clavicularen Portion des Pect. maj. und dann vor
allem die typischen einseitigen Brustmuskeldefekte mit tiefer liegendem Zentrum an, die
sich in allen ihren graduellen Abstufungen und mit allen ihren Besonderheiten restlos mit
der Annahme einer hier durch eine arretierte Blase ausgeiibten Druckwirkung erkliren
lassen.

Schlieflich vermag die bei Mauseembryonen hiufig beobachtete Ausbreitung der Blasen
auf die oberen Riickenpartien wesentlich zum Verstindnis der Trapeziusdefekte und ihrer
Kombination mit der SPRENGELschen Deformitat beizutragen; fiir letztere, die als reine
HemmungsmiBbildung infolge gehinderten Absteigens der embryonalen Scapularanlage
aufgefaBt werden muB, darf der Eintritt der Stérung nach J. WoLr in den 2. Embryonal-
monat verlegt werden 1.

Uber den weiteren Weg der Liquorblasen sind vorerst nur Vermutungen
moglich. Sicher ist aber, daB die am Menschen zu beobachtenden Entwicklungs-
stérungen an Fingern und Hand bis in die letzten Details mit den VorderfuB-
anomalien der Miuse iibereinstimmen, so dafl ihre Verursachung durch Haut-
blasen sehr wohl denkbar ist. Das Zuriicktreten von ,typischen Muskel-
defekten und ihren BegleitmiBbildungen an den unteren Extremititen steht
gleichfalls mit den Erfahrungen am Tier in bestem Einklang 2.

Wichtig ist nun noch darauf hinzuweisen, dafl hiermit auch die vorwiegende
Einseitigkeit der Defektbildungen vollig iibereinstimmt. Dal bei den Miusen
die linke und beim Menschen die rechte Extremitdt bevorzugt wird, ist vollig
belanglos, da diese Verteilung von entwicklungsmechanischen Asymmetrien
abhingig sein wird, die sicher bei menschlichen und tierischen Embryonen
verschieden sind. Ein Hinweis auf solche Asymmetrien ist mit der unterschied-
lichen Haufigkeit der I. und II. Schidellage gegeben. Somit konnten auch
Seitenunterschiede in der Oberflichengestaltung dafiir verantwortlich gemacht
werden, daB ein Abwandern der Blasen auf dem Riicken héufiger nach links,
nach der Halsgrube zu aber hiufiger rechts erfolgt; damit wiirde sich das umge-
kehrte Seitenverhiltnis bei Brustmuskeldefekten und SPrRENGELscher Deformitéit

1 WAARDENBURG faBt einen bei einem Vater und 4 Kindern angetroffenen Komplex
von Ptosis + Epikanthus + Steifheit und Spannung der Gesichtshaut gleichfalls als reine
HemmungsmiBbildung auf, da dieser Zustand im Anfang des 3. Embryonalmonates beim
Menschen physiologisch sein soll. Der Annahme einer ,,Hemmung® durch Haut-Liquor-
blasen stehen keine Bedenken entgegen.

2 FURsr ist in seiner griindlichen, viel zu wenig beachteten Arbeit (1900), aus der wir
bereits den anatomischen Befund der Brustmuskulatur zitiert haben, auch der zeitlichen
und formalen Entstehung der HandmiBbildung mit vorbildlicher Griindlichkeit nach-
gegangen. Er stellt fest, daB die Verkiirzung der einzelnen Finger und Phalangen um so
stirker ist, je spiter ihr Ossificationstermin liegt; dementsprechend sind in steigender
Reihenfolge V., IV., IL., III. Finger unterschiedlich in ihrer Entwicklung gehemmt worden,
und zwar weisen die Mittelphalangen, die am spétesten verknéchern, die stirkste Ver-
kiimmerung auf. First kommt zu dem SchluB, daB eine Hemmung zum Bestehenbleiben
embryonaler Formen und Zusténde gefiihrt und die Tendenz zur Zweigliedrigkeit hervor-
gerufen hat; den Eintritt der Stérung datiert er auf eine Embryonallinge von 8 cm
(3. Embryonalmonat). Die Ursache der Entwicklungsstérung laBt er ganz offen; sie findet
jetzt mit der Manifestierung einer Hautblase an der Hand, die naturgemal spiter als an
der Brust eintreten wird, ihre beste Erklarung. — An den unteren Extremitéten nimmt die
Gefahr einer Entwicklungsstérung durch Hautblasen entsprechend der Verzogerung ihres
Auftretens weiter ab (Fille WoLFF und Basch).
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erklaren lassen. Auch das Vorwiegen der linksseitigen, isolierten Abducensparese
und das meist einseitige Auftreten von peripheren Facialislihmungen mit Ohr-
muschelmifBbildungen kann hierauf zuriickzufithren sein.

Nach diesen Ausfithrungen wiirde sich all das, was die klinische Untersuchung
von den ,angeborenen’ Muskel- und Kerndefekten als zusammengehorig erkennen
lie, auch auf eine gemeinsame entwicklungsphysiologische Grundlage stellen
lassen. Es erhebt sich nun die Frage, ob die Ubertragung der im Tierversuch
gewonnenen Erkenntnisse auf den Menschen erlaubt ist. Im allgemeinen und
grundsitzlich konnen genetische und auch frithembryologische GesetzmiBig-
keiten der Entwicklung — selbst wenn sie nur am Tier festgestellt worden sind —
viel eher als auch fiir den Menschen giiltig angesehen werden als andere, am
erwachsenen Tier mit exogenen Schidigungen im Experiment gemachte Er-
fahrungen (E. FIscEER, BoNNEVIE). In unserem speziellen Falle sind dariiber
hinaus aber schon einige Anhaltspunkte gegeben, die das Ereignis eines Aus-
trittes und Wanderns von Liquorblasen auch fiir den Menschen zum mindesten
hochst wahrscheinlich machen.

Es wurde bereits erwihnt, daBl die Bildung einer vorderen Nackenliicke
(Foramen anterius) von BONNEVIE an menschlichen Embryonen nachgewiesen
worden ist. Damit ist die Mdoglichkeit fiir das Austreten von Cerebrospinal-
fliissigkeit gegeben. BONNEVIE hat nun aber weiterhin auch bereits bei mensch-
lichen Feten nach Hautblasen gefahndet. Tatsdchlich konnte sie auch an den
Fingern unter sogenannten ,,Hautpolstern® Fliissigkeitsansammlungen ent-
decken, die allerdings nicht — wie bei den Mausen — ausschlieBlich sub-
epidermidal, sondern auch intradermal lokalisiert waren. Wenn daher BoNNEVIE
auch noch weitere Untersuchungen zur Feststellung der Idenditit dieser Finger-
blasen mit Liquorblasen fiir erforderlich halt, so ist deren Vorkommen bei
menschlichen Feten doch um so wahrscheinlicher, als bereits auf Grund rein
klinischer Beobachtungen vor den BoNNEvVIEschen Untersuchungen von ULLRICH
in den Kreis eines Kombinationsbildes multipler Abartungen — das Gehirn-
nervenlahmungen, Flughautbildung, Muskeldefekte, Mamillenhypoplasie und
andere Anomalien umfafite! — auch eigentiimliche Hautverdnderungen ein-
bezogen wurden, bei denen es sich mit grofer Wahrscheinlichkeit um Rest-
zustinde von Hautblasen handeln diirfte.

Bei der Patientin, die Anlafl zu der genannten Arbeit gab, fielen gleich nach der Geburt
starke Hautschwellungen im Nacken, an der rechten Hand und an beiden Fiiflen auf, in deren
Bereich die Haut — besonders an den Fiflen — blaurot verfarbt war. Diese Schwellungen
hatten sich im Siuglingsalter allmihlich zuriickgebildet. — Das Literaturstudium ergab,
daB vollig entsprechende Schwellungszustinde der Haut im Sduglingsalter unter dem Namen
des ,,kongenitalen lymphangiektatischen Odems* von FroMME und ERLANGER beschrieben
worden waren. FROMME sah bei einem Neugeborenen an beiden Hinden und Fiien eine
starke Schwellung, die Volar- und Dorsalflichen betraf und an den Fiilen auf die Unter-
schenkel {ibergriff. Fingereindriicke blieben in der ersten Lebenszeit bei diesem ,,Odem“
nicht bestehen. Die Schwellung der rechten Hand ging bereits im Verlauf der 1. Lebens-
woche unter Hinterlassung einer ,,zu weiten* Haut vollig zuriick. Schon bei der Geburt
war aufgefallen, da die Haut des Kindes vor allem im Nacken, aber auch iiber Brust und
Riicken viel zu weit war und sich in groBen Falten ,,wie bei jungen Tieren‘ abheben lieB3.
An der linken Hand und an den Fiilen blieben die Schwellungen, die mit der Zeit eine
etwas derbere Konsistenz annahmen, bis zum 4. Lebensmonat nachweisbar. ERLANGER
berichtet iiber ein 4!/, Monate altes Kind (Abb. 16), bei dem gleich nach der Geburt
eine blaurote Verfirbung und pralle Schwellung der Haut an Extremititen und Rumpf
sowte tm Gesicht aufgefallen war. Wiahrend des 1. Lebensmonates gingen die Schwellungen
im Gesicht und am Rumpf allméhlich zuriick; auch bei diesem Kinde war dann an diesen
Stellen die Haut, besonders im Nacken, ,,viel zu weit‘. An der linken Hand, an den

Fiifen und am linken Unterschenkel verloren sich die Schwellungen erst allméihlich gegen
Ende des 1. Lebenshalbjahres. — Beide Kinder waren in ihrem Gedeihen durch die

1 Die damals in Betracht gezogene Parallele zum Mongolismus kann ich nicht mehr
als gegeben ansehen.
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Hautverdnderungen in keiner Weise beeintrichtigt. AuBer einem Epikanthus im Falle
ERLANGERS waren sonstige Anomalien anscheinend nicht zu verzeichnen. — Weitere
Beschreibungen des ,lymphangiektatischen Odemes”, die mit den zitierten Beobach-
tungen vollkommen iibereinstimmen, sind mir
nicht bekannt .
Diese anatomischen und klinischen
Beobachtungen am Menschen offenbaren
eine so weitgehende Analogie zu den an
den Bace-LrrTLE-Miusen festgestellten
Vorgéingen, daB die gestellte Frage nach
der Berechtigung deren Ubertragung in

Abb. 16. 4%/, Monate alter Sdugling mit ,,.kongeni- Abb. 17. MiaBiger Hydrocephalus mit starkem
talem, lymphangiektatischem Odem*. dem am Vorderhals und Entwicklungssté-
(Nach ERLANGER.) rungen im Kopfbereich. (Nach BIRNBAUM.)

1 Folgende Beobachtungen kénnten jedoch einschlagig sein: BirnBauM bildet in
seinem Buche ,,Klinik der MiBbildungen und kongenitalen Erkrankungen des Fetus‘
eine zu frith ausgestoBene, 42 cm lange Totgeburt ab, bei der eine starke Weichteil-
schwellung paukkrawatteniahnlich die seitlichen und vorderen Halspartien umfaBt
(Abb. 17). Die Obduktion ergab lediglich neben einem Hydrocephalus int. eine ,,sehr
starke 6dematdse Infiltration des Unterhautbinde- und Fettgewebes. Es ist sehr wohl
denkbar, dafl diesem Zustande, der Entwicklungsstérungen im Bereich der Schwellungen
ohne weiteres verstdndlich macht, eine Liquorauspressung in die Hautschichten zugrunde
liegt. — ISRAEL hat (anscheinend bei Neonaten) 4mal eine ,,schiirzenformige Verlinge-
rung der oberen Augenlider und — in der Regio zygomatica — eine auf die Wange
herabhiingende leistenformige Falte‘ gesehen. Anatomisch handelte es sich um Geschwiilste
»kavernoser Art, die zwischen einfachen Blut- und Lymphgeschwiilsten variierten oder
Kombinationen zwischen Angiom und Neurom (?)*“ darstellten. In allen 4 Fillen be-
standen neben ,trophischen Hautstérungen* Facialislihmungen, bei einem Kinde auBer-
dem ein Pectoralisdefekt der gleichen Seite.
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entwicklungsmechanischer Hinsicht meines Erachtens bereits jetzt zu be-
jahen ist?!.

Bevor auf die genetischen Grundlagen eingegangen werden kann, mu8l vorher
gepriift werden, welche von den im klinischen Teil beschriebenen Anomalien
einem einheitlichen, aus Haut-Liquorblasen hervorgehenden Zustandsbild einge-
fugt werden diirfen. Die klinische Betrachtung hat bereits manche Besonder-
heiten einerseits fiir die Bauchmuskeldefekte und andererseits fiir die bilateralen
und multiplen, ,atypischen® Defekte an Extremititen und Rumpf ergeben.

Fiir die Bauchmuskeldefekte mufl — wie gesagt — teils eine (zentral) am Riickenmark,
teils eine peripher angreifende Schadensursache in Betracht gezogen werden. Fiir beide
Angriffsmoglichkeiten konnten an und fiir sich auch Haut-Liquorblasen in Frage kommen.
Jedoch sind bisher in keinem Falle von Bauchmuskeldefekt Anomalien an Kopf und oberer
Rumpfhilfte erwihnt worden, die als Spuren des Blasenweges gedeutet werden koénnten.
FufBideformitaten lassen sich hier mit groBerer Wahrscheinlichkeit auf eine Entwicklungs-
storung im Bereich des unteren Riickenmarkabschnittes beziehen, und diese wiederum
kann sehr wohl auf anormale Vorginge beim SchluB der unteren Medullarrinne zuriick-
zufithren sein2. — Am ehesten wire vielleicht an eine Blasenwirkung als Ursache bei totalen
Defekten der Muskelschichten mit der eigentiimlichen Faltenbildung an der Bauchoberfliche
zu denken. Aber auch hier sprechen aufler dem Fehlen anderer kennzeichnender Haut-
und Muskelanomalien vorlaufig noch weitere Tatsachen gegen die Blasentheorie. Einmal
ist auch diese Art von Bauchmuskeldefekten in der Regel mit MiBbildungen des Urogenital-
traktes kombiniert, wihrend bei den typischen Muskel- und Kerndefekten eine Beteiligung
innerer Organe extrem selten ist3. Zum anderen betreffen alle bisher publizierten Bauch-
muskeldefekte bis auf eine Ausnahme (HorsTEIN) Knaben. Wohl wird nun auch fiir andere
Muskeldefekte von manchen Autoren das stédrkere Uberwiegen eines Geschlechtes an-
gegeben; so sind Pectoralisdefekte anscheinand bei Mannern, Abducensparesen in ziemlich
erheblichem Grade bei Frauen hiufiger anzutreffent. Wahrend aber hier zum mindesten
die Moglichkeit besteht, daBl Brustmuskeldefekte bei Méannern aus beruflichen und Schiel-
stellungen beim weiblichen Geschlecht aus kosmetischen Griinden 6fter drztlicherseits
erfaflt werden und somit ein unterschiedliches Verhalten der Geschlechter nur vorgetduscht
sein kénnte, kommen solche Auswahlfehler fiir die Erklirung des Geschlechtsunterschiedes
bei Bauchmuskeldefekten nicht in Betracht.

Ich glaube demnach, daBl diesen eine Sonderstellung eingerdumt werden muf.
Die formale Genese nicht neurogener Bauchmuskeldefekte ist dabei bisher nicht
zu durchschauen. Die Auffassung der MiBbildungen des Urogenitaltraktes als
sekundére Folge der fehlenden Muskelspannung der Leibdecken (PELS-LEUSDEN)

! Dariiber hinaus méchte ich sogar glauben, daB die am Menschen erhobenen klinischen
und anatomischen Befunde in ihrer Gesamtheit geeignet sind, die von PLAGENs gegen die
Boxnevieschen Untersuchungen erhobenen Zweifel an der Entstehung der Blasen durch
Liquorauspressung aus dem Nachhirn zu entkriften.

2 Die einzige Beobachtung von Muskeldefekten an Zwillingen, auf die ich beim Literatur-
studium gestollen bin, betrifft den zitierten Fall LieBENAMs mit Bauchmuskeldefekten
infolge MiBbildung der Lendenwirbelsiule, von der nur der eine Zwilling betroffen war.
Es handelt sich hier nach Feststellung des Frankfurter Universitatsinstitutes fiir Erb-
biologie und Rassenhygiene (v. VERSCHUER) um eineiige Zwillinge. Das diskordante Ver-
halten der Zwillingspartner it den Autor mit Recht die Entstehung der MiBbildung in
erster Linie auf exogene Faktoren (intrauterine Druckwirkung infolge Raumbeengung
durch Mehrlingsschwangerschaft, Fruchtwassermangel) beziehen.

3 AuBer den genannten Beobachtungen von Dextrokardie bei Brustmuskelmangel,
die — wenigstens sofern es sich um eine einfache Dextropositio bei linksseitigem Pectoralis-
defekt handelt — sehr wohl mit einer Druckeinwirkung von auBen erklart werden
konnte, ergab die Obduktion bei dem Falle NEURATHS mit einseitiger Facialisparese
und OhrmiBbildung an den inneren Organen eine Nierenaplasie und Entwicklungsstérungen
am Herzen. Ohne weiter darauf eingehen zu wollen, sei erwihnt, dafl Baca beil dem Aus-
gangsstamm der Miuse neben Augen- und Extremititenanomalien auch ,,Nierenatrophie*
antraf. BoNNEVIE hat diese Anomalie bei den iibernommenen Miusen nicht auftreten
sehen. — Hinzugefiigt sei hier nur noch, daB die durch Réntgenstrahlen hervorgerufene
Mutation bei den Bage-LitrLe-Miusen in Analogie zu den meisten bisher experimentell
erzielten Mutationen auch spontan auftreten kénnte.

4 BIELSCHOWSKY gibt fiir Abducensparesen das Verhiltnis zwischen ménnlichem und
weiblichem Geschlecht mit 2:3 an.
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ist nicht befriedigend; ob die hypothetischen Erklarungsversuche der Bauch-
muskeldefekte aus einer Volumensvermehrung der Ingesta (Hydronephrose,
Ascites, Urachusanomalien; STUMME) eine Bestitigung finden werden, muB
vorerst dahingestellt bleiben 1.

Die multiplen, meist symmetrisch angeordneten und oft sehr verbreiteten
Muskeldefekte ohne Verdinderungen der Haut und ohne sonstige Anomalien unter-
scheiden sich grundsétzlich noch schérfer von den ,,typischen‘ Muskel- und
Kerndefekten als die Entwicklungsstérungen der Bauchmuskulatur und miissen
eine andere Phédnogenese haben. Ihre Entstehung ist mit groBer Wahrschein-
lichkeit auf eine direkte Auswirkung krankhafter Erbanlagen zuriickzufiihren.

Um hieriiber weiteren AufschluBl zu gewinnen, ist freilich eine Uberpriifung und Neu-
ordnung der gesamten in der Literatur niedergelegten Beobachtungen erforderlich, deren
Durchfithrung hier nicht am Platze wire. Immerhin 148t sich sagen, daB die Verhaltnisse
wenigstens fiir die auf die Stammuskulatur beschrinkten Muskeldefekte verhéiltnisméBig
einfach zu liegen scheinen. So fallt auf, daB die wenigen bekannt gewordenen Beobach-
tungen von familidr und hereditir aufgetretenen Defekten der Skeletmuskulatur gréBten-
teils als ,,atypisch®? gelten miissen. Weiterhin ist bemerkenswert, daB anscheinend alle
Fille von angeborenen Muskeldefekten, bei denen spiter eine Dystrophie einsetzte, nicht
typisch waren (Literaturangabe s. S. 151).

Nur durch die Einbeziehung solcher Fille konnte BiNe zu der Anschauung
gelangen, daB die Verteilung der angeborenen Muskeldefekte auf die einzelnen
Koérpergebiete nicht allzu stark von den Préadilektionsstellen der progressiven
Muskeldystrophie abweichen wiirde. Fiir die ,,atypischen Muskeldefekte
— aber nur fir diese! — ist vielleicht sogar die Annahme irgendwelcher geneti-
scher Beziehungen zur Muskeldystrophie (im Sinne von BAUER-ASCHNER) nicht
ganz von der Hand zu weisen. Hingegen erscheint mir auch fiir sie die Deutung
als ,,Atavismen* (Avara) bzw. ,,Rudimentierungen‘‘ (vaN ScHRICK) unzulissig.
Phylogenetische Vorginge kénnten héchstens fiir die in keiner Weise patho-
logische und auch rassenmiBig wechselnde Variabilitit einzelner Muskeln, wie
z. B. fiir das Fehlen des M. palmaris long., M. pyramidalis usw. in Betracht ge-
zogen werden. Fir die Pathologie geschweige denn fiir die Pathogenese ist mit
solchen - Vorstellungen nichts gewonnen.

Es ist natiirlich als wahrscheinlich anzunehmen, daB ebenso wie am Korperstamme
auch im Bereiche der von den Gehirnnerven innervierten Muskulatur unmittelbar genetisch
bedingte Anomalien vorkommen3. Ich vermag mir vorerst kein sicheres Urteil zu bilden,
in welchem Umfange die besonders zahlreichen Fille von familidren und hereditiren Augen-
muskelldhmungen als ,,atypisch‘ anzusprechen sind und méchte daher nur darauf hinweisen,
daf BieLscHOWSKY den EinfluB der Hereditit bei den ,.eigentlichen kongenitalen Be-
wegungsstérungen nicht fiir sehr groB hilt. Es wird Aufgabe der Ophthalmologen sein,
das vorliegende Material nachzupriifen und nach Méglichkeit eine Trennung genetisch ver-
schiedener Formen durchzufiihren.

Nur nebenbei sei bemerkt, daf selbstverstindlich auch fiir das isolierte
Auftreten der genannten Begleitanomalien, insonderheit der HandmiBbil-
dungen in Form der Syndaktylie und Brachyphalangie nicht ausschlieflich die
Blasentheorie in Betracht gezogen werden darf. Zweifellos werden sich diese

1 Als atypisch ist die einzige bisher beschriebene Beobachtung von einseitigem Masseter-
defekt mit UnterkiefermiBbildung und gedoppelter Ohranlage (KAHLENBORN) bei der
Besprechung der klinischen Symptomatologie nicht erwahnt worden. Ein von KAHLEN-
BORN zitierter Fall VIRcEOWs mit einer ganz entsprechenden Unterkiefer- und OhrmiB-
bildung, aber ohne Masseterdefekt, 148t eine Entwicklungsstérung des ersten Kiemen-
bogens annehmen, deren Ursache vorerst dahingestellt bleiben muPf.

2 FURSTNER: 2 Geschwisterfille mit beiderseitigem Quadrice ~lefekt; CoNcETTI sowie
BAUER und ASCHNER: je 2 Geschwisterfille mit multiplen, bilatera -2 Defekten; KraMER:
hereditdres Fehlen der Daumenballenmuskulatur an beiden Hénden.

3 VAN DER WEYDE, GowERs und OPPENHEIM beobachteten das Auftreten von Muskel-
dystrophie bei Fallen mit kongenitalen Defekten im Gehirnnervenbereich (zit. nach BING).
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Anomalien auch aus einer ganz anderen, genetischen Grundlage entwickeln
kénnen L.

Wenn wir uns nun wieder den fypischen Muskel- und Kerndefekten, die
einschlieflich aller Begleitanomalien mit grofiter Wahrscheinlichkest auf Haut-
Liquorblasen zurickzufihren sind, zuwenden, so mull auf einige Unterschiede
aufmerksam gemacht werden, die zwischen diesen und den Anomalien der
Bage-LittLE-Méuse in lokalisatorischer und vor allem in genetischer Hinsicht
bestehen.

Im Ziichtungsversuch an Mausen sind bisher ExtremitdtenmiBbildungen
ohne Augenanomalien nicht beobachtet worden. Die Kreuzung mit anderen
Rassen ergab wohl deutliche Variationen in bezug auf Héufigkeit und Ver-
teilung der begleitenden Extremitétenanomalien (BONNEVIE), niemals fehlten
aber die ihrerseits auch allein auftretenden Entwicklungsstorungen der Augen.
Ebenso wie nun aber die Unterschiede in der Ausprigung der Extremitéiten-
anomalien bei verschiedenen Kreuzungsversuchen von BoNNEVIE lediglich auf
eine variierende Konfiguration der embryonalen Korperoberfliche bezogen
werden, konnte sich das isolierte Auftreten von typischen Muskeldefekten am
Stamme beim Menschen sehr wohl aus einer besonderen Gestaltung des cranialen
Abschnittes menschlicher Embryonen erkléren; schon auf frithen Entwicklungs-
stufen weist das Oberflachenrelief rassen- und natiirlich erst recht artgeméle
Unterschiede auf.

Ein abweichender Blasenweg und die daraus resultierende verschiedene
Verteilung der Anomalien sind somit keineswegs als schwerwiegender Unter-
schied zu werten. Mit groferer Berechtigung kénnten Bedenken daraus ent-
stehen, daB sich die Anomalien bei den Mausen als ausgesprochen erblickes
Merkmal von recessivem Charakter erwiesen haben (BAGG-LITTLE, BONNEVIE),
wihrend dieses Verhalten beim Menschen zum mindesten nicht mit gleicher
Deutlichkeit zutage tritt. Auch dieser Einwand ist aber nicht stichhaltig. Der
recessive Erbgang wird bei den Mausen durch ein Hauptgen bestimmt, das in
homozygotem Zustand fiir den Austritt eines ungew6hnlich groBen Fliissigkeits-
quantums verantwortlich zu machen ist; die endgiiltige Manifestierung der
Anomalien hingt lediglich von der Prigung des Oberflichenreliefs, also anderen
Genen oder Genkomplexen modifizierender Art ab. Es ist jedoch durchaus nicht
erforderlich, eine Identitdt des Haupltgens fiir tierische und menschliche Ent-
wicklungsstorungen vermeinter Art vorauszusetzen. Nichts spricht gegen die
Auffassung, dall eine Erhohung der aus dem 4. Ventrikel austretenden Fliissig-
keitsmenge durch wverschiedene Faktoren idiotypischer wund selbst intrauterin-
peristatischer Art hervorgerufen werden kann. Die Erblichkeitsverhilinisse
kinnen somit von der Entwicklungsmechanik ganz getrennt und das genetische
Problem des ,,Status BoNNEVIE beim Menschen noch als durchaus offen an-
gesehen werden. Eine Klirung dieser Fragen wird erst moglich sein, wenn das
gesamte vorliegende Beobachtungsmaterial nach neuen Gesichtspunkten geordnet
und durch umfassende familienstatistische Erhebungen ergéinzt worden ist 2.

1 Wichtig ist in dieser Hinsicht die Feststellung von Por, daB bei beidseitiger Brachy-
daktylie die Beteiligung des Mittelfingers gering ist, wihrend er bei den einseitigen, mit
Syndaktylie kombinierten Fallen neben dem Zeigefinger die stérkste Reduktion aufweist.

2 Die einzige mir bisher bekannt gewordene Beobachtung von famillidrem Auftreten
einer Kombination von Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich mit Muskel-
defekten am Rumpf stammt von Beerz. Es handelt sich um 4 (3 lebende und 1 gestorbenes)
Geschwister beiderlei Geschlechts unter 8 Kindern, deren Eltern blufsverwandt waren.
Wahrend dieses Verhalten fir recessiven Erbgang spricht, wiesen bei GrREIF Vater und
2 Sohne einseitige, nicht sehr charakteristische, aber immerhin als ,,typisch‘ anzusprechende
Brustmuskeldefekte auf. Ebenso scheint bei einschligigen Beobachtungen von kongenitaler

Ophthalmoplegia ext. und Ptosis [WAARDENBURG (s. Anm. 1, S.170); weitere Literatur-
angaben bei FRANCESCHETTI] ein dominanter Erbgang im Vordergrund zu stehen.
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Diagnose.

Einleitend wurde der Begriff der ,,angeborenen’ Muskeldefekte und Be-
weglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich auf frihzeitig in der Ontogenese
zum Abschlufl gekommene Entwicklungsstorungen begrenzt. Die klinische und
anatomische sowie entwicklungsphysiologische Analyse hat ergeben, daBl auch
die damit erfalten Anomalien noch nicht einheitlicher Art sind. Wahrend
einerseits die Grenze zwischen Muskel- und Kerndefekten erstmalig mit voller
Berechtigung durchbrochen werden konnte, haben sich andererseits snnerhalb
dieser Gruppen scharfe Tremnungslinien ergeben. Zur Foérderung weiterer For-
schung ist es somit notwendig, das genetisch Zusammengehorige auch klinisch
zu vereinen und Wesensfremdes, wenn auch phénotypisch Ahnliches, davon
abzutrennen. Es sollen daher noch kurz die sich aus Vorstehendem ergebenden
Richtlinien fiir eine differenzierende Diagnostik angegeben werden.

Unter den Muskeldefekten des Korperstammes lassen sich die Bauchmuskel-
defekte leicht als eine, wenn auch in sich noch nicht einheitliche Sondergruppe
abtrennen. Die iibrigen Muskeldefekte miissen in primdre Unterentwicklungen,
deren formale Genese noch nicht geklirt ist, und sekunddire Fehlentwicklungen
unterteilt werden. Auch diese Trennung wird sich in den allermeisten Fillen
unschwer durchfiihren lassen. Alle bilateral-symmetrischen Defekte ohne
Hautverdnderungen sind in die erste und alle einseitigen, an ,,typischer Stelle
lokalisierten und mit den geschilderten charakteristischen BegleitmiBbildungen
kombinierten Muskelanomalien in die zweite Gruppe einzureihen!. Es ist
denkbar, daB in einzelnen Fillen, die deutliche Zeichen einer von aullen kommen-
den Schadigung offenbaren, kein (intrapersoneller) Idioparatransfert (PraUNDLER
im Handbuch fiir Kinderheilkunde, Bd. 1) durch Hautblasen vorliegt, sondern
andere, frither in Betracht gezogene Ursachen (Amnionanomalien usw.) fiir
die Entwicklungsstérung verantwortlich zu machen sind. Eine grofie Bedeutung
diirfte aber solchen Schadensmomenten nicht mehr zukommen.

Etwas schwieriger kann sich klinisch die Unterscheidung genetisch differenter
Bewegungsstorungen im Gehirnnervenbereich gestalten. Hier wird es vor allem
darauf ankommen, die den typischen Muskeldefekten in entwicklungsphysio-
logischer Hinsicht gleichzustellenden Anomalien herauszuschéilen. Vereinfacht
wird die Sachlage dabei insofern, als innerhalb dieser Gruppe grundsitzliche
Unterschiede zwischen den im Kerngebiet und den in der Peripherie lokali-
sierten Stoérungen nicht mehr bestehen. Wihrend den typischen Defekten der
Skeletmuskulatur stets eine periphere Entwicklungsstérung zugrunde liegt, kann
ja der gleiche Schaden im Gebiete der Gehirnnerven nicht nur enfweder zentral
oder peripher, sondern auch gleichzeitig an beiden Endpunkten des peripheren
Neurons angreifen. Trotzdem wird man auch weiterhin nach Mdglichkeit die
Stérung genauer zu lokalisieren trachten.

Mit voller Sicherheit ist eine Entwicklungsstérung im Kerngebiet wohl
nur bei den bilateralen komplexen Beweglichkeitsdefekten zu diagnostizieren,
bei denen eine kombinierte Facialis-Abducensparese — vor allem in Verbindung
mit erhaltener Konvergenzreaktion — im Mittelpunkt des Symptomenbildes
steht. Bei diesen Defekten sind auch am hiufigsten Anomalien im Bereich des
Stammes anzutreffen, die eine in der Fetalzeit stattgehabte Wanderung von
Haut-Liquorblasen erkennen lassen. Gewi sind auch die anatomisch nach-
gewiesenen, isolierten Hypoplasien der im hinteren Teil der Briicke sowie in der
distalen Medulla oblongata gelegenen Kerne in durchaus einleuchtender Weise

1 Zweifel konnten sich nur fiir solche Fille ergeben, bei denen Anomalien der den Defekt
deckenden Hautschichten in wenig ausgesprochener Form vorhanden sind, ohne daB weitere
Entwicklungsstérungen eine sichere Handhabe bieten; diese Sachlage ist meines Erachtens
nur selten gegeben.
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mit einer Druckeinwirkung durch primére Nackenblasen zu erkldren. Doch
scheinen hier weitere Folgen einer gesteigerten Liquorauspressung in der Regel
zu fehlen. Bei isolierten Gehirnnervenlahmungen kann somit klinisch die Fest-
legung des priméren Angriffspunktes der Schédigung schwierig, wenn nicht
unmoglich werden. Halbseitige, mit Atrophie verbundene Zungenldhmungen
werden insbesondere bei Kombinationen mit Stérungen der Schlundmuskulatur 1
die Annahme einer Kernschidigung rechtfertigen (SiMoNs, GOLDSTEIN). Aus-
fallserscheinungen im Innervationsgebiet des Accessorius werden in der Regel
peripherer Natur sein; immerhin ist bei elektiven Trapezius-Sternocleido-
Defekten, vor allem in Verbindung mit Beweglichkeitsstorungen im Gebiet des
IX. und X. Gehirnnerven (STERZING) ein zentraler Sitz mdglich.

Im Innervationsgebiet des VI. und VIIL. Gehirnnerven, deren dicht benach-
barte Ursprungsstellen am Boden des 4. Ventrikels einer Druckwirkung am
starksten exponiert sind, ist eine ¢solierte Schidigung einzelner Kerne unwahr-
scheinlich. Einseitige Abducens- und Facialisparesen, von letzteren vor allem
die mit Ohrmuschelmifbildungen kombinierten Storungen, werden somit als
periphere Ldsionen aufzufassen sein. Aber auch doppelseitige, ausschlieflich
den Facialis oder den Abducens betreffende Stérungen werden nicht ohne weiteres
auf Kernschadigung bezogen werden diirfen.

Auf die groften Schwierigkeiten wird die exakte Differentialdiagnose bei
isolierten Bewegungsstorungen im Bereich der Augenmuskeln stoBen. Ohne
weiteres diirfen wohl alle diejenigen kongenitalen Defekte, die sich unter
Voraussetzung eines normal angelegten Mechanismus des Augenbewegungs-
apparates nicht erkldren lassen, auf eine Entwicklungsstérung vermeinter Art
bezogen werden. Sichere Handhaben hierfiir kénnen sich aus dem Nachweis
anormaler Beschaffenheit der Bulbusadnexe sowie weiterer, als kennzeichnend
anzusehender Entwicklungsstérungen in der Orbitalgegend oder an anderer
Stelle ergeben. Ob und in welchem Umfange eine Lésion im Kerngebiet dabei
im Spiele ist, wird vielleicht oft nicht zu entscheiden sein. Abzulehnen ist eine
Kernlision bei einseitigen Ophthalmoplegien komplexer Art 2.

Die Abtrennung supranucledrer, oberhalb des Kerngebietes lokalisierter
Storungen mull mit allen Mitteln neurologischer Diagnostik angestrebt werden 3.

Therapie.

Den Behandlungsmoglichkeiten von Muskeldefekten im Bereiche der Skelet-
muskulatur sind naturgemifl engste Grenzen gezogen. AuBer den aus kos-
metischen Griinden indizierten Eingriffen, wie der Beseitigung von Syndaktylien
und der Durchtrennung anderweitig lokalisierter Flughautbildungen wird eine
Therapie kaum moglich, bei den in der Regel erstaunlich geringen Funktions-
ausfillen aber auch gar nicht notwendig sein. GréBere Erfolgsaussichten bieten

! Der anatomische Nachweis einer ,,Aplasie* des Nucleus ambiguus ist bisher allerdings
noch nicht einwandfrei erbracht; die einzige Unterlage hierfiir ist die an nicht ganz einwand-
frei erhaltenem Material durchgefiihrte Untersuchung HeuBNERs (s. S. 163, Anm. 1).

? So muB z. B. fiir die Beobachtung FANCONIs einer einseitigen totalen Ophthalmoplegie
mit Beteiligung der inneren Augenmuskeln ohne sonstige MiBbildungen die anatomische
Grundlage — wie auch der Autor annimmt — in einer Lasion des Nervenstammes gesucht
werden, wenn auch die Ursache hierfiir nicht ermittelt werden konnte.

3 BonnNEVIE halt allerdings auch eine Schidigung des Vorderhirnes durch die in der
Augengegend lokalisierten Blasen fiir méglich. Unter dieser Voraussetzung kénnten sich
Beobachtungen wie die von Crouzox und Mitarbeitern (s. S. 159) oder von SCHWEINITZ,
der bei einer Patientin mit kongenitaler kompletter bilateraler ext. Ophthalmoplegie und
Ptosis durch das Encephalogramm einen Rindenschwund an beiden Stirn- und Scheitel-
iappen nachweisen konnte, auf die gleiche entwicklungsphysiologische Grundlage bringen
assen.

Handbuch der Neurologie. XVI. 12
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somit lediglich die hier nicht zu erérternden operativen Korrekturen von Be-
weglichkeitsstorungen der Augenmuskeln. Mit vollem Rechte mahnt aber
BieLscHOWSKY auch hier zur Vorsicht. Eine mechanisch abwegige Beschaffen-
heit des Augenbewegungsapparates kann das Ergebnis eines nach physiologischen
Regeln aufgestellten Operationsplanes recht enttéduschend gestalten. Aus
gleichen Griinden kann das oft beobachtete Versagen von Myo- und Tenotomien
zur Korrektur von Skeletanomalien, wie z. B. der SPRENGELschen Deformitit,
nicht wundernehmen. Somit sollten auch alle chirurgisch-orthopéadischen MaB-
nahmen im Bereich der Skeletmuskulatur nur nach reiflicher Uberlegung aus
strenger Indikationsstellung in Angriff genommen werden.
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MiBbildungen des Riickenmarks.

Von 0. GAGEL-Breslau.
Mit 42 Abbildungen.

Das Verstandnis fir die MiBbildungen des Riickenmarkes setzt eine gewisse
Kenntnis der bei der Entwicklung des Riickenmarkes sich abspielenden Vorgénge
voraus, weshalb zunichst in aller Kirze auf die Entwicklungsmechanik des
Riickenmarkes eingegangen wird.

Entwicklung des Riickenmarks.

Die Entwicklung des Riickenmarkes teilt man zweckméBig in drei Stadien.

Das erste Stadium 148t eine Sonderung des duBeren Keimblattes in zwei
Bezirke, in das verdiinnte Hornblatt und in die dickere Medullarplatte erkennen.

Das zweite Stadium umfafit die Umwandlung der Medullarplatte in das
Medullarrohr, indem die Rénder der Platte sich zu den Medullarwiilsten erheben
und diese dann in der Mitte verwachsen. Die Keimzellen des Medullarrohres
sind in eine innere und duBere Schicht gesondert, wobei die innere dem Lumen
nahe das Bildungsmaterial fiir die Spongioblasten und spéitere Neuroglia, die
duBere das fiir die Neuroblasten und spiteren Ganglienzellen abgeben soll.
Der ventrale und dorsale Pol soll sich aus Zellen ependyméren Charakters zu-
sammensetzen (BIELSCHOWSKY).

Im dritten Stadium erfolgt die Umwandlung des Medullarrohres in den
eigentlichen Zentralkanal, und zwar nicht durch einfache Verengung des Me-
dullarrohres, sondern durch Aneinanderlegen der Seitenwéinde, wobei zu gleicher
Zeit, der dorsale Ependymkeil bis zu seiner Vereinigung mit dem ventralen
ventralwirts vorriickt (CAJAL, SCHIEFFERDECKER).

Entwicklungsstorungen.

Zu den Entwicklungsstorungen, die im frithesten Stadium der Riickenmarks-
entwicklung einsetzen, sind 1. das Fehlen eines Riickenmarks (totale Amyelie),
2. die Rachischisis posterior zu nennen.

Amyelie.

Da diese Mifbildungen mehr anatomisch-physiologisches und weniger
klinisches Interesse haben, werden sie nur in Kiirze erwihnt. Einen Fall von
totaler Amyelie mit Vorhandensein von Spinalganglien und ihrer Nerven-
ausldufer beschreibt LEoxora. Nach Ablésen der bedeckenden Dura konnte er
links das 10. und rechts das 9. Spinalganglion und in der Nackengegend 3 weitere
Spinalganglien darstellen. Die zentralen Wurzeln zogen die Wirbelrinne entlang
gegen das Hinterhaupt, wodurch man den Eindruck gewinnt, sie wollten das
fehlende Riickenmark suchen. Die peripheren Nerven entsprangen alle aus den
Spinalganglien, auch die Muskeldste. Wihrend die Spinalganglien, sympathi-
schen Ganglien und hinteren Wurzeln vorhanden waren, fehlten die vorderen.
Die Wurzeln waren nur von der Arachnoidea umgeben, wihrend die Dura nur
die Spinalganglien iiberdeckte und dann mit den defekten Wirbelbogen verwuchs.

Die eben angefiihrte Beobachtung spricht fiir die von His vertretene Auf-
fassung, daf sich die sympathischen und Spinalganglien vor Schlufl des Medullar-
rohres als Neuralleiste von der Medullarplatte absondern und neben die Wirbel-
sdule zu liegen kommen. Von Bedeutung ist des weiteren die Tatsache, daf3
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sich trotz Fehlens von Vorderhornzellen und vorderen Wurzeln die quergestreiften
Muskelfasern gut entwickeln konnen. Somit wachsen wihrend der Embryonal-
periode die quergestreiften Muskeln obhne nervése Reize und erst in der post-
embryonalen Periode werden das Wachstum und die Entwicklung der quer-
gestreiften Muskeln von funktionellen Reizen abhingig.

GroBes physiologisches Interesse scheinen mir noch einige in der Literatur
angefithrte Félle zu haben, die zu der ersten Gruppe zédhlen, so ein Kind, das
sogar eine Lebensdauer von 8 Tagen erreichte und bei dem nur die caudale
Hilfte der Briicke und die Spinalganglien nachweisbar waren, wihrend das
verlaingerte Mark und das Riickenmark fehlten. Andere Kinder sollen bei
alleinigem Besitz der Spinalganglien trotz Fehlens des Gehirns, der Oblongata
und des Riickenmarkes geatmet haben, und zwar zum Teil nach dem CHEYNE-
StoxEsschen Typus (Ernst). Die grofe
Wichtigkeit dieser Fille fiir die Physio-
logie der Atmung und der MiB3bildungen
braucht nicht weiter hervorgehoben zu
werden.

Rachischisis posterior.

Bei der Rachischisis posterior setzt
die Entwicklungsstérung ebenfalls im o ) )
ersten Entwicklungsstadium ,,der Me-  Hockenmarkehinte nad Sedullarrohs sid vecht
dullarplatte cin. Die Wirbelbogen, fiehlosten, Die Moduliplatte ) st gl
Riickenmarkshdute und das Medullar- héute (Pia P, Arachnoidea 4, Dura D) gehen
rohr sind nicht geschlossen. Am Boden  §eether.” S5 Wirbetbogen, 1 Wirbelkorper,
einer seichten Rinne liegt das fiir die N R e el (Seheroa nach
Riickenmarksbildung bestimmte Ge- '
webe breit ausgebreitet plattenférmig zutage (s. Abb. 1). Infolge reichlicher, dicht
beisammen liegender diinnwandiger Gefille, die zu Blutungen neigen, erscheint
diese rudimentére Riickenmarksanlage (Medullarplatte) rot und von kavernéoser,
schwammiger Beschaffenheit. Das dichte GefiBnetz durchziehen feine Glia-
fasern und dazwischen eingestreut liegen Gliazellen. Vereinzelt trifft man
feine Markfaserbiindel. Ganglienzellen finden sich nur selten in kleinen Gruppen
angeordnet. Eine Andeutung von Vorder- und Hinterhorn laBt sich nur bei
hoheren Reifegraden feststellen. Die gefiafireiche Medullarsubstanz, welche der
Pia, Arachnoidea und Dura aufliegt, fithrt nach v. RECKLINGHAUSEN den Namen
Area medullo-vasculosa. Sie verliert zuweilen, da sie sehr hinfillig ist, ihr
Epithel. Bei ausgetragenen Kindern liegt in der Area medullo-vasculosa das
Riickenmarksgewebe nur selten frei, denn die Oberfliche leidet schon intra-
uterin durch Maceration in der Amnionflissigkeit, auBerdem fithren spéter
noch Quetschungen bei der Geburt und Infektionen nach der Geburt zur Zer-
storung der Epitheldecke. Es kommt dann zu einer Vernarbung, die schon
im Fetalleben und zwar zu verschiedenen Zeitpunkten desselben einsetzen kann
und zu einer Hautentwicklung im Gebiet der Area fithrt. Gewdhnlich fehlen
dieser Haut Papillen, Haare, Haarbalg-, Schweildriisen und elastische Fasern
sowie das subcutane Fettgewebe. Im Falle 1 HENNEBERGs setzte diese Ver-
narbung erst nach der Geburt ein und war beim Tode des zweimonatlichen
Kindes noch nicht abgeschlossen. Die Medullarplatte wies dorsal kein Medullar-
epithel auf, sondern ging meist ohne scharfe Grenze in eine Zone von welligem,
nicht besonders kernreichem Bindegewebe iiber (HENNEBERG). Seitlich setzt
sich die Area medullo-vasculosa in die zarte, gefillreiche Zona epithelio-serosa,
die von Epithel bedeckte, von Nervengewebe freie Pia-Arachnoidea fort. An
diese schlie3t sich die immer noch zarte Zona dermatica an, eine von Epidermis
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bedeckte Haut mit Haaren. Oral und caudal wird die Area medullo-vasculosa
von trichterformigen Vertiefungen, der craniellen und caudalen Polgrube,
begrenzt, die in den Zentralkanal der angrenzenden geschlossenen Riickenmarks-
teile fithren. Da sich aber das Riickenmark ober- und unterhalb der Area héiufig
nicht gleich schlieBt, sondern in dieser Gegend Doppelbildungen des Riicken-
markes vorhanden sind, geht die Area 6fter in die auseinander gelegenen Riicken-
markshilften iiber, weshalb man dann nicht von Polgruben sprechen kann
(HENNEBERG).

Die Rachischisis posterior kann sich als Rachischisis partialis (Merorachis-
chisis) cervicalis, dorsalis, lumbalis und sacralis auf den Hals-, Brust-, Lenden-
und Kreuzbeinteil beschrinken. Einen interessanten Fall von Rachischisis
partialis, bei dem die auffallend lange Wirbelspalte von der unteren Brust-
wirbelsdule bis in die SteiBbeinwirbel reichte, wihrend sich die Area medullo-
vasculosa nur vom 12. Brust- bis 2. Lumbalwirbel ausdehnte, teilt HENNEBERG
mit. Die lateralen Rénder der Area waren hakenférmig dorsalwérts gebogen.
Hinterhorner waren nicht differenziert, die Vorderhornzellen erwiesen sich zum
Teil schwer verindert (Vakuolen, Neuronophagie). Vordere und hintere Wurzeln
waren extramedullir vorhanden und durch ein Ligamentum denticulatum
getrennt, ebenso waren die Spinalganglien von normalem Bau. Dorsal ging,
wie bereits erwihnt, das nervése Gewebe ohne scharfe Grenzen in ein welliges
Bindegewebe iiber. Das Kind besall auBerdem einen Hydrocephalus internus,
Xerose der Hornhiute und einen KlumpfuB links. Eine Rachischisis totalis
(Holorachischisis) liegt dann vor, wenn sémtliche Wirbelbogen Riickenmarks-
hiute und das gesamte Riickenmark einen mangelhaften Schlufl aufweisen.
Diese MiBbildung ist im allgemeinen mit Akranie und Anencephalie verbunden.
Die Spinalganglien sind dabei segmental von der Medullarplatte getrennt,
doch nicht extradural ausgewandert, sondern liegen nahe der Area medullo-
vasculosa.

. In der Nomenklatur der Rachischisis herrscht leider zur Zeit noch keine
Ubereinstimmung, so versteht FOrRSTER unter Rachischisis alle Wirbelspalten,
wihrend W. KocH nur totale Spaltbildungen der Wirbelsdule mit diesem Namen
belegt wissen will. Von anderer Seite werden alle Wirbelspalten ohne Cysten-
bildung als Rachischisis bezeichnet.

(Klinisches Bild siche am Ende des nidchsten Abschnittes.)

Myelocele (Myelomeningocele).

Die Myelocele hat die néchste Verwandtschaft zur Rachischisis posterior.
Durch eine Flissigkeitsansammlung ventral von der Area medullo-vasculosa
wird die offene plattenférmige Riickenmarksanlage abgehoben, bruchsack-
artig ausgestiilpt und itber die Riickenfliche emporgetrieben. Die Fliissigkeits-
ansammlung kann dabei sowohl zwischen der Pia und Arachnoidea (s. Abb. 2), wie
zwischen den Blittern der Arachnoidea (s. Abb. 3) auftreten. Im ersten Falle ziehen
die Riickenmarkswurzeln durch die mit Flissigkeit gefiillte Hohle (s. Abb. 2),
im zweiten Falle verlaufen sie im Bogen in der Sackwand auflen von der Pia,
innen von der Arachnoidea begrenzt (s. Abb. 3). Die Dura iiberzieht am ven-
tralen Grund die Wirbelrinne und kann durch die Wirbelspalte in die Sackwand
umbiegen, um sich dann im subcutanen Gewebe der Zona dermatica zu ver-
lieren. Die zarte Area medullo-vasculosa ist infolge ihrer exponierten Lage
Liasionen besonders ausgesetzt und daher geht zuweilen ihr Epithel zugrunde,
wobei es von der Epidermis aus zu einer sekundiren Uberhidutung kommen
kann. Je frither im intrauterinen Leben die Uberhautung stattfindet, um so
mehr wird man mit der Ausbildung einer histologisch vollentwickelten Cutis
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rechnen diirfen. Als Erster beschrieb E. NEUMANN einen Fall von Myelomeningo-
cele, bei dem sich an Stelle der Area medullo-vasculosa eine mehr oder minder
ausgebildete Cutis eventuell mit Panniculus adiposus vorfand, so daf ein
geschlossener Hautsack die Cyste umgab. NEUMANN bezeichnete diese Form
der Myelomeningocele im Gegensatz zu der frither geschilderten Myelomeningo-
cele aperta als Myelomeningocele subcutanea, wobei er erwdhnt, dall letztere
nicht so selten vorkommen soll. Im Falle NEUMANNs ist es anscheinend infolge
der starken Ausdehnung der Cyste zu einer weitgehenden Verdiinnung und
Zersprengung der Medullarplatte gekommen. Das urspriinglich vorhandene
Epithel der Medullarplatte ging nach dem Uberwachsen durch die Haut strecken-
weise zugrunde. In den durch das Bindegewebe zersprengten Teilen der Medullar-
platte fanden sich Epithelreste, die meist von einem nervosen bzw. gliésen

Abb. 2. Myelocele. Die Medullarplatte (M) mit an- Abb. 3. Myelocele. Die Fliissigkeit hat sich

liegender Pia (P) wurde infolge eines Hydrops zwi- in diesem Fall zwischen den ventralen Blit-

schen Arachnoidea (4)und Pia (P)nach dorsal sack- tern der Arachnoidea (4) angesammelt, wes-

formig ausgebuchtet. Da sich die Fliussigkeit zwi- halb die Nervenwurzeln in der Sackwand zwi-

schen Pia und Arachnoidea angesammelt hat, ziehen schen Pia (P) und Arachnoidea (4) verlaufen.

die Riickenmarkswurzein durch den Sack hindurch. (Schema nach HILDEBRAND umgezeichnet.)
(Schema nach HILDEBRAND umgezeichnet.)

Gewebe eingerahmt waren. Nach NEUMANN soll das Epithel sekundir in das
Bindegewebe vorgedrungen sein und dort gliéses Gewebe erzeugt haben, was
aber wenig Wahrscheinlichkeit fiir sich hat. Ansammlung von Fliissigkeit
zwischen Area und Bindegewebe und Weiterwuchern des Epithels auf das
Dach der Cyste sollen dann sekundir das Bild der Myelocystocele erzeugen
konnen. HENNEBERG erscheint diese Annahme NEUMANNs gezwungen, seiner
Auffassung nach kann sich das Riickenmark verspdtet und nur partiell schlieBen,
womit sich die mit Epithel ausgekleideten Spalten in der Area erkliren lieBen.
Wuchert dann Bindegewebe in die Area hinein, so entstinden die von NEU-
MANN beschriebenen Bilder. HENNEBERG beschreibt eine ungefihr birnengroBe
Myelomeningocele subcutanea bei einem 3 Monate alten Knaben, die in der
Lumbalgegend gelegen war. Ventral grenzte sich die Medullarplatte gegen eine
sehr gefafreiche Bindegewebsschicht (Pia und Arachnoidea) scharf ab, wihrend
dorsal ein kernarmes Bindegewebe in Form eines Maschenwerkes sich in das
Nervengewebe vorschob und es so in viele kleine Inseln zerlegte. Die Haupt-
platte enthielt zwei zum Teil geschlossene Zentralkanile sowie Haufen von
Epithelzellen. Dorsal besall die Medullarplatte nirgends Epithel und war nicht
scharf gegen das Bindegewebe abgrenzbar. In lateralen Anschwellungen fanden
sich zahlreiche Ganglienzellen, wahrend Markfasern sowie Achsenzylinder
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vollkommen fehlten. In den seitlichen Wandungen der Cyste waren gut aus-
gebildete Langs- und Querschnitte von Markscheiden eingesprengt. Die Medullar-
platte setzte sich hauptsichlich aus einem sehr feinen Gliamaschenwerk zu-
sammen, in dem kleine runde, dunkle und etwas gréflere helle Kerne ver-
streut lagen.
Die SchlieBung der Medullarplatte kann, wie bereits erwihnt, verspéitet
und partiell erfolgen, wobei sich die seitlichen Teile nach innen umschlagen
kénnen, wobei bretzelartige Querschnitte entstehen,
wie sie von SIBELIUS beschrieben wurden.

Ein eigener Fall von Myelomeningocele sub-
cutanea sei an dieser Stelle wenigstens in Kiirze
mitgeteilt.

Es handelte sich um eine Frithgeburt (8 Mo-
nate), bei der gleich nach der Geburt eine unge-
fahr 2 Markstiick groBe Stelle in der Gegend der
Lendenwirbelsdule auffiel, die nicht iiberhdutet
war und ein rotes, gallertiges Aussehen hatte. Von
Geburt an bewegte das Kind die Beine nie. Mit
der Zeit tberhdutete sich die rote Stelle und
wolbte sich allmihlich mehr und mehr vor. Bei
der Klinikaufnahme, die im Alter von 10 Monaten
erfolgte, fand sich in Gegend der Lendenwirbel-
sdule eine ungefahr ménnerfaustgrofle, cystische,
durchscheinende Geschwulst, die relativ breit auf-
saBl; sonst waren keine Entwicklungsstérungen
nachweisbar. Die unteren Extremitdten waren
schlaff gelahmt und zeigten KlumpfuBbildung.
Auf Einstich in die Beine erfolgte keine Schmerz-
reaktion, wihrend eine solche am Rumpf und an
den oberen Extremitdten auszulosen war. Nach
zweitdgigem Klinikaufenthalt starb das Kind an
einer Pneumonie.

Weder in der Familie der Mutter noch des Vaters
sind irgendwelche MiBibildungen oder Nervenkrank-
heiten nachweisbar.

Anatomischer Befund.

Abb. 4. Oberhalb des Hautsackes
gelegener Riickenmarksabschnitt
mit caudalem Anteil der Oblon-
gata von einer Myelocele subcu-
tanea. Auffallend ist die Auftrei-
bunginGegend der Hinterstrangs-
kerne, die nach caudal verlagert
sind (CHIARIsche MiBbildung).
Auftreibung im mittleren Brust-
mark infolge von Hohlenbildung
innerhalb des Riickenmarks.

Bei der Autopsie fand sich ein Wirbelspalt, der vom
11. Brust- bis zum 4. Lendenwirbel reichte. Das geschwulst-
artige Gebilde wurde im Zusammenhang mit dem Riicken-
mark entfernt. Das Gehirn wies einen starken Hydro-
cephalus internus auf und die Tonsillen des Kleinhirns
reichten auffallend weit nach unten in den Wirbelkanal.
(ArNoLpsche MiBbildung.)

Die Gegend der Hinterstrangskerne erschien aufge-

trieben und nach caudal verlagert (s. Abb. 4). (CHIARI-
sche Mibildung.)

Die Dura sowie die weichen Riickenmarkshaute erwiesen sich etwas verdickt. Nach
Eréffnung der Dura sah man, daB das Riickenmark in den mittleren Brustabschnitten
aufgetrieben war (s. Abb. 4). Beim Durchschneiden des Riickenmarks in Hohe dieser
Auftreibung zeigte sich ein mehr oder minder zentral gelegener Hohlraum. Auf einem
Querschnitt durch den Hautsack ist innerhalb des Hautsackes ein feiner membranartiger
Sack zu erkennen, der dorsal in breiter Ausdehnung mit der Haut bzw. Area medullo-
vasculosa und ventral mit der Dura verwachsen ist. In den seitlichen Partien hebt sich
der membranartige Sack anscheinend infolge von Schrumpfung von dem Hautsack ab,
man sieht zwischen dieser feinen Membran und der Sackwand die Riickenmarkswurzeln
verlaufen (s. Abb. 5). .
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Mikroskopische Beschreibung.

Es wurde aus den verschiedenen Hohen des Riickenmarks und der Medulla oblongata
Material entnommen, an dem die in der Neurohistopathologie iiblichen Firbemethoden
angewandt wurden. Auf die Beschreibung der feineren histologischen Befunde am GroB-
und Kleinhirn (Vorhandensein einer embryonalen Kérnerschicht) wird an dieser Stelle
wegen Platzmangels verzichtet.

In Héhe der Hauptolive ist der 4. Ventrikel noch geschlossen, doch schickt er nach
beiden Seiten und dorsal schlauchférmige Ausliufer aus. In der Umgebung des geschlossenen
4. Ventrikels erscheinen die BlutgefiBe vermehrt und sind von einem breiten Bindegewebs-
mantel eingehiillt. Die weichen Riickenmarkshéute sind etwas verdickt und gefafreich.
Die Ganglienzellen des Hypoglossuskernes zeigen Schrumpfung des Zellkerns und Auf-
lésung der Nissr-Granula. Im oberen Halsmark erscheint der Zentralkanal als lang ausge-
zogener, querer Spalt,
welcher nahezu die Lange
der Kommissur besitzt.

Auf dem Markscheiden-
bild fallt in den Seiten-
stringen eine Randlich-
tung auf, wahrend im
Hinterstrangsgebiet ein
schmales, dorsal und zu
beiden Seiten des Septum
posterius gelegenes Drei-
eck Markfaserausfall er-
kennen 148t. Den quer-
gestellten Zentralkanal,
der von Zylinderepithel
ausgekleidet ist, umgibt
ein vollig markfreies
Areal. Auf dem vAN GIE-
soN-Bild sind in diesem
Areal viele kleine dunkle
runde Gliakerne gelegen
und im Horzer - Bild
findet sich dort Faser-
gliose. Die Vorderhorn-
qulen zelgen Pel.l.welse da,'s Abb. 5. Querschnitt durch den Hautsack. Innerhalb des Hautsackes
Bild der priméren Rei- liegt ein feiner membranartiger Sack, der dorsal mit der Area medullo-
zung, teilweise sind nur  vasculosaundventralmit der Dura verklebtist.In denseitlichen Partien

: R _ hebtersichinfolge vonSchrumpfung von dem Hautsack ab und zwischen
?é:nlﬁ;ssg ﬂiﬁzﬁu?gtﬁsjﬁ der Membran und der Sackwand verlaufen die Riickenmarkswurzeln.

leren und unteren Hals-

mark herrschen im allgemeinen die gleichen Verhiltnisse, nur daf der Zentralkanal mehr
rundlich und nicht in die Breite gezogen ist. Im obersten Brustmark nimmt der Zentral-
kanal Dreiecksform an, ist stark erweitert und von Zylinderepithel ausgekleidet. In seiner
Umgebung findet sich gliotisches Gewebe, das ungefihr die Gegend der grauen Kommissur
einnimmt und zapfenférmig nach dorsal in die Hinterstringe vordringt. Einige Segmente
tiefer 1aB3t sich ein Zentralkanal nicht mehr sicher abgrenzen, dafiir liegen in einem zentralen,
gliotischen Gewebe Zylinderepithelien in schlauchartiger, band- und bogenformiger An-
ordnung (s. Abb. 6). Dabei fallt auf, daB das gliotische Gewebe an einzelnen Stellen nekrotisch
ist. Weiter caudal (mittleres Brustmark) tritt zunichst eine unregelmiBige rautenférmige
Hohle auf, deren Rand auf kurze Strecken Zylinderepithel trigt (s. Abb. 7). Von dorsal
ragt ein Zapfen gliotischen Gewebes, das Bénder und Bogen von Zylinderepithel enthalt
und zum groBen Teil nekrotisch ist, in die Hohle hinein (s. Abb. 7). Das Gebiet des einen
Vorderhornes und der Intermediirzone weisen ebenfalls nekrotische Stellen auf. Die Hinter-
stringe sind in threm dorsalsten Teil auseinandergedriangt und in diese Spalte schiebt sich
ein Bindegewebsseptum gegen das Zentrum vor. Die GefdBe sind von einem dicken Binde-
gewebsmantel eingerahmt. Die Vorderhorn-, CLArRKEschen- und grofen Hinterhornzellen
sind in ihrer Zahl stark reduziert und die noch vorhandenen Zellexemplare zeigen schwerste
degenerative Verinderungen bis zur Zellschattenbildung und Neuronophagie. Noch weiter
caudal nimmt die Hohle an Umfang zu, doch sind sonst keine wesentlichen Unterschiede
gegeniiber den vorigen Segmenten vorhanden. Kurz vor dem Eintritt des Riickenmarks
in den Hautsack (unterstes Brustmark) setzt eine Doppelbildung des Riickenmarks ein
(s. Abb. 8). Die beiden Riickenmarksquerschnitte sind véllig voneinander getrennt und
jeder Querschnitt besitzt seine eigene Pia (s. Abb. 8). Zwischen den beiden Riickenmarks-
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Abb. 7. Riickenmarksquerschnitt am Ubergang vom oberen in das mittlere Brustmark. Zentral

gelegen eine unregelmiBige, rautenférmige Hohle, die auf kurze Strecken mit Zylinderepithel aus-

gekleidet ist. Von dorsal ragt ein Zapfen gliotischen Gewebes, das Bander und Bogen von Zylinder-

epithel enthélt, in die Hoéhle. Die GefdfBe sind von einem dicken Bindegewebsmantel umgeben.
(Farbung nach vAN GIESON, Vergr. 9fach.)
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Abb. 8. Riickenmarksquerschnitt kurz vor seinem Eintritt in den Hautsack. Doppelbildung des
Riickenmarkes. Beide Riickenmarksquerschnitte sind voneinander vollkommen getrennt und
haben ungefihr den gleichen Umfang. (Farbung nach vaN GIESON, Vergr. 1lfach.)

Abb. 9. Einer der Riickenmarksquerschnitte bei stirkerer VergroBerung. Im Grau der gréBeren
lateralen Hialfte sind die einzelnen Ganglienzellgruppen des Riickenmarks abgrenzbar, nicht so im
Grau der medialen. (NIssL-Bild, Vergr. 12fach.)
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querschnitten liegen quergetroffene Riickenmarkswurzeln und dorsal innerhalb der
Arachnoidea ein Spinalganglion, dessen Zellen zum grofien Teil Degenerationserscheinungen
aufweisen. Die Achsen der Querschnitte ziehen schrig von laterodorsal nach medioventral.
An jedem Riickenmarksquerschnitt lassen sich zwei Vorder- und Hinterhérner abgrenzen
und jeder Querschnitt besitzt seinen Zentralkanal, der von Zylinderepithel ausgekleidet
ist. Auffallend ist es, daB die beiden Riickenmarksquerschnitte gleich groB sind, doch fehlt
dem einen Querschnitt das Septum posterius vollkommen, wihrend es bei dem anderen

angedeutet ist (s. Abschnitt Diplomyelie). Die Hinterstringe fallen gegeniiber den Seiten-
stringen durch ihren Markreichtum auf. Abb. 9, ein NissL-Bild durch den einen der
Riickenmarksquerschnitte, zeigt, dafl die lateral gelegene Riickenmarkshilfte die mediale
an Umfang ibertrifft und auch mehr als diese differenziert ist. In dem Grau der lateralen
Hilfte lassen sich deutlich Vorderhornzellen, eine Seitenhorngruppe, CLARKEsche und groBe
Zellen des Hinterhornes abgrenzen, wihrend in dem der medialen Halfte die mittelgroBen
Zellen der Intermediérzone iiberwiegen. GierckEsche Zellen sind in beiden Hinterhdrnern
zu erkennen. Auf einem Querschnitt durch die orale Hilfte des Hautsackes liegen zwei
Platten von Nervensubstanz einem dichten welligen Unterhautbindegewebe an. Zwischen
die beiden Platten liegt ein sehr gefafireiches Bindegewebe eingesprengt. Die eine Platte
enthdlt mehrere lange mit kubischem Epithel ausgekleidete Schliuche, welche mit der
Langsachse der Platte parallel verlaufen. In dem medialen Abschnitt der einen Platte,
der an das gefifreiche Bindegewebe grenzt, liegen vereinzelte multipolare Ganglienzellen,
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deren NissrL-Granula staubférmig erscheinen und deren geschrumpfte Kerne hiufig in die
Zellperipherie zu liegen kommen. Markscheiden sind in keiner der Platten nachweisbar.
Im wesentlichen bestehen diese Platten aus kleinen runden dunklen und gréBeren hellen
Gliakernen und aus Gliafasern. Die andere Platte tragt an ihrer dorsalen Fliche auf einer
kurzen Strecke einen Streifen von kubischem Epithel, der mediale Abschnitt ist dorsal
eingerollt. Ganglienzellen, die d4hnliche Verinderungen wie die der anderen Platte aufweisen,
sind in ihrem lateroventralen Abschnitt gelegen. Grofle Gebiete beider Platten sind nekro-
tisch und ihre zahlreichen Gefifle sind von Infiltraten umgeben, die sich aus Lympho-
und Leukocyten zusammensetzen. Das dorsal von den Platten gelegene Unterhautbinde-
gewebe greift auf die Medullarsubstanz iiber, wahrend sich das Nervengewebe ventral
ziemlich scharf gegen einen Bindegewebsstreifen (Pia) absetzt. In dem Unterhautgewebe
liegen zahlreiche Infiltrate, die sich aus Lympho- und Leukocyten zusammensetzen, sowohl
um die GefaBe wie auch frei im Gewebe. Abb. 10 zeigt einen Querschnitt ungefihr durch
die Mitte des Hautsackes, der nach vax GiEson gefarbt wurde. Die braunlichgelb gefarbte

Abb. 11. Zweikernige multipolare Ganglienzeile aus der Area medullo-vasculosa, deren NISSL-Zeichnung
von der der Vorderhornzellen abweicht. (NIssL-Farbung, Vergr. 340fach.)

helle plattenformige Medullarsubstanz (Area medullo-vasculosa) nimmt fast den ganzen
Gipfel des Hautsackes ein. Sie wird nach auBen von einem dichten welligen relativ kern-
armen Unterhautbindegewebe begrenzt, dem sich nach auBen Haut anschlieft, der Papillen,
Haare und Drisen fehlen. Infolge des Fehlens der Papillen 148t sich eine scharfe Grenze
zwischen der papillentragenden Haut und dem sekundér iiberhiduteten Gebiet feststellen.
Die Grenzen fallen ziemlich scharf mit den beiden seitlichen Enden der Area medullo-
vasculosa zusammen. Das Unterhautbindegewebe greift von dorsal etwas auf die Area
medullo-vasculosa iiber. Ventral liegt der Area medullo-vasculosa ein Streifen feineren Binde-
gewebes (Pia und Arachnoidea) an, der sich gegen die Area medullo-vasculosa scharf absetzt.
(s. Abb. 10). Von den ventralen Ausldufern der Medullarsubstanz ziehen die Riickenmarks-
wurzeln ventral, und zwar werden sie nach innen von Bindegewebe (Arachnoidea) begleitet, das
eine Strecke zusammen mit der Pia ventral der Area medullo-vasculosa anliegt (s. Abb. 10).
Die Pia schmiegt sich der Area medullo-vasculosa ventral in ihrer ganzen Ausdehnung eng an
und geht dann in das Unterhautgewebe der papillentragenden Haut iiber. An der Basis des
Hautsackes erkennt man das dichte, stratfe Bindegewebe der Dura, der im mittleren Abschnitt
dorsal ein feinerer Bindegewebsstreifen, die Arachnoidea, aufliegt. An der Basis geht zu
beiden Seiten die Haut des Sackes in die Kérperhaut iiber, die auch ein Unterhautfettgewebe
besitzt (s. Abb. 10). Die Medullarsubstanz setzt sich aus kleinen, runden, dunklen und
groferen hellen Gliakernen zusammen. Markscheiden sind nicht nachweisbar, doch liegen
in den seitlichen Verdickungen der Platte einige multipolare Ganglienzellen, die groBten-
teils schwere degenerative Verinderungen aufweisen. Abb. 11 gibt eine relativ intakte
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multipolare Ganglienzelle mit zwei Kernen wieder, der aber die deutliche N1ssL-Zeichnung,
wie sie sonst den Vorderhornzellen eigen ist, fehlt. GroBe Gebiete der Medullarplatte

Abb.12. Das auffallend diinne ,,Riickenmark‘ enth#lt zwei groBe unregelmi#Bige, mit Zylinder-

epithel ausgekleidete Spaltriume und ist von einer stark verdickten Pia umgeben. Zwischen Pia

und Dura zahlreiche quergetroffene Riickenmarkswurzeln und eine feine Bindegewebsmeinbran,
die Arachnoidea. Extradural ein Spinalganglion. (Férbung VAN GIESON, Vergr. 9fach.)

Abb. 13. Riickenmarksquerschnitt einige Segmente caudal von dem Hautsack. Riickenmarks-

zeichnung stark deformiert. Zentralkanaldhnliches Gebilde in einem Vorderhorn. In Gegend der

Kommissur lang ausgezogener, quer verlauéender K:%nall1 rsnit kubischem Epithel. (Markscheidenbild,
ergr. 16 fach.

sind nekrotisch, in den erhaltenen Teilen sind die GefiBwinde verdickt und die GefaBe
von Infiltraten umgeben. Zylinder- und kubisches Epithel ist weder an der dorsalen Fliche
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der Medullarplatte noch in derselben nachweisbar, was beweist, daB das Medullarepithel
frither zugrunde -gegangen sein muBl. Ein Querschnitt durch das Riickenmark mit Dura
kurz nach seinem Austritt aus dem Hautsack zeigt Abb. 12, ein vaN Gieson-Bild. In dem
auffallend. diinnen .,,Riickenmark‘‘ sind zwei grofle unregelméiBige Spaltriume zu erkennen,
die mit Zylinderepithel ausgekleidet sind. In der Riickenmarkssubstanz liegen die schon
frither beschriebenen kleinen und grofleren Gliakerne. Einige multipolare, meist degenerierte
Ganglienzellen sind in den ventrolateralen Abschnitten gelegen. Vereinzelte schwer ver-
anderte Markscheiden kommen verstreut in der Riickenmarkssubstanz vor. Das Riicken-
mark ist von einem breiten Wall von welligem kernarmen Bindegewebe, der stark ver-
dickten Pia, umgeben. Zwischen Dura und Pia liegen zahlreiche quergetroffene Riicken-
markswurzeln und die feine Arachnoidea
(s. Abb. 12). Extradural ist ein Spinal-
ganglion. . getroffen. Die folgenden
Riickenmarkssegmente zeigen samtlich
schwere Verinderungen; oft hat man
den Eindruck, daB der Riickenmarks-
querschnitt verschoben sei. Die Achse

Abb. 14. 4 Monate altes Kind mit Myelocele ~ Abb. 15. Wirbelspalt bei einem Fall von Myelocele
in der Lendengegend. vom 8. Brustwirbel nach abwirts reichend.

des Riickenmarksquerschnittes zieht nicht dorsoventral, sondern verliuft nahezu quer
(s. Abb. 13). Die Hinterstringe sind markhaltig, ebenso ein schmaler Streifen in den Seiten-
strangen. Ein Septum posterius ist im Hinterstrangsareal nicht zu erkennen. Vorderhérner
lassen sich noch gut unterscheiden, die Hinterhornkonfiguration ist dagegen véllig ver-
lorengegangen. An Stelle eines Zentralkanals verlduft quer ein mit kubischem Epithel
ausgekleideter Schlauch und daneben liegt noch ein zentralkanalihnliches Gebilde in dem
einen Vorderhorn (s. Abb. 13). Auf die Schilderung weiterer Riickenmarksquerschnitte
wird in diesem Zusammenhang verzichtet, da schon geniigend gezeigt werden konnte,
daB die Myelomeningocele keine ortliche Erkrankung darstellt, sondern daBl das gesamte
Riickenmark bei diesen Fillen schwerste Entwicklungsstérungen aufweist.

Bei einem weiteren Fall von Myelocele subcutanea handelt es sich um einen 4 Monate
alten Knaben, der schon bei der Geburt, die normal verlaufen sein soll, eine Geschwulst
in der Lendengegend aufwies. Seit der Geburt besteht schlaffe Lihmung beider Beine.
Seit 3 Wochen hat die Geschwulst an Umfang zugenommen, weshalb die Eltern mit dem
Kinde das Krankenhaus aufsuchen.

Handbuch der Neurologie. XVTI. 13



194 0. GaGeL: MiBbildungen des Riickenmarks.

Bei der Aufnahme wurden ein Hydrocephalus und klaffende Fontanellen festgestellt.
Eine ungefahr handtellergrofle, transparente, iiberhdutete Geschwulst reicht von der unteren
Brustwirbelsiule bis zum Kreuzbein (s. Abb. 14). Auf der linken Seite am Randgebiet der
Geschwulst erkennt man eine geringe Behaarung, im unteren Kreuzbeinabschnitt ist eine
2 cm lange, schmale Einkerbung fiihlbar.

Es besteht ein Strabismus convergens, sonst ist an den Hirnnerven kein krankhafter
Befund nachweisbar. Die aktive Beweglichkeit der oberen Extremititen ist nicht einge-
schriankt, ihre Sehnen- und Periostreflexe sind lebhaft. Die Bauchdeckenreflexe sind cutan
wie periostal unsicher. Die unteren Extremititen sind beiderseits schlaff gelahmt, ihre

Sehnenreflexe fehlen.
Vom 5. Brustsegment abwirts erfolgt auf Einstich keine Schmerzreaktion, die iibrigen

Sensibilitidtsqualititen sind nicht zu priifen.

Bei Bauchpresse zeigt sich in der rechten unteren Bauchgegend eine gut mannesfaust-
groBe Vorwolbung. Diese Vorwélbung ist auch auf Abb. 14 angedeutet.

Stuhl- und Urininkontinenz.

Nach 3 Wochen erfolgte Exitus an Pneumonie.

In der Familie der Eltern sind weder MiBlbildungen noch Nervenkrankheiten nachweisbar.

Erwihnenswert ist, dafl sich im vorliegenden Falle auler einem ausgedehnten Hydro-
cephalus internus, auBler einer CHiaRischen und ArRNoLpDschen MiBbildung eine Polygyrie
und mediane Spaltbildung im Kleinhirn finden. Der Wirbelspalt reicht vom 8. Brust-
wirbel bis in das Kreuzbein (s. Abb. 15).

Am Riickenmark sind schwere Entwicklungsstérungen, Hydromyelie, Doppelbildungen
usw. nachweisbar, doch wird auf die Wiedergabe dieser Befunde verzichtet, um Wieder-

holungen zu vermeiden.

Die Moglichkeit, dal die Medullarplatte vollkommen zugrunde gehen kann
und dann die Pia von der Epidermis iiberhdutet wird, ist noch in Frage zu
stellen. In diesem Falle wiirde die Sackwand von Haut und darunter liegender
Pia gebildet, wobei die innere Flache der Pia nach auflen zu liegen kame.

Ein Lieblingssitz der Myelocele ist die Lendenkreuzbeingegend, seltener
kommt sie im Hals- und Brustteil und am seltensten in der Kreuzbeingegend
allein vor.

Da alle Vorbuchtungen in der Riickgratgegend mit Spaltbildung der Wirbel-
sdule unter dem Sammelnamen ,,Spina bifida‘ zusammengefafit werden, fillt
auch die Myelomeningocele unter die Spina bifida. Schlaffe Lihmungen der
unteren Extremititen, der Blase und des Mastdarmes sowie KlumpfuBbildung
kennzeichnen im allgemeinen das klinische Bild dieser MiBbildung. Héufig
beobachtet man bei diesen Miflbildungen auch Entwicklungsstérungen am
Grof3- und Kleinhirn und am Hirnstamm. Daneben kommen nicht so selten
Bauch- und Darmspalten sowie Nabelhernien vor. Die Therapie, die nur eine
operative sein konnte, leistet bei diesen tiefgehenden Entwicklungsstérungen
praktisch nichts und meist sterben solche Kinder schon sehr frithzeitig an
Cystitis bzw. Pyelitis.

Die Zweiteilung des Riickenmarks.
(Diplomyelie, Diastematomyelie.)

Die Diplomyelie fallt im allgemeinen unter die Stérungen des zweiten Ent-
wicklungsstadiums, d. h. der Umbildung der Medullarplatte zum Medullar-
rohr. Ein Hindernis stért den normalen Schlufl der Medullarrinne zum Medullar-
rohr und hat zur Folge, daB sich jede Halfte zum Rohr schlieft, wodurch die
Doppelbildungen zustande kommen. Die Zweiteilung des Riickenmarks be-
schrinkt sich meist nur auf kurze Strecken im Cervical- oder Lumbosakralteil
und nur selten erstreckt sie sich auf das gesamte Riickenmark. Am haufigsten
lokalisiert sich die Diplomyelie oral und caudal von der Area medullo-vasculosa
(s. Myelocele subcutanea). Gewohnlich {ibertrifft die eine Doppelbildung die
andere an Umfang, so auch in dem Falle von einem neugeborenen Kind mit
Spina bifida, der auf Abb. 16 gegeben ist. Auch in ihrem feineren Bau unter-
scheiden sich die beiden Riickenmarksquerschnitte; wihrend der groBere die
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H-férmige Figur des Graues gut erkennen 1dBt, ist diese beim kleineren nur
mehr angedeutet (s. Abb. 16). Des weiteren sind die BurpacHschen Stringe
auf dem gréBeren Riickenmarksabschnitt wesentlich markreicher, ein Septum

Abb. 16. Doppelbildung des Riickenmarks, wobei der eine Riickenmarksquerschnitt den anderen an
Umfang und Differenzierung iibertrifft. GroBer GefdBreichtum in den weichen Riickenmarkshiuten
(Markscheidenbild, Vergr. 6fach.)

Abb. 17. Keine Trennung der beiden Rﬁci{enmarksquerschnitte. Sie stehen durch glitses Gewebe
miteinander in Verbindung. (Markscheidenbild, Vergr. 10,5fach.)

posterius ist auf beiden Riickenmarksquerschnitten nicht zu erkennen. Die
medialen Abschnitte sind auf beiden Riickenmarksquerschnitten weniger gut
differenziert. Die Seitenstringe sind auf beiden Seiten gelichtet, doch stirker
auf dem kleineren. Der kleinere Riickenmarksquerschnitt, der nur ungefihr
den halben Umfang des grofleren erreicht und durch ein breites Bindegewebs-

13*
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septum von diesem getrennt ist, sieht mit seiner Fissura anterior gegen das
innere Vorderhorn des groBeren Riickenmarks. An den weichen Riickenmarks-
hauten fallt der grofe GefdBreichtum auf. Beide Riickenmarksquerschnitte

Abb. 18. Auf dem Riickenmarksquerschnitt, der einige Segmente caudaler gelegt ist, fallt noch die
Asymmetrie der Riickenmarkshélften auf. Ein markarmer breiter Zapfen zieht von der Gegend
des Zentralkanals dorsal und erreich% fast dlig 5If{ﬁc]i§e)nma.rksperipherie. (Markscheidenbild,
ergr. 10,5fach.

lassen zwei Vorder- und zwei Hinterhérner erkennen, doch sind diese auf dem
kleineren Querschnitt weniger gut differenziert. Quergestellte, spaltférmige
Zentralkanile kommen

beiden Riickenmarks-

querschnitten zu. Die

Vorderhornzellen zeigen

teilweise das Bild der

priméren Reizung oder

enthalten = Vakuolen.

Weiter caudal stehen

die beiden Riicken-

marksquerschnitte in

der Gegend der rudi-

mentdren inneren Vor-

derhérner durch glises

Gewebe miteinander in

Verbindung (s. Abb. 17).

Die beiden inneren Sei-

tenstrange haben nur

eine sehr geringe Aus-

dehnung, die Fissurae

Abb. 19. Keine Trennung beider Hemistelen. (Markscheidenbita, 2nteriores sehen schrig
Vergr. 7,6fach.) nach innen. Die Zen-

tralkanile sind auf bei-

den Riickenmarksquerschnitten auffallend groB, den Hinterstrangen fehlt das
Septum posterius (s. Abb. 17). Die eine Hemistele iiberwiegt immer noch an
Umfang. In den caudalen Abschnitten ist die Vereinigung weiter gediehen.
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Es 1aBt sich nur noch eine breite und tiefe Fissura anterior abgrenzen, von
der auf einer Seite eine kleine Sprosse gegen das Vorderhorn vordringt
(s. Abb. 18). Am Grau lassen sich zwei auffallend breite Vorderhérner und
zwei Hinterhérner unterscheiden, aullerdem dringt noch ein markarmer breiter
Zapfen dorsal fast bis zur Riickenmarksperipherie vor und teilt so die Hinter-
stringe in zwei Abschnitte. Der dorsale Zapfen diirfte die rudimentéren, ver-
schmolzenen inneren Hinterhérner darstellen. Im Zentrum des Graues findet
sich eine kleine Erweichungsstelle (s. Abb. 18). Auffallend ist der groBe
Gefifireichtum der weichen Hiute. Voraussetzung fiir eine vollkommene
Zweiteilung des Riickenmarkes ist, dal die Medullarplatte zwei véllig getrennte

Abb. 20. Noch weitere Vereinigung beider Hemistelen. (Markscheidenbild, Vergr. 7,6fach.)

Hélften darstellt oder daB sehr frithzeitig die Commissur zwischen beiden Me-
dullarwiilsten unterbrochen wird. Im eben geschilderten Falle sind die medialen
Abschnitte weniger gut ausgebildet, was dafiir spricht, daB eine Commissur
urspriinglich vorhanden war, aber frithzeitig unterbrochen wurde. Sind beide
Hemistelen auch in ihren medialen Abschnitten gut differenziert, so ist die
Annahme, dafl schon zwei véllig getrennte Medullarplattenhilften vorlagen,
wahrscheinlich.

In einem anderen Falle, bei dem keine Wirbelspalte vorlag, war die Trennung
der beiden Hemistelen noch weniger vollkommen. Im Gebiet des Lumbo-
sacralmarkes sind auf dem breiten Riickenmarksquerschnitt vier Vorderhérner
zu erkennen, von denen die beiden inneren weniger gut ausgebildet sind (s.
Abb. 19). Von den vier Hinterhérnern sind die der groferen Riickenmarks-
halfte wohl differenziert, wihrend die der kleineren nur einen rudimentédren
Eindruck machen. Die BurpacHschen Strange der groBeren Hilfte sind bedeu-
tend ausgedehnter und markreicher als die der kleineren. Die Seitenstringe
zeigen geringe Marklichtungen und die medialen sind nicht vollkommen ent-
wickelt, da beide Riickenmarkshélften in breiter Verbindung miteinander
stehen (s. Abb. 19). Auf beiden rudimentidren Riickenmarksquerschnitten
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erkennt man im Zentrum eine Anhdufung von Ependymzellen, ein eigentlicher
Zentralkanal fehlt. Die beiden Fissurae anteriores verlaufen schrig nach innen,
den Hinterstrangen fehlen Septa posteriora (s. Abb. 19). In den oraleren
Riickenmarksabschnitten nimmt die kleinere Riickenmarkshéilfte mehr und
mehr an Umfang ab. Zunichst ist auf ihr noch ein Vorder- und ein Hinterhorn
abgrenzbar, aber auf weiter oralen Segmenten ist nur noch ein Vorderhorn
und ein sehr rudimentédres Hinterhorn zu erkennen (s. Abb. 20). Die groBere
Riickenmarkshélfte zeigt zwei deutliche Hinterhorner, von den beiden Vorder-
hérnern ist das innere nur rudimentdr. Anhdufungen von Ependymzellen sind
in beiden Halften nachweisbar, doch fehlen den BurpacHschen Stréngen Septa
posteriora. Am Ubergang vom Brust- zum Halsmark erkennt man nur noch
eine gewisse Asymmetrie beider Riickenmarkshéilften, wobei die groBere Halfte
einen Fortsatz der
grauen Substanz auf-
weist, der zwischen Vor-
der- und Hinterseiten-
strang gegen die Riik-
kenmarksperipherie
vorspringt (s. Abb. 21).
Die Seitenstriange lassen
im  Markscheidenbild
eine leichte Randlich-
tung erkennen, die auf
der einen Seite im Hin-
terseitenstrang auf den
Pyramidenseitenstrang
iibergreift. Bei cauda-
lem Fortschreiten bildet
sich im Sakral- und

Abb. 21. Riickenmarksquerschnitt am Ubergang vom Hals- zum Coccygealmark die Ver-
Brustmark. Geringe Asymmetrie beider Rﬁc%(ellllginarksh&lften. Aut  doppelung langsam zu-
dor grofiercn Haltto welst, ale graue Substans sinen Fortsats ouf,  rijck, Im Cocoygealmark
marksperipherie vordringt. (Markscheidenbild, Vergr. 6,6fach.) besteht nur noch eine
starke Asymmetrie bei-

der Riickenmarkshilften, wovon besonders das Grau betroffen wird. Die
BurpacHschen Strénge sind markreich und besitzen ein Septum posterius. Das
Hinterseitenstrangareal der einen Hélfte weist eine deutliche Marklichtung auf.
Bei einem anderen Fall ist es nicht zur vollkommenen Ausbildung von zwei,
wenn auch nur rudimentéiren Riickenmarken gekommen, sondern es trat nur
in den unteren Riickenmarksabschnitten (unteres Brust-Lendenmark) eine
Halbierung des Riickenmarkes auf (s. Abb. 22). Zwischen die beiden Riicken-
markshélften schiebt sich von dorsal ein dickes Bindegewebsseptum vor.
Ventral liegt dem Riickenmark ein von Ependymzellen ausgekleidetes ldngliches
Hohlgebilde an, das zahlreiche Faltungen aufweist, wodurch zwei getrennte
Hohlgebilde vorgetduscht werden. In die Fissura anterior dringt diese Cyste
nur mit einem kurzen Fortsatz vor. Die beiden Riickenmarkshéalften, die ziem-
lich symmetrisch sind, besitzen je ein Vorder-, Seiten- und Hinterhorn; an
Stelle eines Zentralkanals kommt jeder Hilfte eine Anhdufung von Ependym-
zellen zu. Einzelne Ganglienzellgruppen sind in dem wohl ausgebildeten Grau
gut abgrenzbar, ebenso zeigt das Riickenmarkweil keine Besonderheiten.
Die Vorderhornzellen lassen zum Teil staubférmige Nissp-Granula erkennen,
zum Teil zeigen sie das Bild der priméiren Reizung. Auffallend ist die bereits
erwahnte Verdickung der Riickenmarkshiute. Weiter caudal vereinigen sich
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Abb. 22. Riickenmarksquerschnitt in Hoéhe des unteren Brustmarkes zeigt eine Halbierung des

Riickenmarkes. Von dorsal dringt zwischen die Riickenmarkshilften ein dickes Bindegewebsseptum

vor. Ventral liegt dem Riickenmark ein faltenreiches mit Ependym ausgekleidetes Hohlgebilde an.
(Nigrosinbild, Vergr. 13fach.)

Abb. 23. Riickenmarksquerschnitt in Héhe des untersten Brustmarkes auffallend breit. Zwei

Anhéufungen von Ependymzellen, die durch einen Ependymstreifen in- Verbindung stehen, weisen

noch auf die Trennung der Riickenmarkshéilften hin. In der Fissura anterior liegt der Rest der
Ependymecyste. (Nigrosinbild, Vergr. 13fach.)

die beiden Riickenmarkshilften wieder, doch erscheint der Riickenmarks-
querschnitt noch auffallend breit. Zwei Anhéufungen von Ependymzellen, die
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Abb. 24, Riickenmarksquerschnitt durch das obere Brustmark. Die mit Ependymzellen aus-

gekleidete Cyste hat sehr an Umfang zugenommen und kommt in die Fissura anterior zu liegen,

wobei sie die Vorderhérner auseinanderdridngt und komprimiert. An Stelle des Zentralkanals ein
quergestellter lang ausgezogener Ependymstreifen. (Nigrosinbild, Vergr. 8fach.)

Abb. 25. Riickenmarksquerschnitt in Héhe des unteren Halsmarkes. Die Ependymecyste hat weiter

an Umfang gewonnen und das Riickenmaik zu einem schmalen Band komprimiert, das von dorsal

zangenférmig die Cyste umgreift. Zwischen dorsaler Cystenwand und dem lang ausgezogenen quer-

gestellten Ependymstreifen liegt noch die %tark %gm}}))ri)mierte vordere Commissur. (Nigrosinbild,
ergr. 8fach.

durch einen Ependymstreifen miteinander in Verbindung stehen, weisen noch
auf die Trennung der beiden Riickenmarkshilften hin (s. Abb 23). In Héhe
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des unteren Brustmarkes zieht von der Gegend des Ependymhaufens ein Epen-
dymspalt dorsal, doch erreicht er nicht die Riickenmarksperipherie. In der
Fissura anterior ist noch ein Rest des ependymalen Hohlgebildes gelegen.
Weiter oral kommt das mit Ependymzellen ausgekleidete Hohlgebilde mehr
und mehr in die Fissura anterior zu liegen, nimmt an Umfang zu und dréngt
die beiden Vorderhorner dorsolateral auseinander (s. Abb. 24). Die Cyste ist
durch Nervengewebe von einem quergestellten, lang ausgezogenen Ependym-
streifen getrennt. Im Halsmark hat die ventral von diesem Ependymstreifen
gelegene ependymale Cyste sehr an Ausdehnung gewonnen und das Riickenmark
zu einem schmalen Streifen komprimiert, der von dorsal zangenférmig die
ependymale Cyste umgreift (s. Abb. 25).

Die vorderen wie hinteren Riickenmarks-

wurzeln liegen der Riickenmarkssubstanz

eng an und werden von der méfBig ver-

dickten Dura umgeben. Die Raphebil-

dung ist in keiner Hohe zum Abschlufl

gekommen. Wie bereits erwdhnt, ist in

dem zuletzt angefiihrten Fall die Stérung

im SchlieBungsmechanismus keine sehr

tiefgreifende und wahrscheinlich erst in

einer spiteren Entwicklungsperiode auf-

getreten. Die ventral gelegene Ependym-

cyste diirfte durch Abschniirung von dem

Medullarkanal entstanden sein.

Pick beschreibt eine Myelocele bei
geschlossenem Wirbelkanal, bei welcher
die Erweiterung des Zentralkanals in den
unteren Abschnitten des Riickenmarks
eine Halbierung desselben zur Folge hatte.

Im Conus fand sich seitlich vom Riicken-

marksquerschnitt ein lingsovales Hohl-

gebilde mit Zylinderepithel und nervéser

Substanz, an dessen AuBenwand Spinal-

ganglien gelegen waren. Infolge der Enge

im Wirbelkanal muBte sich die Sackwand

um die Peripherie des Riickenmarkes

herumlegen. Der ventral verlingerte Abb. 26. Halsmark nach ErStfnung der Dura
Zentralkanal trat mit dem das Riicken-  Jiost sioeion dom 2. and 3. Haleosnont von
mark ventral und dorsal umgreifenden ks Haten dom, Ickoomank an, A cou
Sack in Verbindung. Durch eine dorsale markssubstanz wallformig aufgeworfen.
Verldngerung erreichte der Zentralkanal

die Riickenmarksperipherie und miindete ebenfalls in das Hohlgebilde, wodurch
die Halbierung des Riickenmarks zustande kam.

Fille von weitgehenden Doppelbildungen des Riickenmarks, welche dem
erst angefithrten Fall dhneln, beschreiben voN RECKLINGHAUSEN, NAGELI
und HENNEBERG. In einem Fall REpLICHs waren sogar drei Riickenmarks-
enden vorhanden, wovon zwei einer ausgewachsenen Frucht mit Spina bifida
und Klumpfull angehérten, wihrend das dritte einem Fetus in Foetu eigen war.
Vom Lendenmark an war dann das Riickenmark nur einfach.

Im allgemeinen werden in der Literatur drei Moglichkeiten erwogen, die zu
den erwidhnten Doppelbildungen Anlafl geben kénnen:

1. Die Riickenmarksplatte hat sich nicht zum Medullarrohr geschlossen
(Kocm).
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Abb. 27. Querschnitt durch das obere Halsmark und die faltenreiche Cyste. An Stelle des Zentral-

kanals ein Ependymzellhaufen. Von dieser Gegend aus zieht ein Streifen gliotischen Gewebes dorsal

gegen die Riickenmarksperipherie. Von dorsal Vordringen von Bindegewebein das Hinterstrangsareal.
(Farbung vAN GIESON, Vergr. 5,7fach.)

Abb. 28. Cystenwand schrig angeschnitten bei stirkerer VergroBerung. Infolge des Schrigschnittes
teilweise Aufblick auf die Ependymzellen, deren Zelleib sechseckig erscheint. Unter der Ependymzellage
ein Streifen von Bindegewebe. (Férbung vAN GIESON, Vergr. 300fach.)
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2. Die teilweise schon zum Rohr gekriimmte Anlage hat sich wieder nach
den Seiten auseinandergebreitet (KocH).

3. Nach erfolgtem Schlufl des Medullarrohres ist es durch Offnung des Zen-
tralkanals in sagittaler Richtung zu einer Halbierung gekommen (PICK).

Eine weitere Storung im SchlieBungsmechanismus besteht darin, daf beim
Schluf der Medullarwiilste Bindegewebe der Umgebung in die Schliefungs-
rinne mit hineingerissen wird, das dann eventuell spiter tumords entarten
kann. So diirfte sich die Lage der in den Hinterstringen vorkommenden
Bindegewebstumoren (intramedullire Chondrome, Fibrome usw.) erkldren.

Abb. 29. Knorpel- und Fettgewebe in das Hinterstrangsareal eingesprengt. (NIssL-Bild,
Vergr. 88fach.)

Einen sehr interessanten Fall von Prof. FoErsTER, der unter die Stérungen
des SchlieBungsmechanismus zu rechnen ist, mochte ich wenigstens in Kiirze
anfiihren.

Bei einem 45jihrigen Patienten mit multipler Sklerose findet sich bei der
Autopsie ungefihr in der Hohe des 2.—5. Cervicalsegmentes eine diinnwandige,
mit klarer Fliissigkeit angefiillte Cyste, welche dem Rickenmark von links
hinten anliegt (s. Abb. 26). An dem caudalen Pol der Cyste erscheint die Riicken-
markssubstanz wallférmig aufgeworfen und umgibt im Bogen den caudalen
Abschnitt der Cyste (s. Abb. 26). Auf einem Querschnitt durch das Riicken-
mark in Hohe der Cyste, der nach vaN GiEsoN gefirbt wurde, erkennt man,
daB die faltenreiche Cyste in der Gegend des dorsalen Endes der Schliefungs-
linie, wo sich eine Anhsufung von Ependymzellen feststellen 1aBt, mit der
dorsalen Peripherie des Riickenmarkes zusammenhéngt (s. Abb. 27). An Stelle
des Zentralkanals findet sich eine Anhiufung von zahlreichen Ependymzellen.
Von dieser aus zieht ein im VAN GrEson-Bild hellbraun erscheinender Streifen
gegen die dorsale Peripherie des Riickenmarkes (s. Abb. 27). In diesem mark-
armen Gewebsstreifen liegen kleinkernige, runde Gliazellen eingestreut. Der
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Streifen liegt nicht in der Mitte des Hinterstranggebietes, sondern ist gegen das
eine Hinterhorn verlagert. Zwischen diesem Hinterhorn und dem hellen Streifen
dringt von den weichen Riickenmarkshiuten aus Bindegewebe in das Riicken-
mark vor (s. Abb. 27). Bei stirkerer Vergroferung erkennt man, dafl sich die
Cystenwand aus Bindegewebe zusammensetzt, der nach innen eine Lage von
kubischen Zellen anliegt (s. Abb. 28). In dem Riickenmarksabschnitt, der sich
caudal der Cyste anschlieBt und die wallformige Auftreibung zeigt, ist im Hinter-
stranggebiet zwischen einer Anhdufung von Fettzellen Knorpel nachweisbar
(s. Abb. 29). In diesem Falle wurde beim Schlufl des Medullarrohres Fett- und
Knorpelgewebe in der SchlieBungslinie in die Tiefe verlagert. Zu einer Raphe-
bildung ist es nicht gekommen, vielmehr ist an Stelle der Raphe ein Streifen
von kleinkerniger Glia vorhanden, die aus den Seitenwandspongioblasten hervor-
gegangen sein diirfte. Dazu kommt noch eine Wucherung der Zellen des dorsalen
Ependymkeiles, welche zu der Ependymecystenbildung fiihrte.

Auf dhnliche Weise diirften die in den Hinterstringen vorkommenden Epi-
dermoid- und Dermoideysten entstanden sein.

Myelocystocele (Hydromyelocele).

Die Myelocystocele fillt in das 3. Stadium der Entwicklungsstorungen, d. h.
in das der Umwandlung des Medullarrohres in den eigentlichen Zentralkanal.
Bei der Myelocystocele stellt die Hohle das
cystisch ausgeweitete Riickenmark dar, und
zwar entspricht sie dem stark erweiterten
Medullarrohr (s. Abb. 30). Nach oral und
caudal mul} sie daher in den Zentralkanal ein-
miinden. Die Innenwand der Hohle ist mit
einer mehr oder minder kontinuierlichen Lage
von Zylinderepithel iiberzogen. Die Sackwand
setzt sich von aullen nach innen aus der duBeren
Haut, aus der Arachnoidea und Pia zusammen,
wihrend die Dura zumindest am Gipfelteil
des Sackes fehlt. Selten umgibt die Area me-
dullo-vasculosa gleichméBig die ganze Hdhle,
ofter ist sie nur im ventralen Abschnitt gelegen
Abb. 30. Myelocystocele, Wirbelkanal — ynd dann fehlen in der Sackwand Nerven. Bei

und Dura (D) offen, Riickenmark (M) 3 .
und weiche Héute (P +4) geschlessen.  der Myelocystocele sitzt zum Unterschied von

e e el o  der Myelocele der Sack breiter auf und ist ganz

VOD“{%‘ZEB}?;:“L’:E%D%SE&EQE I?gfekt- mit Haut bedeckt, wenn diese auch auf der
umgezeichuet.) Héhe der Geschwulst oft recht diinn und zart
ist und fast kein subcutanes Fettgewebe besitzt.
In seltenen Fillen ist die Area medullo-vasculosa dorsal nachweisbar und dann
verlaufen Nerven, die hinteren Wurzeln, bogenférmig in der Sackwand nach
der Wirbelrinne. Infolge der dorsal stark ausgedehnten und verlagerten Area
koénnen auch die vorderen Wurzeln dorsal zu liegen kommen. In der Area
liegen meist einige Ganglienzellen, sowie cyclische und kanalférmige Abschnii-
rungen des Medullarrohrs. An Stellen, an denen die Area fehlt, sitzt das Epithel
direkt der Pia auf. Als Lieblingssitz der Myelocystocele ist die Gegend vom
5. Lenden- bis ungefihr 3. Kreuzbeinwirbel zu bezeichnen. Die Spaltbildung
umfaBt die Wirbelbogen und die Dura, das Riickenmark und seine weichen
Hiute bleiben dagegen verschont. Zuweilen sind die Spalten nicht median,
sondern etwas mehr seitlich gelegen.
Die Myelocystocele ist oft schwer von der Meningocele zu unterscheiden,
was bei der so verschiedenen Prognose sehr unangenehm ist. Sowohl die Myelo-
cystocele wie Meningocele ist mit Haut bedeckt und mehr oder minder durch-
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scheinend. Bei der Offnung des Sackes ist dagegen die Differentialdiagnose nicht
schwierig, denn bei der Myelocystocele erkennt man das rote gefaBreiche Gewebe
der Area, wahrend bei der Meningocele die Innenhaut glatt ist. Druck auf die
Sackwand hat eine pralle Fillung des hydrocephalischen Schéidels zur Folge.

Die Myelocystocele ist hiufig mit anderen MiBbildungen vergesellschaftet
wie mit mangelhafter Segmentierung der Wirbelsdule, mit Verkiirzung der
Wirbelsdule sowie des ganzen Rumpfes im Lenden- und Brustteil, mit Skoliose
und Lordose, Doppelbildungen im unteren Riickenmarkabschnitt, Fettwuche-
rungen um das ausgestilpte Stiick, Asymmetrie und Keilform der Wirbel-
korper, KlumpfuB3bildung, Hasenscharte, Bauch-, Blasen-, Darmspalten, Atresia
ani oder uretrae, Leistenhernien, Diastase der Musculi recti und gespaltenem
oder durchléchertem Schwertfortsatz (ERNST).

Unter 27 Féllen von Spina bifida beobachtete HILDEBRAND 12 Myelocysto-
celen, von denen die Halfte lebensfahig war. In seltenen Féllen kénnen Myelo-
cystocelen in der Mehrzahl auftreten, es kann
dann neben einer Myelocystocele lumbosacralis eine
Myelocystocele cervicalis bestehen ; daneben kommt
eine Kombination von Myelocystocele cervicodor-
salis bzw. lumbalis mit einer Encephalocystocele vor.

Die Verbindung von einer Myelocystocele mit
einer Meningocele fiihrt den Namen Myelocysto-
meningocele, und zwar werden nach MUSCATELLO
drei Hauptarten unterschieden, nédmlich:

1. Die Myelocystomeningocele dorsalis, 2. die
Myelocystomeningocele ventralis, 3. die Myelocysto-
meningocele dorsoventralis.

Myelocystomeningocele dorsalis.
(MUSCATELLO.)

Abb. 31. Mpyelocystomeningocele
dorsalis. Die Cystenwand besteht
aus Haut (H) und Arachnoidea(4).
Die dorsale Wand des Riickenmar-

Bei der Myelocystomeningocele dorsalis baut
sich die Sackwand aus drei Gewebsschichten auf,

némlich:

1. Aus einer diinnen atrophischen gefiaBreichen
auBeren Haut, 2. aus fettlosem Unterhautbinde-
gewebe, 3. aus einem zarten blut- und lymphgefa3-

kes (M) ist myelocystisch ausge-
dehnt und ragt in die Hohle, die
durch eine Fhissigkeitsansammlung
im dorsalen Abschnitt des Sub-
arachnoidealraumes zustandekam.
(Nach MUSCATELLO umgezeichnet.)

reichen Bindegewebe (Arachnoidea).

Die Dura bildet dagegen keinen Bestandteil der Sackwand, sondern geht
am Grund des Sackes in das Unterhautbindegewebe iiber. Das Riickenmark
liegt ventral am Boden der Cyste, ragt aber mit seinem dorsalen Anteil, einem
kugeligen, gestielten Hohlgebilde, durch die Wirbelspalte in die Cystenhdhle
hinein (s. Abb. 31). Dieser dorsale atrophische und cystische Teil besteht nur
aus Gliazellen und Gliafasern, wihrend ihm Ganglienzellen und Nervenfasern
fehlen. Die Innenwand des stark erweiterten Medullarrohrs weist in ihren dorsalen
Abschnitten keinen Epitheliberzug auf.

Den Namen Myelocystomeningocele dorsalis fiihrt die Mibildung weil
1. der dorsale Anteil des Riickenmarks myelocystisch ausgestiilpt ist und weil es
2. zu einer Flissigkeitsansammlung im dorsalen Abschnitt des Subarachnoideal-
raumes gekommen ist.

Myelocystomeningocele ventralis.
(MUSCATELLO.)

Die Sackwand der Myelocystomeningocele ventralis besteht ebenfalls aus
einer diinnen atrophischen Haut, aus fettlosem Unterhautbindegewebe und
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Arachnoidea.

0. Gager: Mifbildungen des Riickenmarks.

Die Dura kleidet nur den Boden des Sackes aus, um dann

in das Unterhautbindegewebe iiberzugehen (s. Abb. 32). Das Riickenmark ist
im dorsalen Abschnitt des Sackes gelegen und seine dorsale Wand breitet sich

Abb. 32. Myelocystomeningocele
ventralis. Die ventrale Wand des
Riickenmarkes (M) ist myelocy-
stisch ausgedehnt und das Riicken-
mark wurde durch eine Fliissig-
keitsansammlung im ventralen
Arachnoidealraum in den Gipfel-
teil der Cyste gedringt. Héaufig
ist die ventrale diinne Wand des
Riickenmarks geplatzt.
(Nach MUSCATELLO um ichnet.)

Abb. 33.
dorsoventralis.

Myelocystomeningocele
Die Flissigkeits-
ansammlung im ventralen Teil der
Arachnoidea dringt das Riicken-

mark nach dorsal. Die dorsale
Wand des Riickenmarks ist myelo-
cystisch ausgestiilpt. Kombination
von Myelocystocele dorsalis mit
Meningocele ventralis.
(Nach MUSCATELLO umgezeichnet.)

im Gipfelteil des Sackes aus (s. Abb. 32). Der
ventrale Abschnitt des myelocystischen Riicken-
marks ist diinn und atrophisch (s. Abb. 32) und
hiufig 6ffnet sich die ventrale Wand des Medul-
larrohrs zu einer tiefen und breiten Rinne, welche
durch Ruptur der ventralen Wand sekundér ent-
standen sein diirfte. Die hinteren Riickenmarks-
wurzeln entspringen am Gipfelteil des Sackes, die
vorderen an den Léangswiilsten zu beiden Seiten
der Rinne. Die hinteren Wurzeln verlaufen bogen-
formig an der Innenfliche der Hohle gegen den
Wirbelspalt, und ihnen schlieBen sich etwas
ventral die vorderen Wurzeln an (s. Abb. 32).
Der ventrale Anteil des Riickenmarks ist myelo-
cystisch aufgetrieben und im ventralen Teil der
Arachnoidea, d. h. zwischen der dorsalen Fliche
der Wirbelkérper und der ventralen Peripherie
des Riickenmarks kommt es zu einer Fliissigkeits-
ansammlung, was die Namengebung Myelocysto-
meningocele ventralis rechtfertigt. Im allgemeinen
bevorzugt diese MiBbildung die Lumbalgegend.

Myeloeystomeningocele dorsoventralis.
(MUSCATELLO.)

Die Wand der Myelocystomeningocele dorso-
ventralis setzt sich aus einer diinnen #dufleren
Haut, aus Unterhautbindegewebe und den ver-
schmolzenen weichen Riickenmarkshduten zu-
sammen, denen nach innen ein kubisches bzw.
zylindrisches Epithel anliegt. Die Dura verhilt
sich ebenso wie bei der Myelocystomeningocele
dorsalis und ventralis. Infolge einer Flissigkeits-
ansammlung im ventralen Teile der Arachnoidea
zwischen dorsaler Fliche der Wirbelsdule und
ventraler Wand des Riickenmarks wurde das
Riickenmark nach dorsal aus der relativ weiten
Wirbelspalte gedrangt (s. Abb. 33). Der dorsale
Teil des Riickenmarks ist atrophisch und myelo-
cystisch ausgebuchtet und stellt die innere Wand
des Sackes dar, wihrend der ventrale Abschnitt
relativ gut ausgebildet ist. Die Kombination von
einer Myelocystocele dorsalis mit einer Meningo-
cele ventralis hat zu der Namengebung Myelo-
cystomeningocele dorsoventralis gefithrt. Im ven-
tralen Riickenmarksabschnitt, der sich aus gut
erhaltenem Nervengewebe zusammensetzt, werden

durch eine mediane Rinne zwei Lingswiilste gebildet (s. Abb. 33). Die myelo-
cystische Hohle ist mit kubischem Epithel ausgekleidet. Die vorderen Riicken-
markswurzeln nehmen an den Léngswiilsten ihren Ursprung, die hinteren etwas
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mehr dorsal davon. Sie verlaufen daher eine kurze Strecke zwischen Pia und
Arachnoidea. Die Myelocystomeningocele wird im Lumbalteil beobachtet
(MUSCATELLO). ‘

Klinisch fillt zundchst die Geschwulstbildung in der Wirbelsédulengegend,
der deutliche Fluktuation und teilweise Reponierbarkeit eigen ist, in die Augen.
Bei Druck auf den Sack treten die Fontanellen des Schidels prall hervor und
Hirndrucksymptome setzen ein. PreBt oder schreit das Kind, so fiillt sich die
Cyste prall. Durch Punktion des Sackes ist eine klare Fliissigkeit zu erhalten,
welche die chemischen Eigenschaften des Liquors besitzt.

Die motorischen Ausfallserscheinungen richten sich nach dem Sitz der Cyste;
ist diese in der Lumbosacralgegend gelegen, so dokumentieren sie sich in schlaffen
Léhmungen an den unteren Extremititen, die eine mehr oder minder grofle Zahl
von Muskeln betreffen kénnen. In den meisten Fillen wird auch Klumpful3
beobachtet. Die Storungen der Sensibilitit kénnen ebenfalls mehr oder minder
ausgesprochen sein, in seltenen Féllen kann es zu einer vollkommenen Anésthesie
in den gelihmten Extremititenabschnitten kommen. Des weiteren kommen
trophische Storungen der Haut vor, die sich in elephantiastischen Verdickungen
der Haut, in Decubitalgeschwiiren am Gesdl und in einem Malum perforans
auBern. Schwere Blasen- und Mastdarmstérungen werden in der Mehrzahl der
Fille beobachtet. Sitzt die Geschwulstbildung im Cervicalteil der Wirbelséule, so
ist die Léhmung infolge von Druck auf die Pyramidenbahn eine spastische,
daneben lassen sich aber auch nucleire Laéhmungen an den oberen Extremititen
feststellen, die im allgemeinen nur wenige Muskelgruppen umfassen.

Bei den Myelocystomeningocelen werden héufig noch andere Entwicklungs-
stérungen beobachtet, so MiBbildungen des Skelets, Veranderungen des Beckens
und der Wirbelsiule, Knochendefekte und Bauchspalten.

Der Therapie, die nur eine chirurgische sein kann, sind, wie aus der Schilde-
rung dieser MiBbildungen hervorgeht, enge Grenzen gesetzt. Bei der Entfernung
der Cyste besteht immer die groBe Gefahr, dafl das myelocystische Riickenmark
noch mehr geschidigt wird. Da aber die Differentialdiagnose zwischen der
Myelocystomeningocele ofter erst nach Erdffnung des Sackes moglich ist und die
Operation der Meningocele Aussicht auf Erfolg verspricht, wird man in Fillen,
wo nicht sonstige Komplikationen (anderweitige Milbildungen) den Erfolg der
Operation gefihrden, zu dem operativen Eingriff raten. Wird nicht operiert,
so besteht zunichst die Gefahr, daf der Sack platzt und das Kind durch den
plotzlichen groBen Liquorverlust stirbt. Eine spontane Riickbildung der Cyste
durch Schrumpfung diirfte kaum in Frage kommen. AuBerdem bilden die Blasen-
und Mastdarmstérungen sowie die trophischen Stérungen der Haut eine reiche
Quelle fiir Infektionen, die dann sekundéir den Tod des Kindes zur Folge haben.

Meningocele.

Die Sackwand der Meningocele baut sich nur aus der 4uBeren Haut und den
Riickenmarkshduten auf (s. Abb. 34). Das Riickenmark liegt meist am Grunde
des Sackes, doch kénnen es sowie die Ruckenmarkswurzeln sekundir in den
Sack hineingezogen werden und mit der Sackwand verwachsen. Je nach der
Stelle, an welcher die Flissigkeitsansammlung auftritt, kommen verschiedene
Formen der Meningocele zustande. Sammelt sich die Fliissigkeit zwischen
Arachnoidea und Pia an, so wird die Sackwand von der Arachnoidea und dufleren
Haut gebildet (s. Abb. 34). Die Dura tritt am Grunde des Sackes in das Unter-
hautbindegewebe iiber. Nach MUSCATELLO kann sich bei einem Hydrops in
der Arachnoidea die Dura auch in den Weichteilen der Sackwand verlieren
(s. Abb.35). AuBerdem gelangten Fille zur Beobachtung, wo die Sackwand
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von Arachnoidea, Dura und &duBlerer Haut gebildet wurde (Fall FLEISCHMANN,
FourNEUX) (s. Abb. 36). Sitzt die Fliissigkeitsansammlung zwischen Arach-
noidea und Dura, so besteht die Sackwand
aus Dura und &uBerer Haut (Félle von
DE RUYTER und ScEMIEDER). Als Lieblings-
sitz der Meningocele gilt nach KocH und
MarcHAND die Lendenkreuzbeingegend, doch
sind auch Meningocelen in der Hals- und
unteren Brustwirbelsdule beschrieben worden
(HILDEBRAND).

Klinisch fillt ebenso wie bei der Myelo-
cystomeningocele die Geschwulstbildung in
der Wirbelsiulengegend auf, und zwar ist
die Cyste ebenfalls von duBerer Haut bedeckt,
durchscheinend und teilweise reponierbar.

‘ M - Druck auf den Sack fiihrt zum prallen Her-

AbD. 34, Monin 0/;2 o, Flissickeitean. vortreten der Fontanellen und zu Hirndruck-
samminng zwischen Dia (P) mnd Arach.  Symptomen. Die Punktion des Sackes ergibt
noldea (d). Sackwand besteht aus fude, Liquor cerebrospinalis. ~Seltener geht die
und Dura nichtgeschlossen. Das Riicken-  Meningocele mit Lihmungserscheinungen ein-
ﬁ?;fhlﬁgliSEB‘}SN??&ESEHS&%?') her und nur selten ist sie mit anderen MiB-
bildungen vergesellschaftet. Die Operation

hat daher im Gegensatz zu der Myelocystocele bedeutend mehr Aussicht auf
Erfolg. Sie besteht in der Entfernung der Cyste und in einer Osteoplastik.

Wird die Cyste nicht operativ angegangen, so besteht die Gefahr, daB sie

Abb. 35. Meningocele. Die Fliissigkeitsansamm- Abb. 36. Meningocele. Hydrops zwischen Pia
lung zwischen Pia und Arachnoidea oder inner- (P) und Arachnoidea (4), oder in der Arach-
halb der Arachnoidea. Die Dura fehlt in der Sack- noidea. Die Sackwand wird von H@ut (H),
wand, sie verliert sich ventral in der Sackwand. Dura (D) und Arachnoidea (4) gebildet.
Das Riickenmark liegt in der Tiefe des Sackes. (Nach HILDEBRAND umgezeichnet.)

(Nach MUSCATELLO umzeichnet.)

spontan platzt und es so zu einer Meningitis kommt. Erfolgt das Platzen des
Sackes schon intrauterin, so werden die Kinder mit einer Liquorfistel geboren.
Mit einer spontanen Riickbildung der Cyste durch Schrumpfung diirfte nur in
den seltensten Fillen zu rechnen sein, ebenso wie mit einer Spontanheilung
durch Platzen der Cyste.



Spina bifida occulta. 209

Spina bifida occulta.

Die Spina bifida occulta, die erstmalig von VIRCcHOW beschrieben wurde,
gibt sich nicht durch eine cystische Vorwélbung der Riickgratgegend zu erkennen,
sondern es weist nur eine umschriebene Hypertrichosis in der Wirbelsdulengegend
auf diese Form von MiBlbildung hin. Am héufigsten findet sich die Hyper-
trichosis, welche den Umfang eines Handtellers erreichen kann, oft aber nur aus
einer einzelnen Locke besteht, in der Lendenkreuzbeingegend. Die Haare, welche
in ihrer Farbe dem Kopfhaar gleichen und zur Lockenbildung neigen, kénnen
eine Linge von 15—27 cm erreichen. Zuweilen umgeben die Haare eine Narbe
oder einen warzenformigen Hautknopf (Ernst). Die Hypertrichosis entspricht
einer Wirbelspalte, die aber im allgemeinen nicht den Umfang des Haarfeldes
erreicht. An Stelle der Hypertrichosis kénnen auch lipomatése Geschwiilste
und Dermoidcysten die Gegend der Wirbelspalte anzeigen. Am Grund der
Spalte ist die hintere Wand des Wirbelkanals nicht knéchern, sondern durch
eine fibrose, elastische SchluBplatte ersetzt. Die dorsale Dura verliert sich in
Form von Faserziigen im Periost und im Fettgewebe. Die Hypertrichosis braucht
sich nicht auf die Wirbelsidule zu beschrinken, sondern sie kommt auch an ent-
fernteren Teilen vor, wie z. B. an den gelihmten atrophischen Beinen. In Gegend
der Wirbelspalte, sowie an den atrophischen Beinen kénnen auch Pigment-
flecken auftreten.

Das Riickenmark ist in den meisten Fillen verlingert und kann sogar um
eine betrichtliche Strecke (5 Wirbel) iiber den zweiten Lumbalwirbel nach
abwirts reichen. Es miissen dann die caudalen Riickenmarkswurzeln sogar riick-
laufig nach oral umbiegen. Das Riickenmarksende kann an der Spina bifida
angewachsen sein oder es inseriert erst das Filum terminale dort. Das Riickenmark
steht in enger Verbindung mit einem geschwulstdhnlichen Gebilde, ist von ihm
eingehiillt und dadurch von hinten und von der Seite her abgeplattet. Nach
vOoN RECKLINGHAUSEN wird dieses Gewebe als Myolipofibrom bezeichnet. Das
Riickenmark selbst ist stark geschidigt und seine eine Hilfte verkiimmert. Die
graue Substanz enthilt nur wenige Ganglienzellen und die hinteren Wurzeln
sind atrophisch (vON RECKLINGHAUSEN).

Bei der Spina bifida occulta stellen sich die Krankheitserscheinungen meist
erst im spiteren Kindes- oder im Pubertitsalter ein. Die bis dahin gesunden
Kinder werden von schlaffen Lahmungen an den unteren Extremitiaten befallen
und nach und nach kommt es zur Ausbildung eines beiderseitigen paralytischen
Pes equinovarus. Hand in Hand damit geht eine Sphincterschwiche, die bis zur
Inkontinenz fithren kann. Lebhafte, reiBende und neuralgiforme Schmerzen in
den Beinen vervollstindigen das Symptomenbild. Die Spina bifida occulta
kann aber auch sehr symptomenarm sein und als einziges Symptom nur Enuresis
nocturna oder eine erst im Alter auftretende Ischias aufweisen. Zur Sicherung
der Diagnose wird man in diesen Fillen die Réntgenuntersuchung heranziehen,
welche dann den Wirbelspalt erkennen laBt.

Nach KaTzENSTEIN erklart sich das spite Einsetzen der Krankheitserschei-
nungen dadurch, daBl das an der elastischen Deckplatte (Membrana reuniens)
fixierte Riickenmark durch das raschere Wachstum der Wirbelsdule im spéiten
Kindes- bzw. Pubertitsalter eine Zerrung erfihrt, welche eine Schiadigung des
Riickenmarks und so die Lihmungen zur Folge hat. Ein auffallend spites Ein-
setzen der Symptome gibt PEriTz an, der bei zwei seiner Patienten erst im
20. bzw. 40. Lebensjahr Blasenstérungen und Liahmungserscheinungen auftreten
sah. In drei Fillen beobachtete er die ersten Symptome im Anschluf an einen
Unfall (Fall auf den Riicken).

Die Spina bifida occulta ist in den letzten Jahren von verschiedenen Seiten
{(Maans, KaTzZENSTEIN, BUuRDENKO) mit Erfolg operativ angegangen worden.

Handbuch der Neurologie. XVI. 14
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Maams kerbt die das Riickenmark bedeckende Membrana reuniens an mehreren
Stellen ein, um so das darunterliegende Riickenmark von dem Druck und Zug
zu befreien, den diese Membran ausiibt. KATzENSTEIN und JONES entfernen die
Membrana reuniens vollkommen und haben damit angeblich gute Resultate
erzielt.
Hydromyelie.

Wird der dorsale Ependymkeil bei seinem ventralen Vordringen gehemmt,
so bleibt das Aneinanderlegen der seitlichen Medullarwinde aus und es resultiert
eine mehr oder minder gro3e zentral gelegene Hohle, die mit Epithel ausgekleidet

ADbb. 37. Querschnitt durch das mittlere Halsmark. GroBe, glattwandige zentral gelegene Hohle, welche
das Riickenmark zu einem schmalen Saum komprimiert hat. (Markscheidenbild, Vergr. 4,5fach.)

ist (Hydromyelus). Da der hintere Ependymkeil in verschiedenen Entwicklungs-
stufen stecken bleiben kann, kénnen die verschiedenen Formen von Hydro-
myelie entstehen (BiELsScHOWSKY, HENNEBERG, OSTERTAG). Es kann die hydro-
myelitische Hohle den erweiterten Zentralkanal, genauer gesagt das Medullar-
rohr, darstellen oder es kann dorsal von einem Zentralkanal oder einem Haufen
von Ependymzellen eine von Ependym ausgekleidete Hohle gelegen sein. Diese
Form kommt dadurch zustande, dafl der ventrale Ependymkeil sich abschniiren
und allein einen Zentralkanal bilden kann. Daneben soll es auch eine erworbene
Hydromyelie geben, deren Ursache erstens in einer Riickenmarkskompression,
zweitens in einem behinderten Abflul des Liquors infolge von Hemmungs-
bildungen im Riickenmark zu suchen sein soll (KAISER und KUCHENMEISTER).
Dem Autor erscheint es aber mehr als zweifelhaft, daB eine Riickenmarks-
kompression allein eine echte Hydromyelie erzeugen kann, denn unter dem
relativ groBen Material von Riickenmarkskompressionen, welches die Sammlung
des Neurologischen Forschungsinstitutes Breslau birgt und die ich histologisch
untersucht habe, war keine einzige echte Hydromyelie zu finden. Unserer
Erfahrung nach ist in der iiberwiegenden Mehrzahl der Falle die Hydromyelie
auf eine Entwicklungsstérung zuriickzufiihren.

Anatomie.

Bei der makroskopischen Betrachtungsweise erscheint das Riickenmark meist
im Halsanteil stark aufgetrieben. Die weichen Riickenmarkshiute zeigen eine



Anatomie. 211

leichte Triibung, doch ist eine stirkere Verdickung meist nicht nachweisbar.
Bei ausgesprochener Hydromyelie fluktuiert das Riickenmark und fillt bei
nicht sehr sorgfaltiger Herausnahme infolge Einschneidens zusammen. Die im
allgemeinen glatte Hohle, die zentral gelegen ist, erscheint bald kreisrund

Abb. 38. Querschnitt durch das untere Halsmark. Die mehr rautenférmige Hohle hat an Umfang
eingebiiBt und liegt mehr im Areal des einen Hinterstranges. Die Riickenmarksubstanz ist weniger
geschidigt. (Markscheidenbild, Vergr. 4,5fach.)

(s. Abb. 37), quer- oder lingsoval, bald rautenformig (s. Abb. 38 u. 39). Die Haupt-
héhle kann Divertikelbildungen und Ampullen aufweisen, doch sind diese bei
der Hydromyelie im allgemeinen seltener als bei der Syringomyelie. Die Auf-
fassung, dafl die graue Substanz mehr leidet als die weille, hat keine allgemeine

Abb. 39. Querschnitt durch das obere Brustmark. Die Hohle hat an Umfang abgenommen. Auf
der einen Riickenmarkshilfte Neurose. (Markscheidenbild, Vergr. 4,5fach.)

Giiltigkeit. Sicher werden sowohl die Vorder- wie Hinterhérner stark kom-
primiert und ausgezogen, doch werden dabei die Ganglienzellen nicht so ge-
schadigt wie bei der Syringomyelie. Sie erscheinen oft in einer Richtung gestreckt,
es zeigen aber sowohl Kern wie Nissr-Granula meist keinen pathologischen
Befund. In schweren Fillen oder bei fortgeschrittenerem Leiden erweisen sich
auch die Ganglienzellen pathologisch verandert. Die weile Substanz kann
durch die Hohle zu einem schmalen Saum zusammengepreft werden, wobei vor
allem die Hinterstrange in Mitleidenschaft gezogen werden (s. Abb. 37 und 38).

14*
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Zunéchst ist die Hohlenwand, wie bereits erwahnt, glatt und mit Epithel
ausgekleidet, unter dem ein Streifen von Glia gelegen ist (s. Abb. 40). Das
Ependym kann aber durch Maceration zugrunde gehen und dann wird die Héhlen-
wand nur von Glia gebildet. Durch Blutung und Druck kann es sekundir zum
Zerfall von Gliagewebe kommen, der wieder von einer neuen Gliareaktion
gefolgt sein kann. Auf diese Weise koénnen schlieflich Bilder entstehen, die
sich auch anatomisch von der Syringomyelie nicht mehr unterscheiden lassen.
Umgekehrt kann natiirlich auch eine syringomyelitische Héhle sekundéir mit dem
Zentralkanal in Verbindung treten und dann streckenweise einen Ependymbelag
tragen. Die Hydromyelie kann mit einem Hydrocephalus internus kombiniert sein.

Abb. 40. Die Wand der Riickenmarkshiohle bei stiérkerer VergroBerung zeigt dem Ependymbelag,
der in ganzer Ausdehnung vorbanden ist. (NI8SsL-Bild, Vergr. 200fach.)

Die Symptomatologie der Hydromyelie zerfillt entsprechend ihrer Topik
und Ausdehnung in Stérungen, welche durch Schidigung einerseits des Graues,
andererseits der Riickenmarksstringe bedingt sind. Aus der Lision des Graues
resultieren schlaffe Léhmungen (Vorderhorn), sensible Stérungen (Hinterhorn)
und vegetative Storungen (Seitenhorn). Da die Symptomatologie der Hydro-
myelie weitgehend mit der der Syringomyelie iibereinstimmt, wird, um Wieder-
holungen zu vermeiden, im Kapitel Syringomyelie auf sie eingegangen.

Hervorgehoben sei aber an dieser Stelle, daBl nach unseren Erfahrungen,
zumal in den Anfangsstadien, bei der Hydromyelie die Stranglisionen gegeniiber
den Zerstérungen des Graues im Vordergrund stehen. Dies soll an Hand einer
Abbildung gezeigt werden, die von einer Kranken mit einer Hydromyelie des
Halsmarkes stammt. Beide Arme und Hinde lassen eine typisch spastische
Haltung erkennen (s. Abb. 41) und auch an den unteren Extremititen waren
Zeichen der Pyramidenbahnschédigung nachweisbar, die im allgemeinen nicht
so ausgesprochen sind wie die an den oberen Extremitéiten. Im weiteren Verlauf
der Erkrankung gesellte sich dann zur Strangschidigung eine leichte Schidigung
des Graues (Vorderhorn), was zum Nachlassen der spastischen Erscheinungen
fiihrte. Bei der gleichen Patientin fand sich eine Kyphose im Brust- und eine
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ausgesprochene Lordose im Halsteil der Wirbelsdule. Die Lordose der Hals-
wirbelsiule scheint bei der Hydromyelie wesentlich haufiger anzutreffen zu sein
als bei der Syringomyelie. Gewohnlich fillt auch auf, dal die Kranken ihre
Halswirbelsdule auffallend steif halten. Ob die bei der Hydromyelie vor-
kommenden Sensibilititsstérungen mehr durch eine lamellire Schidigung des
Vorderseitenstranges oder durch Hinterhornzerstérung bedingt sind, 148t sich
oft nicht mit Sicherheit sagen, doch spricht vieles mehr fiir die erste Annahme.
Auffallend ist die in der Literatur wiederholt mitgeteilte Tatsache, daBl ana-
tomisch festgestellte ausgedehnte hydromyelitische Hohlen klinisch nur spérliche
oder gar keine Symptome gemacht haben. (Genaue Symptomatologie s. Kapitel
Syringomyelie.) Der Autor hilt es nicht fiir zweckmaBig, die Hydromyelie als
Pseudosyringomyelie zu bezeichnen (Puuskrp),
da die Pathogenese der echten Hydromyelie
einheitlicher und besser bekannt ist als die der
Syringomyelie.

Das Erkrankungsalter der Hydromyelie fallt
zwischen das 20. und 40. Lebensjahr. Oft ist
der genaue Beginn des Leidens nur schwer fest-
zustellen, da die Patienten den ersten Krank-
heitserscheinungen haufig wenig Beachtung
schenken. DaB die Hydromyelie ebenso wie die
Syringomyelie das ménnliche Geschlecht bevor-
zugt, konnte auf Grund unseres Materials und
der in der Literatur gefundenen Fille nicht
festgestellt werden. Die Beobachtung, da8 bei
der Hydromyelie wie bei den iibrigen Mifibil-
dungen des Riickenmarks, welche doch auf Ent-
wicklungsstérungen zuriickzufithren sind, die
Vererbung keine groBere Rolle spielt, konnte 0\ p v e it einer Hydro-
den Leser momentan befremden, doch spricht myelic des Halsmarkes. Arme und
dieses nur dafiir, daB diese MiBbildungen als  ‘lénde zeigen tybisch spastische
Mutationen aufzufassen sind.

Die Prognose ist quoad vitam relativ gut, quoad sanationem dagegen schlecht.
Der Verlauf der Erkrankung ist im allgemeinen sehr langsam chronisch-pro-
gressiv und erstreckt sich haufig iiber Jahrzehnte. Durch &uBere Gewalt-
einwirkungen, durch einen Fall auf den Riicken, kann es zu einer rasch fort-
schreitenden Verschlechterung kommen.

Die Therapie der Hydromyelie, die nur eine chirurgische sein kann, ver-
suchte zunichst durch Punktion den Druck innerhalb der Hohle herabzusetzen
(Myelopunktion) und dadurch das Riickenmark von der Kompression zu be-
freien (Puusepp). Da sich aber die Fliissigkeit innerhalb der Héhle verhéltnis-
méBig rasch erginzte, konnte der Erfolg dieses Eingriffes nur ein voriibergehender
sein. Daher suchte man durch einen Einschnitt in die hinteren Teile des Riicken-
markes einen dauernden AbfluB in den Subarachnoidealraum zu schaffen
(Puusepp). Auf diese Weise soll eine Besserung der Symptome erzielt werden
kénnen. Um einen entsprechenden AbfluB des Hohleninhaltes zu erreichen,
muB man natiirlich den Einschnitt am tiefsten Punkt der lang ausgezogenen
Hohle legen und die Hohle moglichst weit erdffnen. Zu diesem Zweck wird
vorher eine Fiillung mit absteigendem Lipiodol vorgenommen (Myelographie).
Als eine unangenehme Beigabe, die aber bei der Hydromyelie nicht so ins Ge-
wicht fallt wie bei der Syringomyelie, muB die Neigung des Bindegewebes zur
Proliferation in Kauf genommen werden.
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Heterotopien des Riickenmarks.

Wie van GresoN mit Recht hervorhebt, ist in der Literatur eine ganze Anzahl
von Heterotopien beschrieben, die Folge einer fehlerhaften Herausnahme sind
und auf Druck, Zug und Quetschung zuriickgefithrt werden miissen. Es ist
daher bei der Beurteilung von Riickenmarksheterotopien eine gewisse Vorsicht
am Platze.

Vereinzelte Ganglienzellen im Markweil wurden von uns bei serienweiser
Untersuchung von Riickenmarkspriaparaten wiederholt zufillig beobachtet, und
zwar liegen die gewdhnlich multipolaren Zellen, die etwas kleiner als die Vorder-
hornzellen sind und auch nicht deren gleichmaBige NissL-Granula besitzen,

Abb. 42. Querschnitt durch das untere Halsmark. Heterotopie des einen Hinterhorns.
(Vergr. 7,5fach.)

meist im Areal der Hinterstringe. Nach SHERrINGTON sollen Ganglienzellen
in der weiBen Substanz verstreut liegen und die Heterotopien sollen nur patho-
logisch gesteigerte Anhéufungen von solchen Ganglienzellen darstellen. Ver-
sprengungen von grauer Substanz in das Markweil wurden wiederholt be-
schrieben, so sah PICK bei einer progressiven Muskelatrophie einen Fleck von
grauer gelatinoser Substanz im Hinterstrang, in welchem grofe Ganglienzellen
gelegen waren. Mit dem einen Hinterhorn stand der Fleck in Verbindung und
war von horizontalen und vertikalen Fasern durchzogen. Umgekehrt kénnen
gelegentlich Flecken von Markweil im Grau z.B. in der Gegend der Inter-
medisrzone vorkommen. Zuweilen treten Heterotopien auch symmetrisch auf.
Eine Heterotopie in der Gegend des einen Hinterhornes, die klinisch keinerlei
Erscheinungen machte, beobachteten wir rein zufillig. Vom Hinterhorn bog
in der Gegend der Substantia gelatinosa ROLANDO ein Streifen von Grau zunéchst
ventral ab, der sich dann dorsal wendete, um dann wieder ventral zu ziehen
und ungefihr an der Insertionsstelle des Ligamentum denticulatum die Riicken-
marksperipherie zu erreichen (s. Abb. 42). Der feinere Bau des Hinterhorns war
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in diesem Falle gestoért. Da die Heterotopien mehr anatomisches und nur wenig
klinisches Interesse haben, soll nicht weiter auf sie eingegangen werden.

Die Geschwiilste, die sich von den Seitenwandspongioblasten oder vom
Neuroepithel ableiten, zdhlen zwar zu den Mifbildungen des Riickenmarks,
werden aber zweckmiBiger in dem Kapitel Syringomyelie beschrieben.
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Erbliche organische Nervenkrankheiten.

Allgemeine Einleitung ™

Von F. KEHRER, Minster i. W.
Mit 22 Abbildungen.

In der Lehre von den Ursachen der Nervenkrankheiten spielt die Erblich-
keit eine sehr erhebliche Rolle. Schon unter den erstbeschriebenen erblichen
Leiden tiberhaupt befinden sich die sog. nervosen Heredodegenerationen (JEN-
DRASSIK). Auf keinem Gebiete der Medizin, die Lehre von den Augenkrank-
heiten ausgenommen, von deren erblichen Arten hinwiederum ein nicht uner-
heblicher Teil in unser Gebiet fillt, gibt es eine gleich grofle Zahl erblicher
Krankheitsgruppen wie in der Neurologie 2. Dabei kommt es bis in unsere
Tage immer wieder einmal vor, dafl bei Leiden, deren Verursachung bislang
ganz dunkel war oder in unbestimmten &ufleren Schidlichkeiten gesucht wurde,
der Nachweis gelingt, dal der Vererbung die ausschlaggebende Rolle zufllt,
sofern nur richtig darnach geforscht wird. Wéhrend in der vorwissenschaft-
lichen Zeit letztere nur dann angenommen wurde, wenn eine bestimmte Krank-
heit bei Eltern und mehreren ihrer Kindern auftrat, hat die neuere Erblichkeits-
lehre, welche sich auf den Entdeckungen GrEcor MENDELs aufbaut, gezeigt,
daB echte Erblichkeit auch dann vorliegen kann, wenn Eltern, Grofeltern und
UrgroBeltern von ihr verschont bleiben, dafiir aber mehrere Geschwister befallen
werden. dJa, in seltenen Fillen kann ein besonderes Zusammentreffen von
kranken Erbmassen in einer Familie zur Unterdriickung der Anlage zu einem
Leiden fithren und so das scheinbar allen laienhaften Vorstellungen von Erb-
lichkeit zuwiderlaufende Ergebnis zustande kommen, da jenes nur bei einem
einzigen Angebdrigen einer solchen in Erscheinung tritt. Wieviele der Spiel-
arten organischer Nervenleiden wirklich vorzugsweise erblich sind, 4Bt sich
somit heute noch nicht iibersehen. In vielen Féllen ist diese Entscheidung
aber iiberhaupt unméglich, einfach weil duBere Verhiltnisse eine geniigende
Erforschung der fraglichen Sippe ausschlieBen. Wo immer also bei genauer
Nachforschung nach der Krankheitsgeschichte keine zureichende duBere Ursache
gefunden werden kann, besteht der Verdacht, dal Erblichkeit eine besondere
Rolle spielt. Denn ,,was nicht aus der Umwelt stammt, stammt eben aus der
Erbmasse; eine dritte Ursachengruppe gibt es einfach nicht* (LEwz).

Grundbegriffe und Grundtatsachen.

Da es sich zeigt, daB in weiten Arztekreisen diesbeziiglich Verwirrung herrscht,
ist es niitzlich, einige biologische Grundbegriffe und Grundtatsachen, die fiir die
Lehre von den erblichen Krankheiten wichtig sind, kurz darzustellen:

1 Grundsitzlich gelten die nachfolgenden Betrachtungen auch fiir die nicht-organischen
erblichen Nervenkrankheiten, deren Darstellung in diesem Handbuch sich an verschiedenen
Stellen desselben findet. In meine auf S. 269 zu findende Einteilung der erblichen Nerven-
leiden sind daher auch letztere aufgenommen.

%2 Leider st6Bt der Versuch einer einwandfreien Erfassung des Anteils der erblichen
Fille an der Gesamtzahl der nervosen Krankheitsfille auf vorlaufig uniiberwindliche
Schwierigkeiten.
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1. Das Wort ,,erblich* diirfen wir heutzutage nur noch dann anwenden,
wenn erwiesen ist, daB die Krankheit eines Menschen entscheidend durch die
Keimmassen der Vorfahren bestimmt ist. Kennzeichen der Vererbung ist also
die Ubereinstimmung in bezug auf eine Anlage zu bestimmten Merkmalen oder
Erscheinungen zwischen blutsverwandten Angehérigen einer und derselben
Sippe. Von wenigen Ausnahmen — némlich bestimmten ,,recessiven Leiden‘ —
abgesehen, kommt Vererbung darin zum Ausdruck, daB eine groBere, und zwar
gesetzmiBige Zahl von blutsverwandten Menschen im wesentlichen dieselben
Erscheinungen, in unserem Falle also die gleiche Krankheit, und zwar zumeist
»gleich® in jeder Beziehung: hinsichtlich klinischem und anatomischem Bild,
Entwicklung in bestimmten Lebensabschnitten, Verlauf usw. (,,Homotypie*
usw. s. S. 246), aufweisen.

2. Das Wort ,,angeboren ist nicht mit ,eingeboren‘ gleichzusetzen. An-
geboren, d. h. bei der Geburt schon im Individuum vorhanden und dann schon
bald nach der Geburt erkennbar, kénnen auch Folgen &duBerer Schiadigungen
sein, MiBbildungen des Schédels durch eine fehlerhafte Lage der Frucht im
Mutterleib, Schidigungen derselben durch den Geburtsvorgang oder durch
Krankheitserreger, insbesondere Syphilis. Hier von hereditérer, also erblicher
Syphilis zu sprechen, ist laienhaft, entspricht jedenfalls nicht dem wissen-
schaftlichen Sprachgebrauch des Wortes ,,erblich”. Syphilis kann anerzeugt
sein, und ihre Spétfolgen konnen sich noch bei den Enkeln desjenigen, der die
Spirochiten von nicht blutsverwandten Menschen iibernommen hat, aus-
wirken, aber auch bei diesen liegt keine ,,Vererbung' der Syphilis oder deren
Folgen vor, sondern eine Spétschidigung der Lebensverfassung (s. S. 251).

Abgesehen davon ist es geradezu ein Kennzeichen der ganz iiberwiegenden
Mehrzahl der echten erblichen Krankheitszustinde, wenigstens der neurologi-
schen, daB} sie nicht schon bei oder bald nach der Geburt in Erscheinung treten,
sondern im spdteren Leben: manchmal in der spateren Kindheit, am haufigsten
in und bald nach der Pubertit, nichstdem (wie z. B. beim Erbveitstanz zwischen
30. und 40. bis 50. Jahr) in den Lebensjahren, welche biologisch nicht irgendwie
besonders gekennzeichnet sind, jedenfalls an sich nicht mehr der Evolution,
andererseits aber auch noch nicht der Involution entsprechen oder zu ent-
sprechen scheinen, es sei denn, daB man sie als Hohepunkt des Individual-
lebens auffassen will, und ganz gelegentlich erst in der Involution selbst. Beginn,
Entwicklung und Ablauf der aus erblicher Anlage erwachsenden Krankheiten
sind also keineswegs so hiufig an bestimmte Stationen oder Phasen der Lebens-
entwicklung — worunter im weiteren Sinne ja auch die Altersriickbildung zu
rechnen ist — gebunden, daBl sie mit dieser in einen inneren Zusammenhang
gebracht werden kénnten. Wenn es noch eines Beweises fiir diesen Grundsatz
bedurft hitte, so ist er durch die (S. 242 eingehend zu besprechende) Tatsache
geliefert, daB ganz scharf umrissene Erbleiden innerhalb derselben Familie
in aufeinanderfolgenden Geschlechtern zu verschiedenen Lebensjahren (zwischen
Pubertat und sog. Prisenium) zum Durchbruch kommen. Allein schon in der
Unabhéngigkeit der Entwicklung erblicher Leiden von der Lebensentwicklung
kommt die besondere biologische Eigengesetzlichkeit aller Erbleiden sinn-
fallig zum Ausdruck. Ein im eigentlichen Sinne angeborenes Leiden erweckt
also zunichst eher den Verdacht, daB es nicht auf Erblichkeit beruhe, wenn es
natiirlich auch — freilich selten genug — angeborene, d. h. bald nach der Geburt
erkennbare Krankheitszustinde gibt, die wirklich im wissenschaftlichen Sinne
erblich sind.

3. So sehr man sich also hiiten mufi, ,,angeboren‘ mit ,,erblich” zu ver-
wechseln, so wichtig ist es, sich klar zu machen, daBl auch das familidire Auf-
treten eines Leidens an sich keineswegs schon Erblichkeit in dem wissenschaftlich
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allein in Betracht kommenden Sinne beweist. Wenn ein Mensch auf die Ein-
wirkung von Bakterien oder &uBeren Giften mit spezifischen Abweichungen
antwortet, so mul er natiirlich eine Bereitschaft zu dieser Reaktion haben,
welche letzten Endes auch erblich ist. Diese Erblichkeit ist aber eine rassen-
oder stammesmiBige, d. h. mehr oder weniger bei allen Angehérigen der Bevolke-
rungsschicht, zu der er gehort, vorhanden. Bei bestimmten Familien bzw.
Sippen dieser Bevilkerung kann von einem bestimmten Ahnen her die Bereit-
schaft zu diesen Reaktionen, welche sich als Krankheiten darstellen (Infektions-
krankheiten usw.), stirker, ja so viel stirker ausgeprigt sein als bei einem Teil
der Briider und Schwestern, daBl im selben Lebensraum nur ein Teil einer Ge-
schwisterschaft erkrankt. Hier haben wir eine familidire Krankheit oder eine
familidre Haufung derselben, aber das Entscheidende ist die duBlere Schédlich-
keit. Wer von ihr verschont bleibt, wird nicht krank. Umgekehrt ist ein wesent-
liches Kennzeichen aller Erbleiden, dafB} sie grundsitzlich ganz unabhingig
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Abb. 1. Konvergierende Vererbung. (Nach CURTIUS und STEMPEL.)

von #duberen Einfliissen, allein aus inneren Ursachen (,,endogen‘‘) entstehen
und sich entwickeln, Letztere beeinflussen sie gar nicht oder nicht mehr als
bei jedem anderen Menschen, der nicht die Anlage zur fraglichen Erbkrankheit
in sich tragt (s. spiter S. 248).

So ergibt sich denn, daB die gleichformige Erkrankung eines bestimmten
Teiles (von 1/,, Y/, oder /,) aller Angehérigen einer Geschwisterschar, die von
,,phénotypisch* gesunden Eltern bzw. Vorfahren stammen, stets den Verdacht
einer ausschlieBlich aus erblicher Anlage erwachsenden Krankheit nahelegt.
Wo immer in einer gréBeren Geschwisterreihe mehr oder weniger alle Kinder
oder eine groBere Zahl unmittelbar aufeinanderfolgender Geschwister denselben
krankhaften Zustand bieten, ist es umgekehrt das Wahrscheinlichste, daf
dieser ausschlieBlich durch eine duBere Schadigung hervorgerufen ist, welche
irgendwann (zwischen Zeugung und Zeitpunkt der Manifestation, voran infolge
Erkrankungen der Mutter oder wihrend des Geburtsvorganges) auf die Betreffen-
den eingewirkt hat. Es ist dies um so wahrscheinlicher, je friiher im Leben diese
Storung in Erscheinung tritt, und je unverdnderlicher sie ist. Natiirlich kann
durch zufallsméBige Kreuzung von Trigern oder Ubertrigern (,,Konduktoren®)
verschiedener, aber phéiinotypisch dhnlicher Erbleiden eine besondere &uferlich
familiazre Haufung vorgetduscht werden. Ein sehr sinnfilliges Beispiel derart
liefert beispielsweise eine Beobachtung von CurTIUS und STEMPEL: Eine Kranke
mit dominant vererbter Epidermolysis bullosa dystrophica zeugte mit einem
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Manne, der wie seine 3 Schwestern an RECKLINGHAUSENscher Krankheit litt,
6 Kinder, von denen 4 beide Leiden, je eines aber nur dieses oder jenes bot
(s. Abb. 1). Die obige Regel mufl nun aber noch erweitert werden: Wenn inner-
halb einer grofleren Geschwisterreihe fast alle oder nur eine Person befallen,
die Eltern aber gesund sind, liegt in der ganz iiberwiegenden Mehrzahl der
Fille eine ausschlieBlich durch &uBlere Schiadigungen hervorgerufene Erkrankung
vor; beim Rest der Fille von sporadischem Auftreten handelt es sich um recessive
Vererbung, wie sie bisher bei Tagblindheit, Heredoataxie, Muskeldystrophie
beschrieben ist. Hier ist die Einzelerkrankung (d. h. die alleinige Erkrankung
einer einzelnen Person eines Familienkreises) durch eine zu geringe Kinderzahl
der Ubertréger der recessiven Anlage zu erkliren, d. h. daraus, daB die weiteren
Geschwister, bei welchen diese Anlage sich manifestieren miiite, aus irgend-
welchen Griinden nicht mehr gezeugt, geboren oder am Leben erhalten werden.
Das Beispiel von HANHARTS

Sippentafel (s. Abb. 16) zeigt, Erfi d & & ® T e
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Sinne ist, daB mit ungeheuer

seltenon, praktisch also gar nicht in Betracht kommenden Ausnahmen bei
irgendeinem Familienmitglied, wenn auch unter Umstinden erst bei weit
entfernten Blutsverwandten, die Anlage hierzu zu finden ist. Das soll aber
naturgemiBl nicht mit dem Ausdruck ,familidr gemeint sein; denn dann
handelte es sich um eine Tautologie. Einen Sinn hat die Anwendung desselben
also nurmehr fir die Kennzeichnung des Auftretens mehrerer gleicher oder
dhnlicher Krankheitsbilder in einer und derselben Familie, also eines Teiles
einer groBeren Sippe; d. h. Familiaritit bedeutet: Hiufung von Krankheits-
fillen ungeféhr gleicher Form in ein und derselben Familie, sagt aber iiber die
Ursachen dieser Haufung gar nichts aus. Es gibt, wie dargelegt, eine erbliche
und eine nichterbliche (im letzteren Falle also ausschlieBlich exogene) Familiari-
tét. Welche dieser beiden Méglichkeiten jeweils vorliegt, dariiber kann nur die
genaueste Individual- und Familienforschung im Verein mit der Feststellung,
daB das betreffende Leiden in einer groBeren Zahl anderer Sippen als erbliches
erwiesen ist, entscheiden. Umgekehrt aber ist fiir den Nachweis der Erblichkeit
nicht unter allen Umstinden eine solche Hiaufung in Form des Erkrankens von
Geschwistern, Eltern, Kindern usw. erforderlich. Es kommen also, wenn auch
sehr selten, erbliche Krankheitsfille vor, die nichtfamiliir sind — wie man sich
auszudriicken pflegt, sporadisch auftreten — oder deren Familiaritit nicht
nachzuweisen ist. Inwiefern? — nun weil das Wort ,,familiir ebenso wie das
oben erorterte ,,angeboren‘‘ eine Kennzeichnung beschreibender Art ist, ,erblich*
dagegen eine Ursachenfeststellung.

Das schonste Beispiel von familidrer Hiufung eines allein durch dufere Schidigungen
verursachten Nervenleidens stellen die Beobachtungen von GUILJAROWSKY und WINO-
KUROFF (1929) (s. Abb. 2) dar. Sie betreffen 2 russische Familien, von denen die Er-
wachsenen in primitivster Hausindustrie Quecksilberthermometer verfertigten und infolge

der geradezu unglaublichen Unvorsichtigkeit beim Umgehen mit diesem Metall alle Familien-
mitglieder dauernder Gifteinwirkung ausgesetzt waren. Die 3 auBer Hause lebenden

Handbuch der Neurologie. XVI. 15
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Briider, die den Quecksilberdampfen nur bei der Arbeit ausgesetzt waren, und ebenso ein
Kind, das den groBten Teil des Tages auBler Hause weilte, blieben verschont; aber auch
diejenigen Kinder, welche Tag und Nacht mit den Erwachsenen in der giftgeschwéngerten
Wohnungsluft lebten, erkrankten ebenso an allen moglichen, vorwiegend extrapyramidalen
und neurovegetativen Zustinden wie die Thermometerarbeiter selbst.

Heredodegeneration.

Zu den wichtigsten Begriffen in der Lehre von den erblichen Nervenleiden
gehort der der ,,Heredodegeneration, auf den wir nunmehr ndher eingehen

mussen. .

Wie so hiufig in der Medizin ist die Anwendung dieses Ausdruckes, gegen den sich
neuerdings einige medizinische Genealogen gewendet haben, historisch zu verstehen.
Als JENDRASSIK ihn prigte, kam es ihm vor allem darauf an, einen Namen zu schaffen,
der mit aller Deutlichkeit Falle von fortschreitender Riickenmarksschwindsucht (,,Tabes‘),
Chorea, Muskelatrophie usw., welche sich durch ihre deutliche familiire bzw. erbliche
Hiufung auszeichneten und zumeist nach AbschluBl der Lebensentwicklung der betreffenden
Menschen, also wie im Leben erworbene Krankheiten in Erscheinung traten, gegeniiber
anderen offensichtlich durch duflere Schidigungen verursachten Féllen mit gleichem oder
sdhnlichem Krankheitshild abgrenzte. Die Gesamtheit aller dieser ausschlieBlich auf
Erblichkeit beruhenden Nervenleiden nun Heredodegenerationen — oder wie JENDRASSIK
spater auch noch gelegentlich sagte ,,Heredoanomalien — zu nennen, lag um so niher,
als — man muB freilich sagen zum Nachteil einer klaren Terminologie — ungefihr im
selben Zeitabschnitt der Wissenschaftsentwicklung allméahlich der Brauch aufkam, alle
méglichen fortschreitenden Veridnderungen und Krankheiten nervoser Art, welche irgendwie
auf Abbau, Zerfall oder Absterben von funktionstragendem Gewebe beruhten, Degenera-
tionen zu nennen; ich erinnere an die WALLERsche Degeneration, die Hinterstrangdegenera-
tion der spitsyphilitischen Tabes und andere ,,Strangdegenerationen‘, schlieBlich die
Ganglienzelldegenerationen bei den Hirnprozessen allerverschiedenster Ursache (SprEL-
MEYER). Es ist somit nicht berechtigt, wenn z. B. HANHART und LNz geltend machen,
daB der Ausdruck ,,Heredodegeneration‘‘ eine ,,Doppelbildung* oder ein ,,Pleonasmus‘
sei. Denn mit dem Worte ,,Hereditit‘ ist ja, wie KoLLARITS zutreffend ausfiihrt, keines-
wegs an sich schon gesagt, daB es sich um eine Minusvariation handelt, insofern es auch
,,Abartungen nach den Plusseiten‘‘ gibt. Wenn andererseits LENz darlegt, sofern mit der
Wortzusammensetzung ,,Heredodegeneration einfach das Zugrundegehen von Organen
aus inneren (erblichen) Ursachen gemeint sein solle, so sei diese Bezeichnung erst recht
irrefithrend, so iibersieht er, dal, wie dargelegt, der Name ,,Degéneration‘‘ in den Kreisen
der pathologischen Anatomen fiir den (mikroskopischen) einfachen Schwund von Gewebe
so allgemein gebrauchlich geworden ist, daB an eine Ausmerzung desselben kaum mehr
zu denken ist, zumal der Name ,,Degeneration‘‘ im histologischen Sinne nicht ohne weiteres
durch ,,Nekrose’‘ und hochstens durch ,,Nekrobiose‘‘ ersetzt werden kann. Sehr viel
schwerwiegender ist demgegeniiber der Einwand, da8 JENDRASSIK mit ,,Heredodegeneration
die Gesamtheit der auf Erblichkeit beruhenden nervésen Krankheitszustinde meinte,
was er selbst spiater dadurch zum Ausdruck brachte, daBl er dann auch von ,,Heredo-
anomalien‘‘ sprach. Insofern bestand allerdings, miissen wir heute sagen, zwischen JENDRAS-
stks Degenerationsbegriff und dem der pathologischen Anatomen keine Ubereinstimmung.

Ich sehe also keine grundsétzlichen Bedenken, den Ausdruck ,,Heredo-
degeneration‘‘ auch weiterhin zu gebrauchen, und zwar fiir jene erblichen Krank-
heiten, welche in der Hauptsache auf einem fortschreitenden Schwund (Nekrose)
bestimmiter nerviser Gewebsarten beruhen; dies sind somit die erblichen ProzeB-
krankheiten im Gegensatz zu den ,,Heredokonstitutionen in dem §S. 238 f{.
von mir bezeichneten Sinne. Wenn man will, kann man mit M. BIELSCHOWSKY
(s. spiter S. 268) den Begriff der nerviosen Heredodegeneration noch weiter
einengen und der Nekrose bestimmter Gewebsteile (Ganglien-, Glia- oder GefaB-
zellen) im Gegensatz zu der des gesamten Parenchyms vorbehalten. Es sei
an dieser Stelle besonders darauf hingewiesen, dafl die scharfe Heraushebung
der in diesem Sinne gekennzeichneten Heredodegenerationen auch deshalb
erforderlich ist, weil — wie SPATZ und SPIELMEYER betont haben und besonders
gegeniiber JENDRASSIK betont werden mull — bei den hierher gehdrenden
Kranken anatomisch nichts gefunden wird, was auf irgendwelche von Haus
aus bestehende Entwicklungsstérungen des Nervensystems und vor allem der
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betroffenen Gebilde hinweist. Die Bedeutsamkeit dieser Tatsache wird auch
kaum dadurch in Frage gestellt, daB der endgiiltige Beweis, jene seien nicht ab
ovo sozusagen ,,gezeichnet‘, niemals gelingen kann, und zwar aus dem durch-
sichtigen Grunde, weil selbst dann, wenn es einmal méglich sein sollte, den
Angehdrigen einer erbkranken Sippe vor dem Manifestationsalter der Krankheit
anatomisch untersuchen zu konnen, nie gesagt werden kann, ob denn dieser
wirklich ein Trédger der Erbkrankheitsanlage ist.

Neben der Bezeichnung ,,Heredodegeneration‘ ist in Anlehnung an Gowzrs
auch vielfach von ,,Abiotrophien’‘ oder, wie es sprachlich richtiger heiBen miiBte,
,,Biatrophien* die Rede; zum Teil gebraucht man diesen Ausdruck im selben
Sinne wie den der Heredodegeneration. Da die Ubersetzung von Biatrophie
Lebensschwund oder Abmagerung lautet und von manchen Autoren geradezu
mit Lebensschwiche iibersetzt wird, ist diese Bezeichnung viel zu unbestimmt,
um das zu kennzeichnen, was gemeint ist: erblicher Gewebsschwund. Biatrophie
wiirde an sich mit gleichem Recht fiir die Involution der Organe im Klimak-
terium und Senium gebraucht werden wie fiir die Atrophien infolge exogener
Schidigungen der Kindheit (man denke an das Wort ,,Piddatrophie®), also
Zustande, die gerade nicht in dem Sinne erblich sind wie das, was durch den
Namen Biatrophie abgegrenzt werden soll. Wir miiiten also schon von erb-
lichen Biatrophien oder, um eine einheitliche griechische Wortbildung zu haben,
von ,,Genatrophien’‘ sprechen. Aber auch dann wiirde diese Bezeichnung nur
fiir einen Teil der erblichen Nervenkrankheiten gelten: Angesichts des Um-
standes, daf es in der Medizin Brauch geworden ist, im Gegensatz zu A- und
Hypoplasie von Atrophien nur zu sprechen, wenn ein bereits fertig entwickeltes
Organ einem Schwund verfillt, wiirde das Kennwort ,,Genatrophien‘ allein
fir die nach Abschlufl der Individualentwicklung zum Ausdruck kommenden
Leiden, also die erblichen ProzeBerkrankungen in Frage kommen. Zudem ist
aber noch zu sagen, dafB diejenigen Autoren, welche das Wort Abiotrophie
geprigt oder regelmifig gebraucht haben, damit bestimmte genetische Vor-
stellungen verkniipften, die durch die neuere Erblichkeitslehre ginzlich iiber-
holt sind.

Zunichst hat man die bekannte ,, Aufbrauchtheorie’‘ EDINGERs auch zur
Erklirung der nervésen Erbkrankheiten heranziehen wollen. Wie ich spater
ausfiihren werde (S. 248), mul} dies auf Grund tatsichlicher Erfahrungen mit
allem Nachdruck zuriickgewiesen werden. Wenn diese — soviel ich weiB}, nur
innerhalb der Neurologie ernstlich erérterte — Auffassung besagen soll, daf3
gewisse Krankheiten letztlich durch eine Uberbeanspruchung bestimmter Teile
bzw. Systeme des Nervensystems verursacht seien, so kommt sie fiir keine
Gruppe erblicher Nervenleiden auch nur teilweise in Betracht. Will man aber
unter Aufbrauch die Abniitzung durch die durchschnittlichen Anspriiche des
Lebens verstehen, so besagt dieser Ausdruck so wenig, daB es sich wirklich
nicht lohnt, ihn anzuwenden. Oder wenn man etwa dennoch mit ihm die
bestimmtere Vorstellung verkniipfen wollte, daB die erblichen Nervenkrank-
heiten auf einer aus der Keimanlage erwachsenden — eben erblichen — ,,Lebens-
schwiche* bestimmter Gewebsarten oder Gewebsabkommlinge des Zentral-
nervensystems (SCHAFFER), bestimmter Hirnteile usw. beruhen, so hat man
sich bereits einer Anschauung verschrieben, die nur allzu bequem unser Nicht-
wissen zudeckt.

Auch das hat JENDRASSIK bereits von ungefihr gesehen, wenn er etwa gegeniiber der
Aufbrauchtheorie geltend macht: ,,Die Pyramidenbahnen z. B. (im Falle der spastischen
Heredodegeneration, Ref.) degenerieren nicht, weil man alt wird, auch nicht, weil man sie
benutzt‘; und doch hat auch er zur Erklirung der Entstehung der erblichen Nervenleiden
so unbestimmte und unbegriindbare Vorstellungen herangezogen wie die von einer
,,mangelnden Vitalitat, einer ,,nicht harmonischen Entwicklung® mit teilweiser ,,Insuffi-
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zienz gewisser Gewebselemente®’, infolge deren ,,ein System noch den Anforderungen
eines Kindes geniigen kann, dann aber, anstatt... mit der iibrigen Entwicklung Schritt
zu halten, seine Lebensfihigkeit verliert.*

Wir werden gut tun, alle derartigen Gedankengéinge beiseite zu schieben
und uns damit abzufinden, daBl wir vorldufig kaum eine Ahnung davon haben,
wie es, wenn man so sagen soll, die Erblichkeit macht, da8 in der einen Sippe
eine Erbchorea, in einer anderen eine erbliche spastische Parese, in einer dritten
eine Myotonia congenita, in einer vierten eine amaurotische Idiotie, in einer
fiinften eine diffuse Sklerose usw. entsteht und nach eindeutigen Gesetzen
weitergeerbt wird. Es hat im augenblicklichen Zeitpunkt der wissenschaftlichen
Entwicklung also wirklich keinen Sinn, aber andererseits ist es auch angesichts
des stetigen Fortschritts der experimentellen Genealogie und der Histopathologie
der nervisen Erbkrankheiten durchaus nicht nétig, sich den Weg der For-
schung mit derartigen nebelhaften Vorstellungen zu verschleiern, die alles und
nichts erkliren. Halten wir uns also an die tatsichliche Erfahrung. Diese
aber lehrt, daBl wir, was spéter im einzelnen auszufiihren sein wird, heute bereits
eine ganze Reihe von Sippen kennen, in denen anatomisch und klinisch gleiche
Krankheitszustinde nach gleichen MENDEL-Gesetzen vererbt werden, und daf3
unter ihnen heute schon gut abgrenzbare erbliche A- bzw. Hypoplasien ebenso
zu finden sind wie erbliche ProzeB8krankheiten. Unterschiitterlich fest steht
also heute, daf3 der bindende Nachweis fiir die Erblichkeit eines bestimmten
Leidens dadurch erbracht wird, dal sein Auftreten innerhalb einer Reihe auf-
einanderfolgender Geschlechter einer Sippe nach den MENDELschen Erbregeln
erfolgt, d. h. nach den Regeln, welche im Ziichtungsversuch von Pflanze und
Tier durch GREGOR MENDEL gefunden und durch die ganze neuere Erbzucht-
lehre als grundlegend erkannt worden sind. Echte und ausschlieBliche Erblich-
keit liegt somit nur da vor, wo die Wiederholung mehr oder weniger gleich-
formiger (,homologer*, richtiger ,homoformer) Krankheitserscheinungen bei
Vor- und Nachfahren auf der Auswirkung von Anlagen beruht, die in der Erb-
masse der betroffenen Individuen selbst gelegen sind; und die Ubertragung
dieser Anlagen erfolgt nach den MENDELschen Regeln.

Vererbungsarten.

Es koénnen naturgemdf hier nicht die theoretischen Grundlagen bzw. die
anatomische Begriindung dieser Regeln gegeben werden, zumal an zahlreichen
Stellen des naturwissenschaftlichen und medizinischen Schrifttums ausfiihr-
liche Darstellungen dieser Lehre zu finden sind. Es sollen hier nur die ent-
scheidenden Tatbestinde der Vererbungsarten, die durch die Kennworte domi-
nante und recessive Vererbungsart mit ihren Unterformen bezeichnet sind,
besprochen werden.

Durch das Wortpaar Dominanz und Recessivitit wird ausgedriickt, dafl das bei einem
der Erzeuger vorhandene Merkmal, in unserem Falle also die betreffende Krankheit, iiber
das Fehlen derselben bzw. die Anlage zu ihr iiber die Anlage zum Freisein und Frei-
bleiben von dieser beim anderen Erzeuger dominiert, oder daB umgekehrt die erstere
Anlage unterdriickt wird, daher recessiv ist gegeniiber der letzteren. Durch zahllose
Versuche bei Pflanzen und Tieren ist die gesetzméiBige Wiederkehr des Durchschlagens
einer Anlage gegeniiber der zugehdrigen, aber antagonistischen (,,allelomorphen‘) zahlen-
méaBig festgelegt (s. die Schemata von LENz).

Wiirde sich eine bestimmte Krankheit beim Menschen einer bestimmten Sippe durch
Kreuzung dieser ziichten lassen, so wie ein Merkmal im MENDEL-Versuch bei Tier oder
Pflanze, so wiirde sich bei Dominanz ergeben: Sind beide Eltern gesund, so sind samtliche
Kinder gesund, ist ein Elter krank, so sind 50—100% der Kinder krank. Ein krankes
Individuum hitte stets einen kranken Elter und im Durchschnitt je zur Hilfte kranke
Geschwister und kranke Kinder. Aufwirts in der Ahnenreihe wiirde die Krankheit in
ununterbrochener Reihe durch alle aufeinanderfolgenden Geschlechterreihen nachzuweisen
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sein; und dasselbe gilt von der Nachkommenschaft. Es kann aber innerhalb dieser Sippe
die Anlage zur Krankheit — ganz abgesehen von dem Fall, daB Kranke nicht zur Fort-
pflanzung kommen — deshalb jederzeit erloschen, weil die Halfte der Kinder ungleich-
artiger (heterozygoter) Kranker von der Krankheit verschont bleibt und die Anlage hierzu
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Abb. 3. Regelmii8ig dominante Anlage. Abb. 4. Vollstindige dominante Anlage mit Hiufung
infolge Verwandtenehen.
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bedingten Merkmals. bedingten Merkmals,

Schemata der verschiedenen Erbginge. (Nach LENZ.)

nicht weiterpflanzt (daher lautet hier kurz die Regel: ,,Einmal frei, fiir immer frei‘)
(s. Abb. 9).

Wihrend die ,,dominante Vererbungsart‘ einer Krankheitsanlage sich darin &uBert,
daB mit wenigen Ausnahmen (sog. ,,unregelmdfiger Dominanz*‘), die aber wohl entweder
auf Tauschung oder auf nichterblichen biologischen Griinden und nur ganz selten, was,
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soviel ich sehe, bei den erblichen Nervenleiden bisher iiberhaupt noch nicht beobachtet ist,
auf Verhinderung der Manifestation durch eine andere Erbanlage beruhen, die Krankheit
in allen aufeinanderfolgenden Generationen einer Sippe bei der Hilfte der Kinder des
kranken Elters in Erscheinung tritt, werden bei einem einfach recessiv vererbten Leiden
im ganzen sehr viel weniger Mitglieder einer Sippe befallen, und dies sozusagen nach ganz
anderen Gesichtspunkten. Zwar stammen von zwes recessiv-kranken Eltern auch wieder
wie beim dominanten Modus nur Kinder, die ebenso erkranken, und auch in einem Teil
der Fille erkrankt von den Kindern (nur) eines kranken Elters auch wieder die Hilfte. Da-
gegen ist es nach der allgemein gebriuchlichen Art ehelicher Verbindung mit Riicksicht
auf die Seltenheit der Anlage zu den erblichen Nervenleiden innerhalb der Bevolkerung
viel haufiger so, daB sowohl beide Eltern der Kranken als auch deren Nachfahren verschont

S o & ¢ d o I e d o
L S .

1
1

Iiilliilliilrllllll1llll
Fode Jdede dedg dedo edg dod9
Abb. 7. Recessive geschlechtsgebundene Anlage. Abb. 8. Dominante geschlechtsgebundene Anlage.
Schemata der verschiedenen Erbginge. (Nach LENZ.)

bleiben. Derm recessive Anlagen treten nur in Erscheinung, wenn zwei gleichartige Erb-
anlagen zusammentreffen. Die Wahrscheinlichkeit eines solchen Zusammentreffens ist
naturgemi ganz von der Haufigkeit der Anlage zu dem betreffenden Erbleiden in der
fraglichen Bevélkerung abhingig. Da nach der MENDELSchen Regel von ungleichartigen
Eltern im Durchschnitt nur 256% der Kinder mit der Krankheitsanlage behaftet sind, ist —
sofern nicht groBer Kinderreichtum dieser Generation besteht — eine Erkrankung mehrerer
Geschwister neben einer solchen von Personen der Seitenlinien durchweg noch seltener
zu erwarten, als die eines einzigen Angehdrigen einer Geschwisterreihe, nimlich nur dann,
wenn irgendwo in der Sippe Inzucht erfolgt bzw. Trager der gleichen Anlage in diese
Sippe hineinheiraten. Die Haufigkeit einer solchen Inzucht ist natiirlich wiederum in
verschiedenen Bevolkerungen ganz verschieden. Bekannt ist diesbeziiglich, soviel ich weil,
nur so viel, daB in Deutschland 1% der EheschlieBungen zwischen Vetter und Base 1. Grades
erfolgen (v. VERSCHUER).

Zumeist &uBert sich die Erblichkeit von recessiv iibertragenen Leiden also darin, daf
auBer Geschwistern nur Verwandte in Seitenlinien gleichformig erkranken. Bei rein
recessivem Erbgang stellt sich zumeist die Sache so dar, daB das betreffende Leiden (z. B.
die FrieprEIcHsche Form der Heredoataxie) unter vielen aufeinanderfolgenden Genera-
tionen eruptionsartig nur in einer einzigen von ihnen, d. h. bei einigen Geschwistern oder
auch bei mehreren Vettern und Basen oder Onkeln und Tanten dieser in Erscheinung tritt.
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(Nach ENTRES.)

Abb. 10. Rein dominante Vererbung bei Erbveitstanz.
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An Hand des Stammbaums 148t sich dann nachweisen, daB dies durch die eheliche Ver-
bindung zweier gesunder Ubertriger (,,Konduktoren*) hervorgerufen war, die beide einen
gemeinsamen Ahnen haben. Dieser selbst wiederum kann gesund sein; jedenfalls soll in
den sehr wenigen Sippen, in denen die Abstammung der Eltern ,,einfach recessiv‘‘-kranker
Geschwister von einem gemeinsamen Ahnen — etwa einem gemeinsamen UrgroBelter der
Kranken — bislang erwiesen werden konnte (von HaNHART bei der Heredoataxie, von
LuxpBORG bei Myoklonie - Epilepsie, s. Abb. 11 von FrRANCESCHETTI bei Ektopia lentis
et pupillae), dieser Ahne verschont gewesen sein. (Ob letzteres tatsiichlich zutrifft oder
nicht, etwa weil die Krankheit des betreffenden Ahnen iibersehen oder nicht iiberliefert
wurde, steht dahin.) Da, wie dargelegt, bei einfach recessivem Erbgang eine Erkrankung
von Geschwistern meist nur dann in Erscheinung tritt, wenn solche in gréBerer Zahl vor-
handen sind und auBerdem mehrere, welche das Lebensalter, in dem diese Krankheit in
dieser Sippe deutlich zu werden pflegt, iiberleben, so ist es ohne weiteres verstindlich, daB
bei einer Menge von Krankheitstypen,

d 9 welche scheinbar sporadisch in der be-
treffenden Familie auftreten (d. h. auch

nicht bei Geschwistern des Betroffenen

ol 9 9 o’ vorliegen sollen), die Bedeutung der Erb-
lichkeit ganz iibersehen wird; und zwar

muB letztere so lange anerkannt bleiben,

9 o lod 9 als in dem fraglichen Fall keine genealo-
| gischen Untersuchungen iiber die Vor-

T T T fahren angestellt sind. Wo immer also
9 d 9 9 9 d trotz genauer Nachforschungen keine zu-
reichende duBere Ursache gefunden wird,

I ) T besteht der dringende Verdacht, daB
9 d o 9 9 9 g 9 ¢ Erblichkeit die entscheidende Rolle spielt.
Neben der einfach dominanten und

(_1{ ‘/ r C‘{ C]{ " T Tl rNecessivleI_ld Ve(rqrbuilllg_ Bipiﬁltd bei _gen
ervenleiden (einschlieflich der Leiden

? o 9 =4 9 $ ? o der nervésen Anteile der Augen und

Abb. 11. Einfach recessive Vererbung der Ohren) die sog. Geschlechtschromosom-

Myoklonusepilepsie. (Nach LUNDBORG.) gebundenheit, von SiEMENS kurz ,,Ge-

schlechtsgebundenheit'‘ genannt — und zwar
die recessive Art derselben — eine verhiltnismiBig grofe Rolle. Innerhalb von Sippen,
in denen dieser Erbgang in reiner Form nachgewiesen ist, werden im Gegensatz zur ein-
fachen dominanten oder recessiven Vererbung, bei welcher méannliche und weibliche Per-
sonen annahernd gleich haufig befallen werden und ganz gleichgiiltig, welchen Geschlechtes
der kranke Elter ist, Manner weitaus hiufiger befallen als Weiber. Ferner ergeben sich
zwischen Erkrankung und Gesundbleiben ménnlicher und weiblicher Personen in auf-
einanderfolgenden Generationen typische GesetzméBigkeiten. Von ihnen ist die wichtigste
die, daB3 die Krankheit beim GroBvater und den ménnlichen Enkeln, nicht aber bei der
Mutter auftritt, bei einer weiblichen Person aber nur, wenn ein kranker Mann zuféillig —
was bei der groBen Seltenheit dieser Leiden in der Bevélkerung duflerst selten vorkommt —
mit einer gesunden Ubertrigerin Kinder erzeugt (s. Abb. 13).

Im einzelnen ergeben sich folgende Regeln: Ist der Vater krank, die Mutter gesund,
80 sind alle S6hne gesund, alle Téchter zwar auch, aber diese sind Ubertrigerinnen (,,Kon-
duktoren®). Ist der Vater krank, die Mutter Ubertrigerin, so ist die Halfte der Sohne
krank, die andere Halfte der Tochter Ubertrigerinnen; sind beide Eltern krank, so sind
auch alle Kinder krank; ist der Vater gesund, die Mutter Ubertrigerin, so ist die Halfte
der S6hne krank, die Halfte der Téchter Ubertri@gerinnen; ist der Vater gesund, die Mutter
krank, so sind alle Séhne krank, alle Téchter Ubertrigerinnen. Unter anderem Gesichts-
punkt betrachtet lautet die Regel, daB Miitter von kranken Séhnen zum wenigsten Uber-
trigerinnen, Viter von kranken Téchtern selber krank sein und daB Viter ihre Krankheits-
anlage nicht auf die S6éhne iibertragen konnen.

Von der recessiv-geschlechtsgebundenen Vererbung unterscheidet sich die dominant-
geschlechtsgebundene dadurch, daB die krankhafte Erbanlage in allen aufeinanderfolgenden
Generationen zum Durchbruch kommt, aber wie bei jener werden niemals.sowohl Vater als
auch Séhne befallen.

Abgesehen von dieser Eigentiimlichkeit besteht kein Unterschied zum einfach domi-
nanten Erbgang, so daBl unter Umsténden, d. h. bei kleiner Kinderzahl, an einem einzelnen
Stammbaum mit Erbkrankung mehrerer aufeinanderfolgender Generationen diese Ver-
erbungsart nicht mit Sicherheit erkannt werden kann und nur durch das erheblich haufigere
Befallenwerden des weiblichen Geschlechtes wahrscheinlich gemacht wird. Sichergestellt
ist dieser Modus nicht und nur fir wenige Krankheiten wie manisch - melancholisches
Irresein, Basedow-Diathese wahrscheinlich gemacht.
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Neben den geschlechtsgebundenen Vererbungsarten unterscheidet man noch ,,geschlechts-
begrenzte*, worunter die Beschrankung der Krankheit entweder auf Manner oder auf Weiber
innerhalb der betreffenden Sippe zu verstehen ist. Theoretisch ware sie darauf zurtick-
zufithren, daB die Krankheitsanlage nicht an das Geschlechtschromosom gebunden ist,
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Abb. 12. Geschlechtsgebundene Vererbung bei erblicher Sehnervenverédung, LEBERscher Krankheit.
(Nach HENSEN.)
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Abb. 13. Geschlechtsgebundene Vererbung bei PEL1ZAEUS-MERZBACHERscher Krankheit.
(Nach MERZBACHER.)

sondern an ein beliebiges ,,Autochromosom*, das Erscheinen der Krankheit bei einem
Geschlecht aber durch irgendwelche stérende Einfliisse verhindert oder infolge der Anlage
gewisser Organe, insbesondere etwa der Geschlechtsorgane, ausgeschlossen ist. So wiirde
z. B. eine erbliche Hypospadie auf das
minnliche Geschlecht ,,begrenzt‘‘ sein, weil ¢
beim weiblichen die zur Manifestation der- —T ! 1
selben notwendige Art der Anlage des Ge- 9 9 d
schlisfll)ltsorgans fehlt 1, dio (L T T T 1 —r

esehen von der Hypospadie (LESSER)
(s. Ab%. 14) hat man (}12)3 guftreten von X 9 X4 ¢ 9 9 veod
endemischem Kropf (H. W. SIEMENS) und  spp, 14. Geschlechtsbegrenzte Vererbung der
Farbenblindheit (CASSIRER) in je 1 an diesem Hypospadie. (Nach LESSER.)
Leiden erkrankten Sippe in diesem Sinne
gedeutet. Innerhalb der Neurologie kommt dies bislang nur fiir die von HERRINGHAM
untersuchte Sippe mit progressiver neuraler Muskelatrophie in Frage (s. Abb. 15). Doch
ist dies hier deswegen nicht sicher, weil nur Téchter des kranken Stammvaters zur Fort-
pflanzung gekommen sind.
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Abb. 15. Scheinbar geschlechtsbegrenzte Vererbung bei neuraler progressiver Muskelatrophie.
(Nach HERRINGHAM.)

Wir haben bisher nur die durch die Erbzuchtlehre sichergestellten MENDELschen Ver-
erbungsarten und ihre Regeln besprochen. Hier haben wir es sozusagen mit reinen Féllen
zu tun. Daher ist stets die Voraussetzung gemacht, daB das erbliche Merkmal, also in
unserem Falle die Krankheit als Auswirkung einer bestimmten Anlage, aus einer einzigen
Erbanlage bzw. einem einzigen Erbanlagepaar — krank: nicht krank in bezug auf die

1 Streng genommen ist daher die Bezeichnung ,,geschlechtsbegrenzte Vererbung®, zum
wenigsten in einem Teil der Fille, falsch, insofern man, wie LENz zutreffend geltend macht,
eigentlich von Geschlechtsbegrenztheit bzw. sekundédrer Geschlechtsgebundenheit einer
Erbanlage oder -krankheit sprechen miiBite.
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fragliche Krankheit — erwichst; man spricht dann von Monomerie, beruhend auf der ana-
tomischen Lokalisation von zwei aufeinander beziiglichen (,,allelen*‘) ,,Genen an einer
einzigen Stelle eines homologen Chromosomenpaares. Durch die Erbzuchtlehre ist aber
erwiesen, dafl es daneben Eigenschaften bzw. Merkmale gibt, welche auf dem Zusammen-
wirken zweier oder mehrerer verschiedener Erbanlagen beruhen (,,Di-, T'ri- bzw. Polymerie*,
»»Di- oder Polygenie*). Da sich erbliche Krankheitsanlagen nicht grundsitzlich anders
vererben als gesunde, kommt auch fiir Krankheiten diese Méglichkeit sehr wohl in Betracht.
Sie ist auch bereits fiir manche Krankheiten angenommen worden; einzelne Autoren
glauben sie auch schon fiir gewisse Typen, so z. B. LUXENBURGER fiir die Schizophrenie,
bewiesen zu haben; doch halten andere wie LENZ diesen Beweis fiir nicht gelungen. Wir
stehen hier noch einer ganz offenen Frage gegeniiber. Dasselbe gilt beziiglich der ebenfalls
durch die genealogische Tierzuchtlehre erwiesene Koppelung von Erbeinheiten, d. h. also
von Krankheitserbanlagen, welche von vornherein bei geschlechtsgebundener Vererbung
in Frage kommt, da hier die entsprechenden Merkmale an das Geschlechtschromosom
gebunden sind.. Man hat z. B. eine solche fiir die Fille mit gleichzeitiger (geschlechts-
gebundener!) Myopie und Nachtblindheit angenommen; doch haben andere diese im
Sinne der Polyphénie, d. h. der Auswirkung einer nur in verschiedenen Merkmalen sich
bekundenden Erbeinheit, gedeutet.

Abweichungen von den experimentell-biologisch anerkannten
Erbregeln.

Wenn wir bei unseren klinisch-genealogischen Ermittelungen vielfach auf
Abweichungen von den experimentell-biologisch anerkannten Erbregeln stoBen,
so spricht dies keineswegs etwa dafiir, daB diese in der Pathologie keine Geltung
hétten, sondern liegt einfach an den notwendigen Unvollkommenheiten aller
menschlichen Genealogie. Vor allem ist zu beriicksichtigen, daB wir es ja hier
nie mit Riickkreuzungen zu tun haben, und andererseits muB zumeist von
,,Probanden* ausgegangen werden, die — wenn iiberhaupt — Kinder haben,
welche oft nicht bzw. noch nicht erkrankt sind und von Eltern stammen, deren
erbbildliche (genotypische) Beschaffenheit nicht sicher bekannt ist. Nur in
wenigen Sippen mit erblichen Nervenleiden war es bisher moglich, die fach-
wissenschaftliche Untersuchung auf eine geniigend groBe Zahl der gesunden
und kranken Angehorigen derselben auszudehnen. Vielfach muB das wahre
Erbbild in solchen Sippen meist auf Grund von Uberlieferungen verschiedener
Art erschlossen werden. Aus diesen und anderen hier nicht weiter zu erérternden
methodischen ' Griinden bedeutet die Ermittlung der durch den Ziichtungs-
versuch sichergestellten , MENDEL-Proportionen fiir erbliche Krankheiten bei
Menschen ein nie ganz erreichbares Ideal.

Um sich aber diesem wenigstens zu nihern, hat man verschiedene For-
schungsverfahren ersonnen, von denen die sog. Probandenmethode WEINBERGS,
welche auf der Wahrscheinlichkeitsberechnung beruht, und die biologische
Methodik der Zwillingsforschung, d. h. die vergleichende Untersuchung mit der
fraglichen Krankheit behafteter ein- und zweieiiger Zwillinge, die wichtigsten
sind.

Die Erforschung der erblichen Nervenleiden mit diesen Methoden, welche an vielen
Orten des Schrifttums dargestellt sind, steht aber heute erst in ihren Anfingen; sie kann
groBziigig und mit wirklichem Erfolg, worunter ich Ergebnisse verstehe, welche aller
methodologischen Kritik standhalten, nur durch ganz auf diese wissenschaftlichen Fragen
eingestellte Forschungsanstalten durchgefithrt werden.

Was vor allem die Zwillingsforschung anlangt, welche einen sehr wichtigen, unmittel-
baren Beweis der Erblichkeit bestimmter Krankheitszustinde und -prozesse durch die
Feststellung “des iiberwiegenden Vorkommens bzw. Ausbleibens solcher einerseits bei
eineiigen, andererseits bei zweieiigen Zwillingen erbringt, so liegt zwar eine gr6Bere Reihe
von entsprechenden Einzelbeobachtungen itber nerviose Krankheiten vor, dagegen fehlt
es noch ganz an umfassenden Untersuchungen gerade iiber solche Krankheitsbilder, deren
Erblichkeit auf Grund der klinisch-genealogischen Nachforschungen noch zweifelhaft ist.

Steht auch durchweg noch dieser wissenschaftliche Beweis fiir die Erblich-
keit von Nervenleiden aus, so ist dennoch durch die beharrliche Arbeit von
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Einzelforschern eine so grofe Zahl von Familien- und Sippenuntersuchungen
iiber solche durchgefiihrt worden, dal wir heute mit Sicherheit von einer grofien
Zahl von Krankheitsbildern dieser Art nicht blo8 aussagen konnen, daB die
wichtigste ,,Ursache’ derselben in der Erblichkeit zu suchen ist, sondern an-
nihernd nach welcher der MExDELschen Ubertragungsarten die betreffenden
Krankheitsanlagen vererbt werden.

Diese Sicherheit ist heute schon so groB}, dal wir umgekehrt angesichts zahl-
reicher nervoser Syndrome, deren erbliche Verursachung sich nicht ohne weiteres
aus dem Ergebnis einer fliichtigen Erhebung der Familiengeschichte des betref-
fenden Falles zu ergeben scheint, mit grofer Bestimmtheit voraussagen kénnen,
daB sich ihre Erblichkeit bei geniigend griind- .
lichen genealogischen Erhebungen erweisen wird. |
Das gilt insbesondere von den sog. sporadischen
oder isolierten Fillen, wobei ,sporadisch® oder
,isoliert” bedeutet: Erkrankung eines einzigen
Angehorigen innerhalb einer Familie oder eines I &
Sippenkreises. Wie oben S. 230 dargelegt, ist es T? TQ
ja ohne weiteres bei einer gewissen Prozentzahl g
der Falle mit einfach-recessiv vererbtem Leiden QT—I- TQ
zu erwarten, daB nur ein einziger Mensch die Q - Q o Q
betreffende Krankheit aufweist. Hier liefert die T T
Ahnenforschung, d. h. die Aufdeckung der bislang ?-,-(9' (?-I—O' Q of O’-,»(P

unbekannten Abstammung des Kranken von ge-
meinsamen Ahnen, welche Ubertréiger der Anlage 9 W
zu dessen Krankheit waren, den Nachweis der & g
Erblichkeit (s. Abb. 16). 331
Noch immer begegnet man aber weiterhin ) )
recht oft der Behauptung einer fehlenden Erb. popy 15 Scheinbar sporadischer
lichkeit auch in Krankenbldttern von Kranken schnitt aus einer Sippschaftstafel
. .. . iiber Heredoataxie.
mit nervisen Syndromen, deren dominanter Erb- (Nach HANHART.)
gang langst sichergestellt ist, dann, wenn die
Kranken selbst nicht auf Anhieb von gleichen Krankheiten innerhalb ihrer
Familie berichten. Es ist merkwiirdig, mit welcher Beharrlichkeit noch heutigen
Tages viele Neurologen bei solchen Fillen félschlich einen-nichterblichen Zu-
stand diagnostizieren, wahrend es in Wirklichkeit zumeist.ihrer Bequemlichkeit
entspringt, wenn sie den Nachweis der Erblichkeit nicht erbringen. So ist
es mir z. B. bei Fillen einer im reiferen Lebensalter einsetzenden chronisch
progressiven Chorea, von welchen von anderer Seite behauptet worden war,
Erblichkeit liege nicht vor, oder die Hauptursache des Leidens bildeten ander-
weitige Faktoren wie Unfille aller Art, auch Hirnverletzungen, Syphilis, Ence-
phalitis epidemica oder andere Infektionen, exogene Vergiftungen, Arterio-
sklerose oder Senium, stets gelungen, durch den Nachweis gleichformiger
Erkrankungen in der Familie dieser Kranken den Nachweis der Erblichkeit
zu liefern. Gerade in der Neurologie bildet ein sehr wichtiges genealogisches
Problem die sehr hdufig gemachte Beobachtung, daB duferlich gleiche Krankheits-
formen in manchen Sippen nach einer anderen Vererbungsart aufzutreten scheinen
als in anderen, etwa in der einen einfach-dominant, in der zweiten einfach-
recessiv u. dgl. (alternativer Modus). Auffillig ist dabei, dal bislang nur ver-
einzelte Syndrome bzw. Prozesse ein solches Verhalten im Erbgang aufzuweisen
scheinen. So ist bisher noch keine Sippe von HuNTINGTENscher Krankheit,
Paramyotonie, paroxysmaler Lahmung, echter Myotonie (THoMsoNscher Krank-
heit) beschrieben worden, in welcher das Leiden nicht nach einfach dominantem
Modus vererbt worden wire, allerdings mit gewissen UnregelméaBigkeiten,
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die aber jedenfalls derart sind, daB keineswegs von irgendeinem recessiven
Typus gesprochen werden kann. Zum anderen weisen alle einwandfreien Erhe-
bungen iiber die reine FriEDREICHsche Form der Heredoataxie, die amauroti-
sche Idiotie, die WEsSTPHAL-WILSONsche Krankheit auf einfache Recessivitit,
nicht irgendeinen dominanten oder einen geschlechtsabhéingig-recessiven Erb-
gang, solche iiber die myotonische Dystrophie oder die PEL1zAUS-MERZBACHER-
sche Krankheit u. a. auf das alleinige Vorkommen geschlechtsgebundener
Recessivitat hin. Andererseits verhalten sich die erblichen Ubergangsbilder
von Chorea und Heredoataxie bzw. der NoNNE-MaRIEschen Form der Heredo-
ataxie beziiglich des Vererbungsweges ganz wie die Erbchorea, d. h. einfach
dominant. Umgekehrt ist ein alternativer Modus (Vererbung in einer Sippe nach
scheinbar dominantem, in einer anderen nach einfach recessivem u. dgl.) wieder-
holt bei verschiedenen Arten der Muskeldystrophien, der (von STRUMPELL
nicht ganz zu Recht als spastische Spinalparalyse bezeichneten) spastischen
Paraparese u. a. gefunden worden.

Eine Erklirung dieser Tatsache ist bisher nicht gelungen. Die einen deuten sie einfach in
dem Sinne, daB gleiche ,,Phinotypie‘‘ nicht auf gleicher ,,Genotypie‘‘ zu beruhen brauche —
andere im Sinne des Auftretens von Hemmungsfaktoren oder des Ausbleibens notwendiger
korrelativer AuBlenweltschiadigungen u. dgl. Andere fithren sie auf Di- bzw. Polymerie
oder auf ,,multiple Allelie* zuriick und wieder andere auf unvollkommene intermediare
Dominanz. Wo letzteres zutrife, miite bei scharferer klinischer Untersuchung eines
Tages der Nachweis gelingen, dal die scheinbar gleiche Krankheit in einer Sippe A, in
der sie dominant auftritt, phinotypisch doch etwas anderes darstellt als in einer Sippe B.
Ohne weiteres trifft dies z. B. fiir die Hemeralopie zu, die in isolierter Form dominant
auftritt, wenn aber geschlechtsgebunden-recessiv, so stets mit Myopie vergesellschaftet
Nun kann man dagegen geltend machen, dafl eben hier das Bild (der Phanotypus) nichts
Einheitliches sei, die isolierte Hemeralopie eine andere Krankheit als die mit Myopie
gekuppelte. Doch braucht man sich nur einmal im Geiste auf den Standpunkt einer frithen
Entwicklungsstufe der Augenheilkunde zu stellen, in der man zwar schon nach der Erblich-
keit der Nachtblindheit gefragt, aber nicht an die mégliche Verkniipfung mit Kurzsichtig-
keit gedacht hitte, so wiirde man eben zu der Meinung gekommen sein, dafl die Hemeralopie
2 verschiedene Vererbungswege geht.

Es ist sehr wahrscheinlich, da3 wir heute noch manche Krankheitsformen
als etwas Einheitliches bzw. Einfaches ansehen, wihrend es in Wirklichkeit
nur in einer Sippe (beispielsweise mit dominanter Vererbung) einfach ist, in
einer anderen (mit geschlechtsgebunden-recessiver Vererbung) aber zusammen-
gesetzt. So konnte beispielsweise sehr wohl die Muskeldystrophie einer Sippe A
mit Erbgang a eine andere anatomische Unterlage haben als die einer Sippe B
mit dem Erbgang b, etwa hier nur die vorldufig allein recht sichtbare Folge
etwa eines bislang noch nicht beachteten oder erkannten erblichen Wirbel-
prozesses, also etwas Sekunddires darstellt, dort aber etwas Primires auf einem
erblichen Entartungsvorgang irgendeines Teils, beispielsweise des vegetativ-
trophischen Anteils der Nervmuskeleinheit. Es ist tiberhaupt eine sehr wichtige
Aufgabe der klinischen Genealogie, durch fortschreitende ,,Tiefenuntersuchung*
zu ermitteln, welche der neurologischen Symptome auf einer primdren Degenera-
tion gewisser Neurone beruhen, welche auf primirer Degeneration etwa des
glisen Gewebes (ScHOLZ) oder des gesamten vasculiren und glitsen Aufbau-
apparats (BIELCHOWSKY-HENNEBERG) oder des GefaBapparats allein, welche auf
einer priméren Degeneration etwa der Neurone des neurovegetativen Systems und
welche schliefllich auf priméren erblichen Anomalien nichtnervioser Gebilde,
von Wirbelsdule oder Schidel, von bestimmten inneren Driisen usf. Gar zu
leicht werden sonst duBlerlich gleichwertige Symptome auch fiir pathogenetisch
gleichwertig gehalten. Ein Beispiel mag das erliutern: GARDNER und FrAZIER
fanden in einer 217 Personen umfassenden Sippe innerhalb 5 Generationen
38 mit zentraler Taubheit und auBerdem bei 15 von ihnen Blindheit. Bei weiterer
Untersuchung stellte sich nun heraus, daB3 beide Ausfiille genetisch keineswegs
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gleichwertig waren: die Taubheit beruhte auf doppelseitigem Acusticustumor,
dieser war der eigentliche primére Ausdruck der erblichen Anlage, die Blindheit
dagegen nur Folge des Hirndrucks, also eine mittelbare, phinotypisch sozusagen
nicht notwendige Erscheinung. So ist z. B. auch sehr zu erwégen, ob bei der
bisher immer dominant vererbten paroxysmalen periodischen Lihmung die
anfallsartige Liahmung auch nur Sekundirsymptom darstellt und auf einem
periodischen angioneurotischen Odem des Riickenmarks beruht (STERTING)
und daher biologisch gleichwertig ist dem ja ebenfalls ausgesprochen dominant
vererbenden QuinckEschen (Odem der Haut- und Schleimhiute.

Die Schwierigkeit der richtigen Deutung in einschligigen Féllen erhellt am
besten wohl aus der Tatsache, dafl die Opticusatrophie der geschlechtsgebunden-
rezessiv vererbten LEBERschen Krankheit sich rein klinisch durch nichts von der
Opticusatrophie infolge Alkohol-, Nikotin- oder anderweitiger Vergiftung unter-
scheidet.

Andererseits will man gelegentlich gefunden haben, daBl da, wo dasselbe
Erbmerkmal einmal dominant, einmal recessiv vererbt wird, es in letzterem
Falle stirker ausgeprigt ist, im Falle einer Krankheit diese also schwerer auftritt.

Es ist hier der Ort, auf die Tatsache hinzuweisen, daf} fiir die Bewertung der
Erblichkeit die milde ausgeprigten oder wnvollstindigen Merkmale der erblichen
Nervenkrankheiten an sich grundsitzlich ebenso wichtig sind wie die voll aus-
geprigten. Es geht hier wie iiberall sonst in der Naturwissenschaft: das Ent-
scheidende ist die Qualitit, viel weniger die Quantitit. Grundsétzlich hat also
biologisch und diagnostisch das Unvollstindige (Partielle) denselben Wert wie
das Vollstidndige (Komplette). Auf dem Gebiete der Neurologie haben besonders
franzosische Autoren auf die Bedeutung der ,,formes frustes™ (eines bekanntlich
von der Miinzkunde genommenen Ausdrucks), der rudimentiren oder unvoll-
stindigen Formen, hingewiesen. Da8 diese gerade in der Lehre von den erblichen
Nervenleiden eine besondere Rolle spielen, habe ich selbst zuerst betont und dabei
dargelegt, daB bei kinftigen Erblichkeitsermittlungen gerade diesen Formen
eine besondere Aufmerksamkeit zu schenken sei. In meinem Innsbrucker
Referat von 1924 habe ich dargelegt, daBl wir bei ihnen zwei verschiedene Arten
unvollstindiger Bilder beobachten, nimlich einmal die im eigentlichen Sinne
quantitativen ,formes frustes”, d. h. die Abschwéichung mehr oder weniger
aller Krankheitsmerkmale bis zur Grenze der Norm, welche also erst bei genauem
Zusehen gefunden werden (also z.B. statt Areflexie eine krankhafte Herab-
setzung des Reflexausschlags), und zum anderen die Verarmung eines mehr-
gestaltigen krankhaften Bildes derart, daB dies oder jenes Merkmal (wie Zittern,
Nystagmus, Ptosis, Katarakt, A- oder Hyperreflexie, Linkshandigkeit, Skoliose,
Enuresis, Hohlfu$ usf.) fehlt oder ausbleibt. CURSCHMANN hat damals noch die
Bedeutung der inkompletten und stationiren leichteren Félle unterstrichen
und auf die groBe Zahl derselben besonders bei den neurovegetativen Heredo-
degenerationen hingewiesen. Spiter hat dann die VoaTsche Schule (TIMOFEEFF-
REessowsky, C. und O. Voar, Parzic) die Unvollsténdigkeiten erblicher Krank-
heitsauswirkung durch Ziichtungsversuche bei Drosophila biologisch zu unter-
legen gesucht; sie glauben nachgewiesen zu haben, dal die herabgesetzte
. Expressivitit letztlich auf dem Vorhandensein ,schwacher Gene® und
gleichzeitig auf Einwirkungen der AuBenwelt beruhen. Ob sich die tierexperi-
mentellen Beobachtungen von TIMOFEEFF ohne weiteres auf die erblichen
Nervenleiden iibertragen lassen, wie es besonders neuerlich Patzic getan hat,
sei dahingestellt®.

! Im Zusammenhang ihrer Betrachtungen iiber die ,,schwachen Gene* haben die
genannten Autoren auch einige weitere Begriffe auBer dem der Expressivitit aufgestellt,
namlich den der Penetranz als des Prozentsatzes der Fille innerhalb der Generationen,
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Vor kurzem hat dann weiterhin Curtivs, zuriickgreifend auf den alten
Begriff der ,,Degenerationszeichen®, diese Abweichungen unter der Bezeichnung
,»Mikroheredodegenerationen® zusammengefafit, wobei er die von mir 1925
aufgestellte Reihe noch durch Innenohrschwerhérigkeit, Abducensschwiche,
Alexie und die Bestandstiicke des ,,Status dysraphicus®, vor allem die Spina
bifida erginzte. Indem er zeigen konnte, dafl diese z. B. in den Sippen von
Kranken mit multipler Sklerose weit hiufiger anzutreffen sind als in solchen
Gesunder, hat er diese Auffassung auch fiir das ebenfalls von mir immer wieder
betonte mehrdimensional-dtiologische Verstandnis von Krankheiten des Zentral-
nervensystems nutzbar gemacht, die nicht als ausschlieBlich erblich verursachte
anzusehen sind.

Intensitdtsunterschiede in bezug auf die Stirke der Merkmale eines bestimmten
erblichen Nervenleidens finden sich aber nicht nur da, wo Unterschiede im
Erbgang bestehen, sondern auch bei gleichem Erbgang. Abgesehen von letzteren
zeigen sich bei gleichartig vererbten Krankheiten innerhalb verschiedener
Familien groBer Sippen noch andere Variabilitdten, voran solche in bezug auf
Krankheitsbeginn, Krankheitsverlauf und Krankheitsschwere. So fand DAVENPORT
in 4 Verwandtschaftskreisen einer 962 Fille von HunTINGTONscher Krankheit
umfassenden Sippe, daB in einer Familie die Bewegungsstorung kaum zunahm,
in einer anderen das Leiden ungewdhnlich frith ausbrach, in einer dritten nicht
bis zur Demenz fortschritt, wahrend es umgekehrt in der vierten nur zur Demenz
ohne Chorea kam. Auf Grund meiner eigenen Untersuchungen iiber diese Erb-
krankheit folgt, daB auBerdem in solchen Sippen noch mit Variabilitit in bezug
auf das kinetische Bild (Tic, Tremor, Torsionismus oder Ataxie statt Chorea),
das ,,choreopathische Temperament‘’, die paranoiden Psychosen u. dgl. zu
rechnen ist.

Nicht zu verwechseln mit dem Tatbestand, daf ein und dasselbe Syndrom
gelegentlich innerhalb mehrerer Familien einen verschiedenen Erbgang auf-
zuweisen scheint, ist die Frage, welcher Erbgang denn nun bei einer bestimmten
Krankheit vorliegt, an deren iiberwiegend erblicher Verursachung zwar kein
Zweifel sein kann, ein bestimmier Erbgang aber nicht ohne weiteres erkennbar ist,
ob z. B. bei den Schizophrenien, zum wenigsten bei einer Kerntruppe derselben
oder bei der WESTPHAL-WiILsONschen Krankheit recessive Dimerie (,,Digenie‘)
im weiteren Sinne (RUpIN), einfache Dominanz oder Recessivitdt mit Mani-
festationsschwankungen infolge Wirksamkeit von anderen erblichen oder von
duBeren Ursachen anzunehmen sei.

Ein weiteres, fiir die erblichen Nervenkrankheiten besonders in Betracht
kommendes Fragegebiet taucht angesichts des Unterschiedes von erblichen
Konstitutionen und Krankheitsprozessen (auf erblicher Grundlage) auf. Wir
machen nimlich nicht selten die Beobachtung, daBl bestimmte Leiden — ich
erwihne nur die THoMSENsche Krankheit und die Migrine — viele Jahre bis
Jahrzehnte, ja ein ganzes Leben lang, von gelegentlichen unerheblichen Schwan-
kungen in der Stirke der Krankheitserscheinungen abgesehen, unverdndert
bestehen bleiben, also verfassungsmiBige Zusténde (,,Heredokonstitutionen)
darstellen, bildverwandte Syndrome aber teils ebenfalls konstitutionell (im ge-
nannten Beispiel die Paramyotonie oder Kiltemyotonie), teils als ProzeB-
krankheiten auftreten (Beispiel: die myotonische Dystrophie). Es erhebt sich
also die Frage: Stellen die Prozefkrankheiten erbmaBig etwas Verwickelteres

in welchen sich das betreffende Gen iiberhaupt in einem bestimmten Merkmal &ufert, und
den der anatomischen Spezifitdt als der Besonderheit der Lokalisation und der morpho-
logischen Gestaltung. Wie aus meiner Darstellung hervorgeht, handelt es sich dabei im
wesentlichen um Bezeichungen fiir linger bekannte Eigenheiten der Auswirkung erblicher
Nervenleiden (ich verweise u.a. auf BIELSCHOWSEYs und SCHAFFERs Anschauungen, s. S. 268).
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dar als die Konstitutionskrankheiten, sofern diese nicht ihrerseits zum Still-
stand gekommene Krankheitsprozesse darstellen, wie z. B. in manchen Familien
die Dystrophia musculorum ? Sind sie etwa auf eine spezifische korrelative Erb-
anlage zuriickzufithren? Halten wir uns an das oben genannte Beispiel, so
ergibt sich, dafB die Frage nicht grundsétzlich zu bejahen ist. Denn beispielsweise
ist gerade fir die ProzeBkrankheit ,,myotonische Dystrophie‘ durch sehr sorg-
fialtige genealogische Untersuchungen (von FLEISCHER u. a.) der recessiv-
geschlechtsgebundene Erbweg sichergestellt. Aber fiir andere Krankheiten, z. B.
die Schizophrenie, gilt dies nicht, so daBl die z. B. von EvcEN KAHN gemachte
Annahme einer Dimerie — einer Erbanlage fiir das Grundsyndrom, einer zweiten
fir die ProzeBentwicklung — ernstlich erwogen werden mufl. So bedarf z. B.
die Frage einer Erklirung, warum von manchen komplexen Erbkrankheiten
das eine Syndrom lebenslinglich oder doch wenigstens iiber weite Lebens-
strecken hin unveriandert bleibt, das andere zwar auch viele Jahre besteht, aber
doch von einem bestimmten Zeitpunkt an fortschreitet, wie z. B. Adenoma
sebaceum und epileptiformes Syndrom bei tuberéser Sklerose, Pigmentflecke
in der Kindheit, typische Geschwiilste der Haut und Nerven bei RECKLING-
HAUSENscher Krankheit in spéteren Lebensaltern.

Scheinbare Abweichungen von den MENDEL-Regeln konnen zwei grundsatzlich
verschiedene Ursachen bzw. Griinde haben, entweder biologische oder methodo-
logische.

Im letzteren Falle haben wir es einfach mit sozusagen historischen Tduschungen
von mehr oder weniger gesetzméBiger Art zu tun.

Unsere genealogischen Ermittlungen iiber das Auftreten eines im Mittelpunkte des
klinischen Interesses stehenden Leidens bei einem bestimmten Fall, von dem wir ausgehen
(,»Proband‘), stiitzen sich auf Uberlieferungen, welche mit all jenen Fehlerquellen behaftet
sind, die sich aus der durchschnittlichen Mangelhaftigkeit des ,,Blicks* von Laien fiir
nervése Stérungen und ihrer Einsicht in das Wesen erblicher Zustinde ergeben. Wer
héufig solche Erhebungen selbst angestellt hat, weil, daB sehr viel hiufiger Krankheiten
von Familienmitgliedern iibersehen, als da umgekehrt gesunde oder wenigstens nicht-
nervenkranke Mitglieder als krank bezeichnet werden.

Besonders leicht ereignet sich dies, wenn der Ausbruch der betreffenden
Erkrankung schicksalsméBig iiberhaupt bei der fraglichen Krankheitsform oder
bei einer bestimmten Generation einer kranken Sippe mit solcher (s. spéter
unter Anteposition) erst im spéiteren Leben erfolgt oder deutlich wird, wie z. B.
bei der HunTINgTONschen Krankheit. Als zweite Ursache eines scheinbar den
MEe~NDEL-Regeln widersprechenden Verschontbleibens von Angehorigen einer
erbkranken Sippe kommt in Betracht, daB die Triger der Erbanlage vor dem
durchschnittlichen Zeitpunkt des Deutlichwerdens der Krankheit aus irgend-
welchen Grinden sterben, bei der spateren erbgeschichtlichen Ermittlung
daher natiirlich nicht als krank bezeichnet werden. Als dritter Grund fir eine
scheinbare Unterdriickung der Erbanlagen zu einer Krankheit ist die Kinder-
armut der fraglichen Generation einer Familie zu nennen. Beispielsweise in
»,Zweikinder-Ehen‘* besteht natiirlich von vornherein eine gewisse Wahrschein-
lichkeit, daB nur erbgesunde Kinder geboren werden, wihrend erbkranke erst
bei weiteren Zeugungen zur Welt gekommen wéren.

Weitere — rein erbbiologische — Griinde scheinbaren Verschontbleibens nach den
einfachen MENDEL-Regeln krankheitsfilliger Personen sind die unwvollkommene
Dominanz, welche zu so schwacher Ausprigung des Krankheitsbildes fiihrt, daf3
dieses bestenfalls nur vom Facharzt, nicht aber von Laien erkannt wird. In
der Familien- und anderweitigen Uberlieferung erscheinen die Betreffenden
also als gesund. Weiterhin besteht die Moglichkeit einer zu geringen Durch-
schlagskraft der Krankheitsanlage; es bedarf zu ihrer Verdeutlichung erst eines
auslosenden Reizes. Dieser kann von auflen kommen (,,peristatisch* sein), etwa
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in einer toxischen Schidigung bestehen; bleibt das betreffende Individuum
davon verschont, so erscheint es ebenfalls als gesund. SchlieBlich kann dasselbe
Ergebnis dadurch zustande kommen, da8 eine andere — , korrelative” — Erb-
anlage die Manifestation der eigentlichen Krankheitsanlage -verhindert. Ein
Beispiel dieser Art bildet die oben erwihnte geschlechtsbegrenzte Vererbung;
wie LENZ bemerkt, liegt hier eigentlich eine Sonderform der Dimerie oder Digenie
(FRANCESCHETTI) vor.

Alle die genannten Arten des Verschontbleibens von der Krankheit kénnen
zu dem scheinbaren ,,Uberspringen von Generationen* durch die Erbkrankheit
fithren. Manche Autoren fithren diese Erscheinung auf den sog. Dominanz-
wechsel zuriick. Ein solcher kommt dann in Frage, wenn in der Aufeinander-
folge der Generationen ein Wechsel in der Auswahl der kranken Mitglieder
einer Sippe teils innerhalb bestimmter Generationen, teils innerhalb einer Ge-
schwisterreihe zutage tritt. Zumeist sind aber die Griinde firr eine derartige
UnregelméBigkeit der Erbmanifestation nicht erblicher Natur. In Betracht
kommen alle jene Moglichkeiten, welche, wie oben dargelegt, den Eindruck
eines scheinbar ,,sporadischen‘ Auftretens einer sonst regelmaBig ,,dominant
vererbten Krankheit erwecken.

Im allgemeinen spricht man von Dominanzwechsel dann, wenn Individual-
alternanz von Krankheitszustinden vorliegt, d. h. wenn bei einer einzelnen
Person im Laufe ihrer Entwicklung verschiedene Erbmerkmale bzw. -anlagen
einander ablosen, etwa derart, daB ein solcher Mensch bis zur Reifungszeit den
(z. B. ,,syntonen‘) Charakter der Mutter, von da ab den mehr oder weniger
entgegengesetzten (schizoiden) des Vaters darbietet, oder daB Basedow wund
Asthma eines Menschen in verschiedenen Lebensaltern auftreten, entsprechend
der Ahnlichkeit des Erkrankten mit dem betreffenden Elter (FRIEDEL Pick).

Es ist eine sehr wichtige Frage, wie diese individuelle Alternanz von zweifellos
ausschliefllich erblichen Krankheitszustdnden zu erkldren ist, und besonders,
ob sie als Dominanzwechsel aufgefafit werden kann. In den oben genannten
Beispielen handelt es sich um Syndrome, deren Aufbau nicht der gleiche ist.
Beruht auch das Basepow-Syndrom sicher auf einer Schilddriisenstérung, so
wissen wir nichts dariiber, da8 auch das Asthma sozusagen eine Wurzel in der
Schilddriise hat. Hat der Betreffende in der Lebensperiode A eine Erbkrankheit a
von dem Vater und in der Periode B eine solche b von der Mutter, was bedingt
die Ablésung von a durch b, warum tritt nicht einfach a zu b, warum tritt a
vor b und nicht umgekehrt b vor a auf?

Alle diese Fragen tauchen auch vor einer anderen Art von Wechselldufigkeit
erblicher Zustinde auf, die anscheinend gerade in der Neurologie eine Rolle
spielen: der von mir so genannten progressiven Alternanz beim Einzelindividuum.
Wihrend im obigen Beispiel Basedow und Asthma zwei Zusténde von annéhernd
gleicher Schwere, jedenfalls von gleicher Riickbildungsfahigkeit sind (man kénnte
daher auch von einfacher Syndromalternanz sprechen), und, soviel wir heute
wissen, keine gemeinsame Wurzel haben, stellt sich die sehr wichtige Erscheinung
der progressiven Alternanz so dar, daf der Zustand B zwar ebenfalls den Zustand
A ablost, dafl aber beide sich am selben Organsystem oder einem verwandten
Neuronenbereich abspielen, und vor allem dafl der Zustand B schwerer ist,
d. h. die Gesundheit erheblich stirker beeintréchtigt als der vorangehende.
Beispiele dieser Art sind die Aufeinanderfolge von Spasmophilie — respira-
torischen Affektkrimpfen — Affektepilepsie, von Eclampsia infantum — Chorea,
von Pseudosclerosis praejuvenilis — progressiver Versteifung, periodischer Lah-
mung — progressiver Muskelatrophie, Abnahme der myotonischen Komponente
und Zunahme der Myatrophie bei myotonischer Dystrophie. Wann sind solche
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Félle durch Dominanzwechsel zu erkliren, d. h. durch ,,Wechsel der phino-
typischen Auswirkung der allelomorphen Antipoden* (R¢DIN)?

Bei vorurteilslos durchgefiihrten genealogischen Feststellungen iiber gleiche
oder dhnliche Nervenerkrankungen von Féllen, bei denen irgendeine #uBere
Schidlichkeit nicht nachgewiesen oder aus der Art familizrer Haufung gleicher
Krankheitsbilder auf die ausschlieBlich erbliche Verursachung geschlossen werden
kann, ergeben sich aufler den bisher genannten nun nicht selten noch andere
Abweichungen des Sippenbilds, die sich nicht ohne weiteres im Sinne der Ergeb-
nisse der Erbzuchtlehre deuten lassen. Ich beschrinke mich hier darauf, diese
aufzuzéhlen und nur da und dort anzudeuten, wie diese Abweichungen erklirt
werden konnten.

Zunéchst ist die Erscheinung zu nennen, daf einer und derselbe nervose
Phanotypus — und zwar gilt dies fiir Konstitutionskrankheiten ebenso wie fiir
Prozesse — in verschiedener Weise an bestimmte Lebensabschnitte gebunden
erscheint. Diese Lebensalterbindung des Erbleidens kommt in verschiedener
Weise zum Ausdruck: entweder wird das gleiche (oder vorsichtiger ausgedriickt :
das scheinbar gleiche) Syndrom der einen Sippe in einem anderen Lebensalter
erkennbar als bei einer anderen, oder dasselbe Krankheitsbild weist je nach
seiner Bindung an ein solches verschiedene Vererbungsarten auf, oder schlieBlich
die einzelnen Merkmale eines verwickelteren Erscheinungsbildes treten in den
aufeinanderfolgenden Generationen der befallenen Sippe in unterschiedlichen
Lebensabschnitten in Erscheinung.

Als Beispiele fiir die erste Art des Zusammenhangs nenne ich von den Konsti-
tutionsanomalien die Migrine, von den ProzeBkrankheiten die mannigfachen
Formen der Myodystrophien, als Beispiel fiir die zweite die amaurotische Idiotie
und als solches fiir die dritte die myotonische Dystrophie. Bei der Migrdne
z. B. sehen wir es ofters, da sie bei der einen Sippe in einer Generation erst im
Klimakterium, in einer zweiten schon in der Pubertit, in einer dritten nur von
der Pubertit bis zum Klimakterium auftritt, in einer anderen Sippe dagegen
ausschlieBlich zwischen dem 20. und 50. Lebensjahr. Dasselbe gilt firr die
Dystrophia musculorum progressiva (ErB), nur daB hier die Pridilektionsalter
Pubertit und Kindheit sind. Bezlglich der amaurotischen Idiotie kommt der
griindlichste genealogische Bearbeiter derselben (SJOGREN) zu dem SchluB, dafBl
die infantile Form derselben erbbiologisch von der juvenilen ganz verschieden
sei, wihrend Beobachtungen anderer, wie z. B. von KuFs, ergeben, dafl hier
gelegentlich dhnliche Verhiltnisse gegeben sind, wie bei der myotonen Dystrophie
(FLEISCHER, CURSCHMANN u. a.), derart, daB dort die Pigmentdegeneration der
Netzhaut, hier die Katarakt in einer Generation friither auftritt als in den nach-
folgenden, etwa jene beim GroBvater im Senium, beim Vater im Prisenium
bei den Kindern in der Pubertit, oder die Pigmentdegeneration beim Vater
Mitte der 30er Jahre, bei den Kindern im 10. bzw. 26. Jahr.

Der letztgenannte Modus fithrt hiniiber zu einer anderen Erscheinung: der
von mir so genannten phyletischen Merkmalsanreicherung. Am kennzeichnendsten
ist hierfiir wiederum die myotonische Dystrophie, insofern nach den Beobach-
tungen, insbesondere von FLEISCHER, erst in der 3. Generation das voll aus-
geprigte Bild der Dystrophien nicht blo8 bestimmter Muskeln, sondern auch
anderer Gewebe (Haare, Haut, Geschlechtsorgane usf.) vereint mit Katarakt
auftritt, wihrend es in den beiden vorhergehenden nur zur senilen bzw. pra-
senilen Katarakt kommt. Neben der phyletischen Merkmalsanreicherung
beobachtet man gelegentlich gleichzeitig in derselben Sippe oder unabhingig
davon die phyletische Merkmalerweiterung oder -verstirkung. Letztere wurde
z .B. in einer Sippe von KILLIAN beobachtet, in welcher eine angeborene erbliche
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Piosis innerhalb 4 Generationen von halb- zu doppelseitiger Ausbreitung und
von milder zu sehr erheblicher Ausprigung fortschritt.

Eine andere Form des Fortschreitens eines Erbleidens von Generation zu
Generation, fir welche der Begriff der Entartung im gebriuchlichen Sinne am
ehesten zutrifft, besteht in der Zunahme der Zahl der Erkrankten von Generation
zu Generation. Schulbeispiele dieses Typus sind die Beobachtungen von BrRoww
innerhalb einer Familie, bei der in der 2. Generation des Stammbaums 3 von 11,
in der 3. 7 von 23, in der 4. 11 von 27 der Geschwister- und Vetterschaften
von cerebellarer Heredoataxie befallen wurden, weiter die von HENKE-SEEGER
bei einer Familie mit myotonischer Dystrophie.

In der Wirkung einer Entartung gleich kdme schlieBlich die manchmal zu
machende Beobachtung, dafl bei bestimmten Sippen in jeder nachfolgenden
Geschlechterreihe der Beginn des Krankhestsausbruchs in ein friiheres Lebensalter
fallt. In dem eben erwiahnten Beispiel der Brownschen Sippe fiel dies beim
,,Stammvater in das 46,, bei seinen Kindern, Enkeln und Urenkeln in das
39., 29. und 22. und bei den Ururenkeln bereits in das 6. und 8. Lebensjahr. Man
sprach hier von ,,Anteposition’’. Gegen die Auffassung, daB alle diese Erschei-
nungen, oder zum wenigsten die letztgenannte, wissenschaftstechnische Vor-
tduschungen seien und einfach so zustande kiimen, daB3 Stammbéume mit Ante-
position iiberhaupt nur von solchen Stammvitern und deren unmittelbaren
Nachkommen aufgestellt werden kénnten, bei welchen das betreffende Erbleiden
nicht so frith im Leben auftrate, als daB sie dadurch an der Kinderzeugung ver-
hindert wiirden, sprechen mehrere Grinde. Erstens sind bei manchen Sippen
mit gleichem Erbleiden, die in gleicher Weise stammbaumméfig erfal3t wurden,
diese Erscheinungen iiberhaupt nicht festzustellen, d. h. es besteht durchschnitt-
lich GleichmiBigkeit in bezug auf das Lebensalter, in dem die Krankheit zutage
tritt, oder der Manifestationsbeginn wechselt, ja ,,springt* geradezu. So war
in einer von mir beobachteten Familie der GroBvater, der Jahrzehnte an Epilepsie
gelitten hatte, an den Folgen dieser im 45. Jahr verstorben, ein Sohn desselben
im Krampfanfall im 40. Jahr, bei einem Tochtersohn dagegen, der 4 Jahre im
Felde war, ohne Anfille zu haben, trat der 1. Anfall im 43. Lebensjahr auf.
Zweitens wurde gelegentlich, wenn auch seltener, bei ebenfalls in gleicher Weise
erfaten Sippen das Gegenteil beobachtet: statt phyletischer Merkmalsanreiche-
rung Merkmalsverarmung, statt Symptomenverstarkung Symptomenabschwichunyg,
statt Zunahme der Zahl der Krankheitstrager Abnahme derselben, statt ,,Ante-
position ,, Postposition’‘, kurz ebensolche Zeichen einer Sippenregeneration,
wie dort einer Degeneration. So hat z. B. Oberholzer von einer Sippe berichtet,
bei der in den ersten beiden stammbaummiBig erfafiten Generationen mehrere
Falle schwerer Epilepsie mit nachfolgender Verblodung beobachtet wurden,
aber schon in der 2. Generation neben 2 schweren Fillen ein ausgeheilter Fall,
in der 3. Generation iberhaupt nur noch 1 Fall von ausgeheilter Epilepsie,
1 Fall mit Kinderkrampfen und 4 Fille mit periodischen Ohnmachten oder Ver-
stimmungen, und in der 4. Generation schlieBlich hatten von 8 Personen nur
noch 4 Kindheitskrampfe.

Eine é&hnliche Regeneration, d.h. Abnahme der Krankheitsschwere, hat
TRIEBEL in einer 225 Personen umfassenden Sippe mit Heredoataxie von
FriepreicEschem Typus beobachtet, von denen 162 neurologisch untersucht
wurden. AuBler dem kranken Stammvater boten in der 2. Generation 2 von
6 Geschwistern das voll ausgeprégte Bild, in der 3. von 50 nur 5 und eine Person
isolierten Nystagmus, in der 4. von 192 nur noch einer und auBlerdem ein anderer
alleinige Ataxie beim Gehen, 8 isolierten Nystagmus. und in der 5. schlieflich
zeigte von 26 Personen nur noch eine letzteren; 25 Personen, die nur einen posi-
tiven ,,Romberg*, 5, die Hyperreflexie aufwiesen, verteilten sich ziemlich gleich-
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miBig auf alle 5 Generationen. Neben der Individualregression finden wir in
dieser Sippe auch noch eine Abnahme der Krankheitsfilligkeit, d. h. der Zahl
der in jeder nachfolgenden Generation von der Krankheit befallenen Personen.
Gleichwohl bot — was besonders bemerkenswert ist — gerade diese auBer-
ordentlich gut regenerierte Sippe die zumeist als schweres Entartungsmerkmal
geltende Erscheinung der Anteposition: in der 2. Generation trat das Leiden
in den 50er Jahren, in der 3. zwischen 30. und 45., in der 4. (ja freilich nur eine
Vollkranke reprasentierenden Generation) um das 20. Jahr in Erscheinung.

Aus alledem geht hervor, dal es eine stetig fortschreitende Entartung von
Sippen infolge nervéser Heredodegenerationen (,,progressive Vererbung* nach
HEeNKE und SEEGER) tatséchlich gibt, d. h. daB eine solche nicht nur ein methodo-
logisches Truggebilde ist. Und weiterhin kann es nach den Untersuchungen
insbesondere von HENKE und SEEGER bei der myotonischen Dystrophie als ge-
sichert gelten, daf diese zum wenigsten bei bestimmten Leiden und bestimmten
Sippen nicht durch exogene Faktoren (Verschlechterung der Lebensbedingungen,
Korperschwéchungen, Vergiftungen oder dergleichen) zu erkliren ist, sondern
durch irgendwelche, in der Erbmasse selbst gelegene Eigenschaften.

Die oben genannte ,,phyletische Merkmalanreicherung® stellt eine Sonder-
form des Bildwandels von nerviosen Erbleiden in der Aufeinanderfolge der
Generationen bestimmter Sippen dar. Neben ihr finden wir gelegentlich eine
andere Form solcher, die auch als sippenmdifige Alternanz des Phinotypus
bezeichnet werden kann. 1924 habe ich zuerst auf die Tatsache hingewiesen,
daB in dem letzten Jahrzehnt von einwandfreien Beobachtern mit einer ,,Zufall*
ausschlieBenden Héufigkeit in einzelnen Sippen mit HunTineToNscher Chorea,
also dem mit Recht als Musterbeispiel aller nervésen Heredodegenerationen
geltenden Erbleiden, innerhalb einer bestimmten Generation ein Gestaltwandel
des Phénotypus festgestellt wurde. Man fand in diesen Familien an Stelle des
wenigstens 3—4—b5 Generationen hindurch (in typisch dominanter Weise) auf-
tretenden choreatisch-hypotonischen Syndroms bei mehreren Geschwistern,
und zwar in fritheren Jahren als die Chorea, bei dem einen Elter seinen ,,Ant-
agonisten‘‘: das akinetisch-hypertonische Syndrom, also eine allgemeine, dem
Parkinsonismus bzw. der WEesTPHAL-WILsoNschen Krankheit &hnliche Ver-
steifung. Wie ich spéter ausfiithrte, kénnte daran gedacht werden, daB diese
Erscheinung im Sinne einer sippenméBigen (nicht individuellen!) progressiven
Alternanz, und zwar anatomisch so zu erkléren sei, dafl der degenerative Prozef3
sich von vornherein iiber weitere Hirngebiete erstreckte als bei den Vorfahren;
sie wire dann also als Verstirkung der Durchschlagskraft der Erbanlage nach
der exzessiven Richtung und wahrscheinlich als Mutation (,,Idiokinesie’) zu
deuten. Mit Riicksicht darauf, daB die Angehorigen jener Familie, welche statt
der Chorea Versteifung boten, in der Pubertit erkrankten, wire auch an einen
an die generative Entwicklung gebundenen Faktor zu denken. Etwas Ahnliches
zeigt sich in der beriithmten, mehr als 2000 Personen umfassenden Sippe von
LunpBorG: Innerhalb 3 eng zusammengehorigen Familien derselben wies eine
Geschwisterreihe nur Myoklonie-Epilepsie, eine zweite Myoklinie-Epilepsie und
Parkinsonismus auf, in einer dritten fand sich in 3 aufeinanderfolgenden Genera-
tionen Parkinsonismus, wihrend auBerdem von den Kindern des einen und
anderen Kranken, der mit diesem oder jenem Syndrom behaftet war, einzelne
nur epileptiforme Krampfanfille boten, einmal auBerdem die Nichte einer
Parkinsonismus-Kranken eine Chorea minor (s. Abb. 17).

In diesem Zusammenhang muB} auf eine in den letzten Jahren gelegentlich
beobachtete weitere Form familidren Bildwandels hingewiesen werden, die man
auch als Aufspaltung der Syndrome bei mehreren Erbtrigern bezeichnen kann:
So fanden einzelne Autoren bei Mutter und einem Kind Basedow, bei einem
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anderen Kind das ,,antagonistische Syndrom‘ des Myxdédems, bei einem Elter
Acromegalie, bei den Kindern Hoch- oder Riesenwuchs. Weiter sah RocmaT
bei zwei Briidern und einem Neffen dieser Angioma retinae, bei einem dritten
Bruder aber Kleinhirngliom ohne letzteres, also sozusagen eine Aufspaltung
der Bestandstiicke der Linpauschen Krankheit; HoFF und STENZEL machten
bei einem Geschwisterpaar die Beobachtung, daBl der eine an Narkolepsie ohne
affektiven Tonusverlust, der andere umgekehrt nur an letzterem, nicht aber
an narkoleptischen Anfillen litt u. dgl.

Manche zunichst ganz unerklirlichen Arten des familidren Bildwandels
(,,transformierende Vererbung®, ,,Polymorphismus, ,,phdnotypischer Poly-
morphismus”) finden ohne- weiteres ihre Erklarung darin, daB die erblichen

Abb. 17. Extrapyramidale Syndrome in einer und derselben Sippe (Ausschnitt aus einer
Sippschaftstafel von LUNDBORG).

Anlagestorungen innerhalb oder auch auBlerhalb des Nervensystems auf bestimmte
Gebiete, bestimmte Gewebe, bestimmte Organe beschrinkt bleiben. So kann
der spezifische Krankheitsprozel zunéchst bei verschiedenen Familienmitgliedern
voneinander getrennte Hirngebiete auswihlen. Auf diese Weise erklart es sich
z. B., daB die erbliche Gliose bei einem Kranken etwa rein unter dem Bilde
des glioma cerebri manifest wird, beim Blutsverwandten unter der Form von
Krampfen. Vor allem ist wohl so die Vielgestaltigkeit, mit der sich der cerebrale
Faktor der ,,epileptischen Anlage‘* &uBert, zu erklaren; der STEINERschen Trias:
epileptische Krampfe, Linkshandigkeit, Dysarthrie, die somit in einem neuen
Lichte erscheint, reiht sich vorliufig als 4. Symptom die Anosmie, welche in
einer interessanten Familie ALIKHANs beobachtet wurde, an, und es ist zu er-
warten, daB bei weiterer Nachforschung in dieser Richtung sich die Zahl der
motorischen und (s. v. v.) sensorischen Stigmata der epileptischen Hirnanlage
noch vergrofern wird. Vielleicht ist so auch das Nebeneinander von PARKINSON-
scher Krankheit und Myoklonie-Epilepsie und anderer cerebraler Leiden in der
groBen Sippe von LUNDBORG zu erkléren, sofern dies nicht auf ,,.konvergierender
Vererbung“ beruht ((s. Abb. 1). Handelt es sich hier noch um eine Be-
schrankung auf das Gehirn, so kommt des weiteren in Betracht, daBl dieselbe
Anlage ein andermal teils am Gehirn, teils am Riickenmark in Erscheinung tritt.
So ist verstindlich z. B. das wiederholt beobachtete Nebeneinander von Erb-

veitstanz und Syringomyelie.



Abweichungen von den experimentell-biologisch anerkannten Erbregeln. 245

Wichtiger als dieser Zusammenhang ist nun derjenige, bei dem die Krankheits-
anlage an verschiedenwertigen Organen des Korpers ansetzt. Hier ist zunichst
als engere Unterform diejenige herauszuheben, bei der die krankhafte Anlage
zwar an verschiedenen Stellen des Korpers einschlieBlich des Nervensystems
zur Auswirkung kommt, sich aber doch auf eine bestimmte Gewebsart beschrinkt.
Die Tatsache, dafl in einem Organismus isoliert eine einzige Gewebsart aus
erblichen Griinden entartet, ist unter Umsténden nosologisch wichtiger als die
Organwahl, die der betreffende Krankheitsprozel bei verschiedenen Angehérigen
einer Familie trifft. Jedenfalls vermittelt uns dieser Gesichtspunkt iiberraschende
Einblicke in die Entstehung symptomatisch auBerordentlich verschiedener
Krankheitsfille, welche gelegentlich in ein und derselben Familie auftreten
und sich dadurch wie durch den gleichzeitigen Mangel exogener Ursachen als
erbliche ausweisen. Ich nenne hier nur die Feststellungen von BIELSCHOWSKY,
der auf die statistische Haufigkeit des Nebeneinander von Herz-, Haut- und
anderen Geschwiilsten und tuberdser Sklerose des Gehirns hingewiesen hat,
ferner die von BErG, SIEMENS und RUDIN mitgeteilte Beobachtung, die beispiels-
weise in einer Generation Nierenadenome oder Naevus sebaceus, in der nach-
folgenden Néavus und Epilepsie oder Adenom, in der dritten aber Epilepsie und
Idiotie, die offenbar auf tuberoser Sklerose beruhten, mit oder ohne Nivus
angetroffen haben.

Ahnlich zu deuten sind offenbar die Mitteilungen von MaRcus iiber die
Rav~aupsche Erkrankung und die von RIETTI berichteten drei Fille von
chronischem Trophddem, von denen es bei zweien heilt, daB eins der Eltern
an Bauchtumor litt. In gleicher Weise erklirt sich, um innerhalb des vorweg
den Neurologen interessierenden Gebiets des neurovegetativen Nervensystems
zu bleiben, die erbliche Verwandtschaft von Claudicatio intermittens und Angina
pectoris als AuBerungsformen der ,,diathése aneurysmatique® der Franzosen,
ferner wohl auch die erbliche Beziehung zwischen Urticaria und Acroparisthesien,
von Sklerodermie und Raynaud (CASSIRER), von QuiNcKEschem Odem, Urti-
caria, Asthma, Heuschnupfen, ,,Colitis* (GANSSLEN), vielleicht auch die von
Migréne und periodischer bzw. paroxysmaler Lahmung.

Eng mit der Erscheinung der Mehr- oder Vielortlichkeit der Auswirkung erb-
licher Krankheitsanlagen, die wir zuletzt kennen gelernt haben, hingt die schon
kurz oben gestreifte Frage der gegenseitigen Abhéngigkeit verschiedenwertiger
erblicher Symptome, welche bei einem und demselben Kranken oder den Mit-
gliedern einer erbkranken Familie gefunden werden, zusammen. Welche Ziige
eines geschlossenen Bildes sind primér, sekundéar, tertiir ¢ Um einige Beispiele
zu nennen: Was ist bei der Verkniipfung erblicher angeborener Schwachsinn-
Mikrocephalie und bei den anderen bereits in meinem System vom Jahre 1924
aufgefiithrten Cephalodysplasien und -degenerationen (vgl. 8. 271) das Urspriing-
liche, oder sind beide Erscheinungen genetisch gleichgeordnet ? Ist die Muskel-
atrophie bei erblicher Halsrippe (THOMPSON) Folge dieser oder ihr koordiniert ?
Wie steht es in dieser Hinsicht mit den Stérungen seitens Riickenmark, Wirbel-
siule, Knochenbau, Hauternihrung beim ,,Status dysraphicus“? wie mit
Muskeldystrophie, Myotonie und Hodenschwund sowie Starbildung bei der
myotonischen Dystrophie ! wie mit den verschiedenen Symptomen beim ,,Wil-
son“ ? usf. Sind z. B. bei letzterem die Hirnstérungen Ursache oder Folge der
Lebererkrankung, oder sind beide auf eine noch unbekannte erbliche Stérung
eines dritten Organsystems zuriickzufithren ? Alle diese Fragen, auf die ich bereits
in meinem Referat vom Jahre 1924 an verschiedenen Stellen hingewiesen habe,
zeigen, welche Aufgaben der ,Korrelationsétiologie® gestellt sind, jener Lehre,
welche uns gebietet, die in jedem Krankheitsfall festgestellten Abweichungen
in ihrer Ganzheit und zugleich in ihrer Beziiglichkeit zueinander zu betrachten,
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der Einsicht folgend, daB das Nervensystem wohl mit allen anderen Systemen des
Organismus in steter enger Wechselbeziehung steht. Die Fiille aller dieser heute
noch fast ungeklirten Beziehungen hat vor kurzem besonders CURTIUS erdrtert.

So zeigt sich also: Was wir allenthalben in der belebten Natur beobachten,
die auperordentliche Mannigfaltigkeit nicht bloB der Gestaltung, sondern auch der
Entwicklung und Riickbildung der Erscheinungsarten finden wir gerade auch
bei den hereditiren Nervenleiden. Alles, was theoretisch denkbar ist: anfalls-
artiges, phasenhaftes, intermittierendes Auftreten wie beharrlich fortschreitender,
aber auch riickschrittlicher Verlauf tritt uns in bald von Typus zu Typus, bald
von Sippe zu Sippe wechselnder Weise entgegen. Dariiber hinaus aber treffen
wir nicht bloB diese krankheitsgeschichtlichen Grundarten in reiner Form an,
sondern gelegentlich auch alle moglichen Uberginge und Mischungen dieser
letzteren, ohne daB irgendwelche &duflere Krankheitsursachen hierfiir verant-
wortlich zu machen wiren. Ja, es kommt wenn auch selten vor, da3 verschiedene
Auswirkungen derselben erblichen Krankheitsanlage beim selben Menschen in
einem Organgebiet etwas Konstitutionelles ist, in einem anderen etwas Pro-
gressives, also im {iiblichen Sprachsinn Heredodegeneratives. Ein Beispiel hier-
fiir bietet das Adenoma sebaceum und die Epilepsie bei tuberdser Sklerose.

SchlieBlich lehrt, wie wir gesehen haben, die Erfahrung, dal die klinischen
Formen der erblichen Nervenleiden sich nun keineswegs auf eine geringe Zahl
gewisser Symptomenverbindungen beschrénken, die dann bei allen Krankheits-
sippen stets in derselben Reinheit zutage treten, sondern in manchen Familien
bzw. Sippen Bilder in die Erscheinung treten, wie sie bis dahin iiberhaupt noch
nicht beobachtet wurden. Daher konnte es eine Zeitlang scheinen, als ob die
Mannigfaltigkeit der erblichen Nervenleiden so grol sei, daB es tiberhaupt
keinen Sinn habe, erbliche Krankheiten bzw. Krankheitstypen aufzustellen.
Verschiedene Autoren, voran JENDRASSIK, KOLLARITS u. a., haben daraus
geschlossen, es gibe iiberhaupt nur eine einheitliche nervose Erbkrankheit mit
ungezihlten Unterformen, die man feststellen und beschreiben, aber nicht weiter
erforschen kénne. Dieser Standpunkt ist heute — vor allem durch die Erfolge
beharrlicher Zusammenarbeit von Klinikern, Genealogen und Histopathologen —
iiberholt!. Diese lehren, daB innerhalb der groBen Zahl von vorwiegend am
Nervensystem zur Auswirkung kommenden erblichen Krankheiten bestimmte
Typen oder Einheiten hoherer Ordnung (HocHE) vorkommen, die durch die
Gleichartigkeit ihrer verschiedenen biologischen Merkmale (,,Homotypie‘), nim-
lich durch gleiches klinisches Bild (,,Homologie), gleiche Entwicklungs- und

1 Eg ist zweifellos ein sehr grofes Verdienst von JENDRASSIK gewesen, durch die Schaf-
fung des Begriffs ,,Heredodegeneration* bzw. ,Heredoanomalien* den entscheidenden
atiologischen Strich zwischen mehr oder minder gleichférmig erscheinenden Bildern, die
einerseits durch Syphilis und andere Infektionen verursacht waren, andererseits auf Erblich-
keit beruhten, z. B. syphilitischer und ,,FrRiEDREICHScher Tabes, infektidser (Chorea
minor) und hereditirer Chorea (HuNTINGTON), gezogen zu haben. Zu bedauern bleibt
aber, daB ihm der Inhalt dessen, was er durch jenen Begriff der Heredodegenerationen
oder ,,Heredoanomalien‘* umriB, zerrann, so daB die Typen, die er innerhalb dieses Kreises
wohl anerkannte, rein deskriptive blieben, was er auch fiihlte, insofern er selbst von ,, kiinst-
lichen‘ Grenzen innerhalb der heredodegenerativen ,,Krankheit‘* sprach. Es scheint, da
mit daran die von ihm herangezogene Analogie zur Tuberkulose schuld war. [,,80 wie
alle Leiden, die durch die Tuberkelbacillen verursacht waren, tuberkulds sind, so alle, die
spezifischen hereditiren Ursprungs sind, Heredoanomalien oder Heredodegenerationen.‘
Die ,,Typen der Heredodegenerationen sind verschiedene Lokalisationen eines Faktors der
Hereditat wie die verschiedenen Lokalisationen der Tuberkulose« (Korrarirs)]. Wenn
wir heute {iber JENDRASSIK hinausgekommen sind, so beruht dies auf der Erkenntnis, da3
die Typen der erblichen Nervenleiden nicht bloB auf Verschiedenheiten der Lokalisation
des krankhaften Prozesses in den verschiedenen Abschnitten des Zentralnervensystems
beruhen, wie er lehrte, sondern letztlich auf grundsétzlich verschiedenen anatomisch fa3-
baren Vorgingen, die freilich vielfach dann auf bestimmte Hirnteile beschrankt (,,lokali-
siert’) bleiben.
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Verlaufsform — also etwa Manifestation im selben Lebensalter, gleiche schlei-
chende Entwicklung des klinischen Bildes und gleichen Ausgang (,,Homochronie‘
und ,,Homodromie‘‘} —, gleiche anatomische Lokalisation des Prozesses (,,Homo-
topie”) und gleiches Gewebsbild (,,Homohistie”} und schlieBlich gleichartige
Vererbung nach einer der typischen MENDELschen Regeln (,,Homogenie” im
eigentlichen Sinne) gekennzeichnet sind.

GewiBl kann nicht geleugnet werden, dafl selbst zur Zeit noch immer wieder
von einzelnen Autoren erbliche Symptomengruppierungen bei einer Familie oder
Sippe mitgeteilt werden, welche in diesem eigenartigen Nebeneinander bislang
noch nich