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Ein Fall von Porencephalie mit ldiotic und
angeborener spastischer Gliederstarre.

Von

Dr. med. R. Oftto,

Assistenzarzt an der Irrenanstalt der Stadt Berlin zu Dalldorf.

(Mit finf Abbildungen.)

Der im Nachfolgenden beschriebene Fall von Idiotie mit angeborener
spastischer Gliederstarre kam in der Idiotenapstalt zu Dalldorf zur
Beobachtung. Die demselben zu Grunde liegende Porencephalie wurde
in der Berliner Gesellschaft fiir Psychiatrie und Nervenkrankheiten
am 9. Juni 1884 demonstrirt.

Anamnese.

Der Idiot R. P., 3!/, Jalre alt, ist unehelich geboren. Die Mutler war
bei der Geburt 20, der Vater 27 Jahre alt. Nach Angabe der Mutter war lotzte-
rer aus gesunder Familie und auch selbst stels gesund. Die Mutter ist angeb-
lich nicht hereditér belastet, hat aber schon als Médchen lange an Fluor albus
gelitten und blutarm ausgesehen; auch jetzt hat sie noch ein animisches Aus-
sehen. Die Schwangerschaft, welche die erste war, verlief im Ganzen normal,
nur hatte die Mutter viel Kummer und schwere Arbeit wihrend derselben als
Néherin und will auch damals blutarm gewesen sein. Die Geburt war normal,
indess bemerkie die Mutrer gleich an dem Kinde, dass der Schidel beim Zu-
fihlen nicht offen, wie bei anderen Kindern, sondern geschlossen war in der
Gegend der grossen Fontanelle, Spiter habe das Kind in eigenthiimlicher
Weise mit dem Kopf zurlickgeschlagen und dabei die Beine aufgestossen.
Stehen habe es nicht gelernt. Bei Versuchen, dasselbe zum Stehen zu brin-
gen, machte es den Eindruck, als ob es Angst habe. Nach der Angabe der
Pflegemutter war der Kopf sechs Wochen nach der Geburt sehr klein und ohne
Fontanelle, auch bestand schon damals eine eigenthiimliche Steifheit des
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Korpers, so dass man das Kind kaum anziehen konnte. Spiterhin bewegte es
sich nur selten, versuchte nicht stehen, gehen oder sprechen zu lernen.
Krampfanfille will die Pflegemutter. welche das Kind von der sechsten Woche
an besorgte. niemals beobachtet haben, ebenso wenig vorher die Mutter.

Status praesens (Juli 1883).

Der 3/, jéhrige Knabe ist ausserordentlich schwach entwickelt, die Kor-
perlinge betrigt 82,0 Ctm., das Kérpergewicht 9!/, Kg. Die Hautfarbe ist
bleich; das Fetipolster ist schwach entwickell; die Muskulatur ist relativ gut
ausgebildet.

Der Kopf ist klein, sein horizontaler Umfang, mit dem Bandmaasse ge-
messen. betrigt 41,0 Ctm.. die Entfernung der Nasenwurzel vom Hinter-
hauptshocker 23,0 Ctm., die der dusseren Gehdréffnungen 29,0 Ctm. Mit
dem Tasterzirkel gemessen, betrigt der Durchmesser von der Glabella bis zum
Hinterhauptshocker 15,0 Ctm.. der bitemporale 10,0 Ctm., der biparietale
12.0 Ctm. und dic Ohrscheitelbéhle 11,0 Ctm. Der Kopf zeigt sonst keine
Asymmetrie; das Gesicht steht im richtigen Verhilltniss zum tbrigen Kopfe.
zeigt eine symmetrische Gestaltung und gleichméssige Innervation der mimi-
schen Muskulatur auf beiden Seiten.

Die Ohrlippchen sind etwas verwachsen. Normales otoskopisches Ver-
Lalten. Bei Gerduschen wendet sich der Knabe ein wenig nach der Seite hin,
von wo das Geriusch kommti. Weinte er gerade, so brachte ein Gerdusch ihn
oft zur Ruhe, und er horte alsdann darauf hin.

Die Augen sind ein wenig prominent, die Augenbewegungen erfolgen
nach allen Richiungen, dabei ist Nystagmus nach rechts und links vorhanden.
Ein Fixiren vorgehaltener Gegenstinde findet nicht statt. Die Pupillen sind
gleich, mittelweit, reagiren auf Licht; Corneareflex vorhanden. Wird ein
Licht vor ein Auge gehalten. so schreit der Knabe und wendet sich ab. Wird
ein Hut davor gebracht, so wird er ebenfalls unwillig und beruhigt sich erst,
wenn der Hut wieder entfernt ist. Naheres ist bei dem hohen Grade von
Idiotie iiber die Gesichtsempfindungen und weiterhin iiber Geruch und Ge-
schmack nicht zu ermitteln. Der Nasenreflex ist vorhanden.

Der kndcherne Gaumen ist verhdltnissmissig breit. Die Zahne sind wohl-
gebildet. die Rachenorgane bieten nichts Besonderes, ebenso wenig die Zunge
und ibre Bewegungen. Die Stimme ist laut.

Die Hautempfindung ist nicht genau zu priifen, doch scheint sie nicht
beeintrichtigt zu sein. Der Knabe schreit, wenn man ihn am Bauch oder
anderswo ganz leise reibt, desgleichen, wenn er nass und kalt liegt. Bei tiefen
Stichen schreit er sehr heftig, und zieht den betreffenden Kdrpertheil zuriick,
aber immer langsam. Auch bei der elekirischen Priifung schreit er heftig und
versucht die Elekirode mit der Hand zu entfernen, wenn sie gerade in der
Néhe derselben steht.

Der Sohlenreflex ist vorhanden, Cremaster- und Bauchreflex nicht nach-
weishar.
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Das Kniephéinomen ist beiderseits sehr deutlich. Kein Achillessehnen-
dhinomen. Kein Fussclonus.

Die meisten Muskeln zeigen bei mechanischer Reizung sehr deutliche
partielle Contractionen.

Die Motilitat verhilt sich folgendermassen: In der Rube und im Schlaf
sind die Muskeln schlaff, bei passiver Bewegung aber filhlt man einen gewissen
Widerstand, die betreffenden Muskeln werden ganz rigide und es gehdrt einige
Anstrengung und Zeit dazu, diese Spannung zu iberwinden. Ist dies langsam
geschehen, so lassen sich alle Glieder normal weit nach den verschiedenen
Richtungen bewegen. Es besteht nirgends eine dauernde Contractur, die
Extremitiiten sind beiderseiits gleichmassig entwickelt. Bei activen Bewe-
gungen tritt ebenfalls eine eigenthiimliche Starre der Muskeln auf und die
Muskelwiilste springen deutlich vor. Legt man den Knaben z. B. in der ge-
kriimmten Lage. die er gewdhnlich inne hat. auf die flache Hand, so fiihrt er
eine willkiitliche Bewegung der Beine aus, insofern als er sie strecki. und
hierbei f4ilt es auf, dass die Beine ganz starr werden, die Muskeln sich hart
anfithlen und als Wiilste vorspringen, die Sehnen dabei stramm gespannt
sind. Diese starre Haltung kann dann anscheinend fir eine Zeit lang will-
kiirlich nicht gedndert werden. sondern die Beine bleiben in eben dem Zu-
stande eine gewisse Zeit steif. wie ein Stock. Als man ein Mal eine Elektrode
auf den Bauch setzte und einen Strom hindurch liess. war zu beobachten,
wie der Knabe mit der rechten Hand sie wegzuschieben versuchte. Auch
bei diesem willkiirlichen Acte machte sich eine entschiedene Starre der Mus-
kulatur bemerkbar, die noch einige Zeit anhielt, wihrend die Extremitat pas-
siv. mit Ueberwindung einigen Widerstandes ausreichend bewegt werden
konnte. Ueberhaupt fihrt der Knabe Bewegungen einzelner Glieder nur sel-
ten aus, ipsbesondere greift ernicht nach vorgehaltenen Gegenstinden. Fiihrt
er zufillig eine einzelne Bewegung aus, so ist diese sehr langsam und die
beschrisbenen Erscheinungen treten an der Muskulatur zu Tage. Sowohl an
der Rumpf- als Extremititenmuskulatur zeigt sich dieses Verhalten, dagegen
fehlt es bei der Kiefer- und Zungenmuskulatur und in dem Musc. sternocleido-
mastoideus. Vermoge dieses Starrwerdens der Muskeln bei Bewegungen kommt
nun ein merkwiirdiges Verhallen des Gesammtkdrpers zu Stande, sobald man
ander Lage desselben etwaséndert. Der Knabe wird alsdann meist steif am gan-
zen Korper, in welcher Lage und Stellung er sich auch befindet. Z.B. liegt der
Knabe. wie er gewthnlich bel Tag und Nacht thut, mit ausgestreckten Fiissen,
gebeugten Knien, angezogenen Oberschenkeln und Oberarmen, gebeugten Vor-
derarmen und Fingern, den Kopf nach hinten in das Kissen gebohrt, und
dreht man ihn alsdann herum, so wird er starr, Dbleibt steif liegen
und kann nicht die neue Lage @ndern. Hebt man ihn in seiner gekriimm-
ten Haltung an beiden Fiissen in die Héhe, so tritt die Starre ein und der
Kérper bleibt in der Luft schwebend, fast in derselben Haltung, ohne dass
die Schwere einen bedeutenden Einfluss hat. Streckt man den Kérper und
hebt denselben an Kopf und Fersen in die Hohe, so bleibt er in der Horizon-
talen und ist dabei steif wie ein Stock. Stellt man den Knaben aufrecht und
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hilt ihe an einer Hand, so steht er mit Spitzfussstellung, etwas gebeugten
Knieen, ein wenig gekreuzten und angezogenen Oberschenkeln wiederum ganz
steif da, die Muskeln springen dabei als harte Wiilste vor, und er macht keine
Versuche zu gehen. Lisst man die Hand los, so fillt der Kérper um, wie ein
Stock, und bleibt in der ungiinstigsten Lage, die er auf dem Boden findet,
liegen. Zuweilen macht der Knabe eigenthiimliche kurze Bewegungen mit dem
Gesammtkorper im Betf. Er stemmt die unteren Extremititen stark auf, macht
dabei Schaukelbewegungen mit Rumpf und Kopf von vorn nach hinten und
schligt mit dem Kopf oft so heftig gegen die Bettlade, dass Schutzvorrich-
tungen getroffen werden mussten. Die Arme werden bei diesen oft wieder-
kehrenden Bewegungen wenig benutzt. '

Die elektrische Untersuchung der Muskeln und Nerven giebt keine we-
sentliche Abweichung von der Norm.

An den Organen der Brust und des Unterleibes ist nichts Krankhaftes
nachzuweisen. Die Nahrungsaufnakme ist gut. Blase und Mastdarm sind
intact. Kin geringer Grad von Hypospadie ist vorhanden. Schlaf gut.

Psychisch besteht das Bild des hochsten Grades von Idiotie. Der Knabe
liegt fiir gewdhnlich wach unter der Decke, verhélt sich dabei ruhig und
treibt gar nichts. Gestort in seiner Ruhe durch Aufdecken oder auch ohne
nachweisbaren Grund schreit er heftig. manchmal so stark und lange, dass
er isolirt werden muss. Gegen die Aussenwelt verhilt er sich ganz indifferent,
greift oder sieht nach nichts hin, erkennt auch Niemanden aus der Umgebung.
Selbst die Essschiissel erkennt er nicht. Er wird gefiittert und isst gierig.
Zuletzt versteht er kein Wort, hort auch scheinbar nach Rufen nicht hin und
versucht niemals einen Laut hervorzubringen. Ebenso wenig kann er stehen
und gehen.

Der Tod erfolgte ein halbes Jahr spéter an Bronchitis mit fortschreiten-
der Abmagerung und Decubitus. Bemerkenswerthe Aenderungen traten bis
zam Ende nicht mehr auf, nur schien die Rigiditit der Muskeln bei Bewe-
gungen etwas nachzulassen und die passive Bewegung leichter ausfiihrbar als
frither zu sein.

Section 5!/, h. p. m.

Abgemagerte Leiche. Koérperlinge 85,0 Ctm., Korpergewicht 61/, Kg.
Bleiche Haut. Todtenflecke auf dem Riicken. Fettpolster geschwunden. Mus-
kulatur relativ gut entwickelt. Extremititen in schwacher Beuge, schlaff,
Geringer Grad von Hypospadie. — Decubitus in der Kreuzbeingegend.

Kopf- uud Rickenmarkshdhle.

Der auf die gewdhnliche Art blossgelegte Schidel ist klein, ohne Asym-
metrie, der Umfang betrigt 40,0 Ctm. Der bitemporale Durchmesser betrigt
9,0 Ctm., der biparietale 11,5 Ctm. und der frontooccipitale 13,5 Ctm., die
Ohrscheitelhohe 10.0 Ctm. mit dem Tasterzirkel. (Leider konnte eine ge-
nauere Messung des Schidels nicht statifinden, da die Mutter ihn nicht dazu
iiberlassen wollte.)
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Das Schadeldach ist linglich, nach vorn sich verschmilernd, die Stirn-
naht ist vollstindig verschwunden, die tibrigen Nihte sind erhalten und um-
schliessen mehrere griossere und kleinere Schaltknochen. Nach Innen ist das
Schideldach mit der Dura mater ganz schwach verwachsen und die Innen-
fliche sieht weisslich aus. Die Diploe ist gut entwickelt; stellenweise ist der
Knochen durchscheinend.

Die Dura mater ist locker gespannt, auf der rechten Hemisphire liegt
sie sogar in Falten, insbesondere tiber dem mittleren Theil. Die Windungen
und Furchen treten deutlich hervor, indem die Dura sich jhrem Verlaufe an-
schmiegt. Die harte Haut hat einen matten Glanz und ein weissliches Aus-
sehen. Ihre Gefisse sind schwach gefiillt. Im Sinus longitudinalis ist ein
kleines Blutgerinnsel.

Nach Durchtrennung der Dura linkerseits zeigt sich, dass sie an einer
Stelle in geringer Ausdehnung mit der weichen Hirnhaut verwachsen ist. Da-
selbst ist sie verdickt und hat eine briunliche Farbe, wihrend die iibrige
Innenseite glatt und glinzend ist. Nach Ablésung der Dura an der Ver-
wachsungsstelle zeigt sich darunter eine breite, von der weichen Hirnhaut {iber-
brickte und mit wisseriger Fliissigkeit gefiillte, Furche. Sie verliuft elwa
in der Mitte der lateralen Flache einige Centimeter lang horizontal und ver-
liert sich dann allmilig.

An der rechten Hemisphére fiihlt man unter der Dura eine fluctuirende
Masse ungefihr in der Gegend des hinteren Theiles des oberen Scheitellipp-
chens. Beim Autschneiden der Dura entleert sich, wie auch links, wisserige
Fliissigkeit aus dem Durasack. Die fluctuirende Masse tritt nun offen hervor
als ein Sack mit unregelmissigen Rindern von einer zarten, glashellen Haut,
die mit feinen, rothen Streifen durchzogen ist, gebildet. Nach Durchstechung
derselben fliesst eine missige Menge klarer, hellgelber Fliissigkeit heraus und
sinkt die Haut in eine Liicke des Hirnmantels ein, welche ungefihr die Form
eines Dreiecks hat, mit medialer Basis von 4 Cim. Linge und lateralen etwa
ebenso langen Schenkeln. Der vordere Rand dieses Defectes ist abgeflacht,
der hinters und mediale steil abfallend. In der Tiefe sicht man einen weissen
Boden, der sich als hinterer Theil des Seitenventrikels erweist. Es wird nun
die iiber die Liicke hinziehende Haut (Arachnoidea) abpriparirt und es zeigt
sich, dass ein zweites Blatt (Pia mater) iiberall den Réndern der Liicke nach
Innen folgt. so weit die graue Substanz reicht. Am vorderen Rande ist letz-
tere sehr tief eingesunken, an den anderen beiden weniger. Hebt man den
vorderen Rand in die Hohe, so sieht man darunter den Plexus lateralis liegen.

Bei der sodann vorgenommenen Herausnahme des Gehirns zeigt sich die
Pia mit der Dura der Basis etwas verwachsen. In den Sinus der letzteren ist
wenig dunkeles geronnenes Blut. Die Nerven und Gefisse der Basis sowie die
Knochen derselben bisten nichts Besonderes dar. Die Pia der Basis ist zart,
in den Sylvi'schen Gruben elwas triibe und sulzig.

Das Gewicht des Gehirns betrigt 470 Grm.

Nach Abtrennung des Grosshirns und Trennung beider Heimspharen in
der gewodhnlichen Weise betrigt das Gewicht der rechten Hemisphére 130 Grm.,
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das der linken 180 Grm. Die Lénge und Héhe der linken Hemisphire ist bei
gleicher Breite grosser als die der rechten.

Die Pia wird nun abgezogen, was leicht gelingt am Stirnlappen, schwie-
riger an einzelnen Stellen des Scheitel- und Schlifenlappens, woselbst die
Oberfliche feinhdckerig aussieht, und an der medialen Seite neben genannter
Liicke. Am Hinterhauptsiapper zieht sie sich wieder leicht ab.

Die Windungen sind links wohlgebildet und glatt am Stirn- und vorderen
Scheitellappen, nach hinten gewinnen sie ein feinhdckeriges Aussehen und
sind wenig differenzirt mit Ausnahme des Hinterhauptlappens. Rechts hat der
ganze Scheitel- und Schlifenlappen ein plumpes Aussehen und eine feinhicke-
rige Oberfliche.

Beim Abziehen der Pia rechterseits sieht mar nun eine zweite der schon
beschriebenen #hnliche Liicke des Hirnmantels, die nach aussen eine Be-
deckung von dem Arachnoidealblatt zeigt. Dieselbe liegt in Form eines Drei-
ecks an der dusseren und unteren Seite des Schlifenlappens, etwa 3,0 Ctm.
lang und 2,5 Ctm. breit und communicirt fast in ihrer ganzen Ausdehnung
mit dem Seitenventrikel. Die Hirnhdute und die Rinder verhalten sich im
Uebrigen &hnlich, wie an dem zuerst beschriebenen Defect. Eine schmale Fort-
setzung der Liicke steigt weiterhin gegen die Spitze des Hinterhauptlappens
empor. Nach Beendigung des Abziehens der Pia stellt es sich schliesslich her-
aus, dass die beiden bis jetzt beschriebenen, dreieckigen Defecte mit ihren
Spitzen ineinander ibergehen und eigentlich nur einen einzigen Defect dar-
stellen (Fig. 1. D,), welcher von der medialen iber die laterale bis zur un-
teren Fliche reicht und den Hinterhauptlappen in der Weise von der iibrigen
Hemisphére abtrennt, dass er nur noch an der medialen Seite mit ihn zusam-
menhéingt und dahin umgeklappt werden kann.

An der linken Hemisphire (Fig. 3. D,), nach hinten, fast an derselben
Stelle wie rechts, befindet sich ebenfalls eine grosse Liicke im Hirnmantel,
die von dhnlicher Flissigkeit erfiillt und von einer zarten Haut nach aussen
hin geschlossen ist. Sie verlduft von der Spitze des Schlidfenlappens schmal
beginnend und allmilig bis 2,0 Ctm. breit werdend, 3,0 Ctm. weit horizontal
nach dem Hinterhauptlappen zu, sodann geht sie senkrecht als schmaler Spalt
aufwirts und nimwt auf der medialen Seite die Gegend der Fissura parieto-
occipitalis ein. Die Pia folgt auch hier den Réndern, soweit graue Substanz
reicht, in den Defect hinein nach, wihrend die Arachnoidea dariiber wegzieht.
Nach innen communicirt der Defect in grosser Ausdehnung mit dem Ventrikel.
Man sieht direct in das Hinter- und Unterhorn. Wihrend der vordere Rand
einen allmaligen Abfall zeigt und die dortigen Rindenmassen sich tief hinein
in den Spalt umschlagen, ist der hintere und untere Rand steiler. Nach voli-
standiger Entfernung der Pia ldsst sich der Hinterhauptlappen zuriickklappen
und man hat ein freien Einblick in den Ventrikel.

In der Mitte der linken Hemisphére unter der oben beschriehenen Ver-
wachsungsstelle yon Dura und Pia zeigt sich eine weitere Liicke (Fig. 3. D,)
im Windungsverlauf zwischen vorderer Centralwindung und oberem Drittel
der zweiten Stirnwindung einerseits und dritter Stirnwindung und mittlerem
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Drittel der zweiten Stirnwindung andererseits in der Linge von 2,0 Ctm.,
1,5 Ctm. tief und 0.5 breit, mit steil abfallenden Rindern. Man fihlt in der
Tiefe, dass daselbst der Hirnmantel nach dem Venirikel hin ausserordentlich
verdiinnt ist gegeniiber der Nachbarschaft. Eine Communication der Liicke
wit dem Ventrikel findet indess nicht statt. Die benachbarten Windungen und
Furchen sind alle radienartig nach der Liicke hin angeordnet,

Die Inseln liegen beiderseits fast ganz frei vor; Oppercula sind nicht
vorhanden, vielmehr reicht das Gebiet der Centralwindungen von der Mittel-
linie nicht weiter weg als rechts 3,0 Ctm. und links 4,0 Ctm.

Der Balken hat eine Linge von 4,0 Ctm. und ist in der vorderen Hilfte
viel dicker als in der hinteren.

Der linke Seitenventrikel ist wenig erweitert, seine Wand ist glatt, das
Ependym weisslich, verdickt, die Gefiisse desPlexus lateralis schwach gefiillt.
Nach hinten geht der Ventrikel in den Defect (D. 2) iiber, auch das Unter-
und Hinterhorn gehen in dem Defecte auf.

Der rechite Ventrikel ist nach hinten mehr erweitert und der vorhandene
Hirnmantelrest daselbst verschmilert; der Ventrikel geht in den Defect (D. 1)
iiber, das Hinter- und Unterhorn sind in demselben ganz aufgegangen. Im
Uebrigen verhilt er sich wie linkerseits.

Das Kleinhirn zeigt nichts Auffallendes, insbesondere keine Asymmetrie.
Die Substanz ist 6dematts durchfeuchtet. Im vierten Ventrikel ist nichts Be-
sonderes. )

Der rechte Hirnschenkel ist schméler als der linke, desgleichen die rechte
Hilfte der Medulla oblongata. Auf Durchschnitter der Medulla ist eine stir-
kere Entwickelung des linken Pyramidenstranges gegeniiber dem rechten ma-
kroskopisch zu erkennen.

Das Riickenmark bietet makroskopisch an seinen Hiuten und in seinen
Stringen nichts Auffallendes, insbesondere sind die vorderen Nervenwurzeln
gut entwickelt.

Die Hemispharen, Kleinhirn und Medulla werden in Spiritus aufbewahrt,
das Riickenmark und einzelne Nerven der Extremititen in Miiller scher
Fliissigkeit.

Mikroskopisch bieten die gehirteten Nerven nichts Besonderes dar. Das
gehirtete Riickenmark ist in seinen Stringen ohne krankhafte Veranderungen.
Die Ganglienzellen auch der Vorderhérner sind gut entwickelt, ebenfalls die
aus den Vorderhdrnern ausstrahlenden, sowie diein denselben verlaufenden Ner-
venfasern. Eine Vergleichung mit einem normalen Kinderriickenmark unter
Vornahme von Messungen einzelner Abschnitte und Fasern sowie Z&hlungen
der Ganglienzellen und Nervenfasern konnte leider in Ermangelung derartiger
normaler Schnitte bis jetzt noch nicht vorgenommen werden.

Die gehirtete Medulla ldsst auf Schnitten erkennen, dass der linke
Pyramidenstrang entschieden stirker entwickelt ist, als der rechte, und zwar
im Verhiltniss ungefihr von 3 zu 1. Indess erscheint der linke selbst schon
an und fiir sich etwas schmal zu sein, jedoch fehlt auch hier noch ein Ver-
gleich mit dem Normalen.
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An Hirnschnitten, die an verschiedenen Stellen an dem gehirteten
Organe durch den Rand der Defecte gemacht und mit Nigrosin gefirbt sind,
zeigt sich, dass die graue Rindensubstanz daselbst, so weit als die Pia reicht,
erhalten ist und dann einem fibrilldren, welligen Gewebe (Narbengewebe) Platz
macht, welches die Marksubstanz weiterhin bedeckt und schliesslich in das
Ependym iibergeht. Auch im Boden des kleineren, nicht perforirenden Defectes
linkerseits ist dasselbe Giewebe nachzuweisen. An der iibrigen Hirarinde,
insbesondere den Centralwindungen und Scheiteliappen, sind keine groberen
Structurverinderungen. Die Ganglienzellen sind zahlreich vorhanden auch
solche von pyramidenformiger Gestalt.

Brust- und Bauchhohle.

Ausser den Erscheinungen von Bronchitis und Lungentdem ist nichts
Besonderes zu erwihnen.

Die Muskeln haben ein blasses Aussehen und verhalten sich mikrosko-
pisch normal.

Beschreibung der gehérteten Hemisphiren.

Nach mehrmonatlichem Liegen in Spiritus wurden folgende Maasse an
dep Hemisphiren genommen:

Linge der linken Hemisphdare . . . . . . . . . . 12,0 Ctm.
Linge der rechten ” A B O T
Liange des vorderen Abschmttes bIS zum vorderen Rande
des Sulcus Rolando links. . . . . . . . . . . 5,0
rechts . . . 6,5
Linge des hinteren Abschnittes vom hinteren Rande des
Sulcus Rolando links . . . . . . . . . . . . 7.0
rechts. . . . 5,0

(Die Maasse sind auf der Hche der Convex1tat 1 Ctm vom oberen me-
dianen Hemisphirenrande entfernt, anfgenommen.)

Hghe der linken Hemisphére . . . . . . . . . . . 50 Ctm.
Héhe der rechten ” R N ¢ N
Dicke beider Hemisphéren . . . . . . . 40

(Die Hohe und Dicke sind auf einer vertloalen resp horizontalen Linie
von der Spitze des Schlifenlappens ab, gemessen.)

Es wurden weiterhin die folgenden Abbildungen in natiirlicher Grisse
mittelst des Schriader’schen Dioptrographen angefertigh und den Bezeich-
nungen Ecker’s Schema zu Grunde gelegt.

Rechte Hemisphire.
1. Laterale Fliche.

Die rechte Hemisphére wird durch einen oben und unten breiten nach
der Mitte hin sich verschmiélernden Defect (D,) in einen grosseren vorderen
und einen kleineren hinteren Theil zerlegt. Indem dieser Defoct der ganzen
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Linge nach in den Ventrikel iibergeht, steht der hintere Hirnabschnitt nur
an der unteren und medialen Seite mit dem vorderen in Verbindung.

Der Defect hat, von der lateralen Seite gesehen, annihernd die Gestalt
zweier Dreiecke, die so iibercinander stehen, dass die Spitzen sich treffen.
Das obere Dreieck ist das grossers. Sein innerer oberer Rand beginnt 1 Ctm.
vor der Fissura parieto-occipitalis (po) und geht 2,0 Ctm. lang nach vorn. Im
Uebrigen liegt er 1,5 Ctm. unter dem Niveau der Hohe der Convexitit. Er
gehort zugleich der medialen Fliche an und reicht auf derselben (Fig. 2) noch
weiter nach vorn als es auf der lateralen Fliche zu sehen ist. Die beiden
anderen Rinder ziehen schwach gekriimmt nach unten, der vorders 4 Ctm.,

'/,

Fig. 1. TLaterale Fliche der rechten Hemisphire. D, der erste Defect.

der hintere 3 Ctm. lang. Der grossere untere Rand des zweiten tiefer liegen-
den Dreiecks erstreckt sich von der Spitze des Schlifenlappens 3.0 Ctm. weit
nach hinten, der vordere ist 3 Ctm., der hintere 2,0 Ctm. lang. Der spaltfor-
mige Verbindungsraum zwischen den Spitzen der Dreiecke ist 1,0 Ctm. lang.
In der ganzen Ausdehnung des beschriebenen Defectes sieht man in den etwas
erweiterten Seitenventrikel, in das Hinterhorn und Unterhorn. Der Einblick
in den Ventrikel wird noch giinstiger, wenn man den kleinen hinteren Ab-
schnitt des Gehirns etwas zuriickklappt. Die den Defect umgebenden Gehirn-
theile senken sich am vorderen Rande, besonders in der oberen Hilfte, tief in
derselben ein, weniger tief am hinteren Rande, der steil abfallt, wihrend der
vordere schwach gekriimmt ist. Der obere Rand fillt ganz steil ab und die
Hirnrinde schneidet scharf ab, ohne sich in den Defsct umzuschlagen.

An dem kleinen hinteren Hirnabschnitte sieht man 1,0 Ctm. hinter dem
oberen Rande des Defectes die Fissura parieto-occipitalis (po). Letatere ist
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umgrenzt von dem Gyrus occipitalis primus (0;). Nach hinten folgen die
iibrigen Occipitalwindungen. wihrend der untere Rest dieses Abschnittes
Bruchstiicke von Windungen zeigt, die ganz unregelmissig verlaufen und
wahrscheinlich Reste von der zweiten und dritten Schléfenwindung sind.

In dem grosseren vorderen Hirnabschnitte liegt zunichst der Suleus cer-
tralis (c.). Derselbe beginnt 2,5 Ctm. vor dem vorderen Rande des Defectes,
steigt 1.5 Ctm. vertical in die Hohe und senkt sich alsdann noch 1,0 Ctm. mit
einer schwachen Kriimmung in den Defect hinein. Er hat auf dem Héhepunkt
eine Tiefe von 0,5 Ctm.. nach den Seiten wird er flacher.

Vor und hinter dem Sulcus centralis (c) liegen plumpe Windungsmasser
mit einer etwas feinhgckerigen Oberfliche — die beiden Centralwindungen
(A und B). Sie beginnen an der inreren Scite des vorderen Randes des De-
fectes, steigen in schwacher Kriimmung auf die lalerale Seite und gehen bis
an den Anfang der freiliegenden Insel (I), welche sie in einer geraden 2,5 Ctm.
langen Linie nach oben begrenzen, ohne dass es zur Bildung eines Klapp-
deckels von threr Seite gekommen wire. Die hintere Centralwindung (B)

- misst vom Rande des Defectes neben dem Sulcus centralis bis zur Insel hin
2,5 Ctm., wihrend das in den vorderen Rand des Defectes sich umschlagende
Stiick noch 1,0 Ctm. lang ist. Nach hinten setzt sich die plumpe Masse der
hinteren Centralwindung in das untere Scheitellippchen (P,) fort. welches sich
ebenfalls in den vorderen Rand des Defectes umschligt und denselben plum-
pen Bau mit feinhdckeriger Oberfliche zeigt. Vom oberen Scheitellippchen ist
nur ein kleines Stiickchen zwischen hinterem Defectrand und Sulcus parieto-
occipitalis (po) an seiner urspriinglichen Stelle geblieben, wihrend im vorderen
Rande dasselbe nicht weiter abzugrenzen ist. Das untere Scheitellippchen
(P,) umgrenzt nach vorn eine von der Sylvi’schen Grube hinten und oben ein-
schneide Spalte von 1,0 Ctm. Linge und geht in die erste Schlifenwindung
(T,)iiber, welche den Defect noch weiter vornund aussen umgrenzen hilft, wiih-
rend der entsprechende innere Defectrand von dem Gyrus occipito-temporalis
lateralis und Hippecampi gebildet wird (Fig. 2, T, u. H). Die vordere Central-
windung (A) bildet ebenfalls eine plumpe Masse mit feinhockeriger Oberfliche.
Sie steigt von der Insel bis zur Umschlagstelle in den vorderen Defectrand
3,0 Otm. in die Hohe, geht darauf noch 1,0 Ctm. tief in den Defect hinein
und bildet mit dem Ursprung der oberen Stirnwindungen die vordere Hussere
Grenze desselben. Ihre Breite betrigt unten 2,0 Ctm. und nimmt nach oben
bis auf 1,0 Ctm. ab. In der oberen Hailfte ist sie durch eine Furche quer ge-
spalter, welche in eine dem Sulcus centralis (¢) fast parallele zwischen den
Urspriinger der zwei unteren Stirnwindungen gelegene Spalte als vordere
Begrenzung der Centralwindung (A) ibergeht. Der Hhepunkt der Central-
windungen liegt 2,0 Ctm. unter der Héhe der Convexitit und 2,0 Ctm. von der
medialen Fliche entfernt. Aus dem oberen vorderen Theile des Defectrandes
und zwar von der vorderen Centralwindung (A) aus tauchen zwei Windungs-
ziige auf und schlagen sich in einem schwachen Bogen auf die laterale Seite
um, wihrend ein dritter am unteren Ende der vorderen Centralwindung ent-
springt. Diese drei Windungen bilden im weiteren Verlauf den Stirnlappen,
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der eine reichliche Entwickelung von Windungen aufweist und zwar von ganz
wohlgebildeten, durch tiefe Furchen getrennten Ziigen. Der Verlauf der Win-
dungen ist ein fast verticaler, und dementsprechend sind auch die Sulci an-
geordnet., Dabei ist die Vertheilung der Windungen und Furchen und ihre
Verbindung eine ziemlich unregelméssige und von den typischen Verhéltnissen
abweichende, insbesondere ist wohl die erste und dritte Stirnwindung, nicht
aber die zweite abzugrenzen (F, und Fy).

Die Insel (I), von rhombischer Gestalt, liegt zum grossten Theil unbedeckt
in der Sylvi'schen Grube, von vier senkrechten Windungsziigen gebildet. Nur
ihr vorderer Rand ist in der Breite von 1,0 Ctm. von der absteigenden dritten
Stirnwindung (F,) bedeckt. Der Durchmesser des sichtbaren grosseren Theils
betrigt von vorn nach hinten 2.5 Ctm., die Hohe 3,0 Ctm. Hinten ist die
Insel von der ersten Schlifenwindung (T, ) begrenzt, oben von den beiden Cen-
tralwindungen (A und B), welche, wie schon erwihnt, keine Klappdeckel bil-
den und vorn von der sie theilweise bedeckenden dritten Stirnwindung (Fs).

2. Mediale Fidche.

Am oberen Rande, hinter seiner Mitte, zeigt die mediale Fldche eine tiefe
Einbuchtung oder Defect (D,), welcher zum grossten Theil auch schon auf

Fig. 2. Mediale Flache der rechten Hemisphdre. D, der erste Defect. V. Der

Seitenventrikel. X Vorderer Beginn des Defectes D;. X X X In den Seiten-

ventrikel hineinragende Gegend des oberen Scheitellappchens und der Central-
windungen.

Archiv f. Psychiatrie. XVI. 1. Heft. . 15
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der lateralen Seite sichtbur war und demgeméss den innersn Abschnitt des
daselbst beschriebenen Defectes (D, ) darstellt. Der untere Rand des Defectes
liegt mehr als 1,0 Ctm. unter der Hohe der Convexitit. Erbeginnt 1.0 Ctm. vor
derFissura parieto-occipitalis (po) und erstreckt sich von da 4.0 Ctm. nach vorn
in horizontaler Richtung. Der hintere 2,0 Ctm. lange Abschnitt dieses Randes
war schon von der lateralen Seite aus sichtbar, wihrend der vorders durch
den Ursprung der oberen Stirnwindungen verdeckt war. Der untere Rand
bildet also die innere Begrenzung des Defectes (D,). wihrend der vordere
und hintere Rand des medialen Defectabschnittes in die entsprechenden Rin-
der des lateralen ibergehen. Die Rinder des Defectes werden von folgenden
Hirnabschnitten gebildet: um das Knie des Balkens (cc.) zieht der Gyrus for-
nicatas (Gf.) und frontalis primus (F,) durch den Sulcus calloso- marginalis
(cm.) getrennt, nach hinten. Letzterer geht 3,0 Ctm. hinter der Umbiegungs-
stelle in den vorderen schméleren Defectabschnitt iiber (Fig. 2 X). Die erste
Frontalwindung (F,) wird dadurch von dem Gyrus fornicatus (Gf.) vollstindig
getrennt und steigt nach aussen und unten herab zur vorderen Centralwin-
dung in den vorderen Defectrand. Diese Gegend ragt tief in den Seitenven-
trikel hinein und préisentirt sich von der medialen Flache aus gesehen als eine
Reihe von kleinen Hervorragungen im Ventrikel (Fig. 2X X X). Die zwei vor-
deren Wiilste entsprechen den Enden der Centralwindungen, der hintere Wulst
entspricht seiner Lage nach dem vorderen Theile des oberen Scheitelldppchens.
Der Gyrus fornicatus (Gf.) dagegen bildet von der Trennungsstelle ab 3,0 Ctm.
woit den unteren Rand des Defectes, indem er sich nach hinten immer mehr
verschmilert. Zwischen dem Gyrus frontalis primus und dem Gyrus fornicatus
liegt so das vordere schmale Ende des Defectes, am deutlichsten bei einer An-
sicht von oben sichtbar. Die hintere Umrandung wird vom Vorzwickel (P,)
gebildet. dessen vorderes oberes Viertel in den Defect aufgegangen ist. Der
schmale Gyrus fornicatus bietet somit die einzige Briicke zwischen dem vor-
deren Hirnabschnitt und dem Vorzwickel. Der Zwickel (Oz) ist schmal.

An dem unteren Rande auf der medialen Seite ist ferner ein stumpf-
winlliger Defect (D;) in dem Gebiete des Schlifenlappens, der sich in einen
tiefen schmalen Spalt nach der Spitze des Hinterhauptlappens zu fortsetzt.
Bs ist dies der auf der lateralen Fliche schon beschriebene untere dreieckige
Defecttheil. Seine spaltformige Verlingerung ist 2,5 Ctm. lang und reicht
fast in ibrer ganzen Ausdehnung bis in den Ventrikel. Sie liegt oben zwi-
schen dem Gyrus occipito-temporalis lateralis (T,) und occipitalis tertius (0,),
so dass der Hinterhauptslappen nur durch die beiden Schldfenhinterhaupts-
windungen (T, und Ty) mit dem Schlifenlappen zusammenhingt und, wie
schon erwihnt ist, zuriickgeklappt werden kann. Nach unten bildet den hin-
teren Rand ein nicht deutlich differenzirtes Stiick, vielleicht der dritten Schla-
fenwindung angehdrig, nach vorn der Gyras Hippocampi (H).

3. Untere Fliche.

Der untere Abschnitt des Defectes (D) ist ein stumpfwinkliges Dreieck
auf der unteren Fliche des Schlifenlappens, dessen vordere Hilfte auch auf
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der lateralen Fliche sichtbar ist (Fig. 1, D,). Die Linge der Basis, welche
von der Spitze des Schlifenlappens nach der des Hinterhauptlappens zieht,
betriigt 6.5 Ctm. Der stumpfe Winkel liegt etwa 1.0 Ctm. nach aussen von
der Mitte der Basis. Die Rénder sind aussen der Gyrus temporalis primus
(T,) und occipitalis tertius (O;) sowie ein darunter liegendes nicht differen-
zirtes Stiick, wahrscheinlich ein Rest der dritten Schlifenwindung, innen der
Gyrus occipito-temporalis lateralis (T,) und der Gyrus Hippocampi (H). In
der Tiefe des Venfrikels, in den der ganze Defect iibergeht, sieht man gerade
auf das in denselben hineinragende, uniere Scheitellippchen. An dem stum-
pfen Winkel setzt sich der Defect durch das schon auf der lateralen Seite be-
schriebene 1,0 Ctm. lange Verbindungsstiick (Fig. 1) zwischen erster Schlifen-
windung und hinterem Hirnabschnitt in den oberen lateralen dreieckigen De-
fecttheil fort.

Vor dem Schlidfenlappen liegt der hintere Theil der Insel frei vor, wih-
rend die dritte Stirnwindung den vorderen Theil tberragt.

Linke Hemisphire.
1. TLaterale Fldche

Die linke Hemisphére besteht ebenso wie die rechte aus einem grisseren
vorderen und einem kleineren hinteren Abschniite, die durch einen dem rechts
beschriebenen #hnlichen, jedoch weniger ausgedehnten Defect (D,) und an-
néhernd in derselben Gegend von der Stelle der Fissura parieto-occipitalis ab
bis zur Spitze des Schlifenlappens in etwas gebogener Linie getrennt sind.
Es stellt dieser Defect eine tiefe Spalte dar, welche am oberen Rande 3.0 Ctm.
vom hinteren Ende entfernt, an der Stelle der Fissura parieto-occipitalis schmal
beginnt. alsdann 2,75 Ctm. weit nach unten zieht, indem sie sich auf 0,5 Ctm.
verbreitert, und welche sodann 3,0 Ctm. lang horizontal lauft nach der Spitze
des Schldfenlappens zu mit einer Breite von 2,0 Ctm.. alsdann aber wieder
schmiler wedend auf die untere Fliche sich umschligt. In der ganzen Aus-
dehnung dieser Spalte ist der Hirnmantel vollstindig verschwunden und man
sieht im horrizontalen breiteren Theile ohne Weiteres in den Seitenventrikel.
Durch den verticalen Theil des Spaltes sieht man erst dann in den Ventrikel,
wenn der hintere kleinere Hirnabschnitt zuriickgeklappt wird, was leicht ge-
lingt, da die tiefe Spalte sich auch auf die mediale Seite 1,5 Cim. weit
fort erstreckt an der Stelle der Fissura parieto-oceipitalis.

DieRénder derSpalte bilden nach vorn Theile des Schlifen- und Scheitel-
lappens, die sich in dieselben oben steiler und unten flacher umsechlagen hinten
der Hinterhauptlappen, welcher in den verticalen Theil steil abfdllt, und der
Schlifenlappen, welcher den horizontalen Abschnitt begrenzt, und zwar zeigt
der Rand hier einen natiirlichen Durchschnitt der dritten Schléfenwindung
(T;), welcher im Niveau des Ependyms liegt. Von Windunger sind am hin-
teren Rande ausser der soeben erwihnten noch die drei Occipitalwindungen
(0,5, 0,. 0;) zu nennen, deren erste kurz nach ihrem Beginn ein Stick weit
in den Defect (D,) untergegangen ist. Am vorderen Rande ist unten die erste

15*
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Temporalwindung gelegen (T,), weiter nach oben zwei durch eine horizontale
Furche getrennte, plumpe Windungsmassen. Am oberen Ende miindet der
Sulcus interparietalis (ip) in den Defect (D).

Eine weitere Betrachtung der vor dem Defecte gelegenen Abschnitte,
welche wegen ihres abypischen Baues nicht niher zu bestimmen sind, wird
am besten im Zusammenhang mit dem Stirnlappen, der Insel und dem Schei-
tellappen von dem Mittelpunkte des vorderen grdsseren Hirnabschnittes aus
vorgenommen. Hs findet sich daselbst eine etwa horizontale 2,0 Ctm. lange,
0,5 Ctm. breite und 1,5 Ctm. tiefe Spalte (D,), die nicht die ganze Mark-
masse bis in den Ventrikel hinein durchsetzt, sondern durch eine schmale
Schicht von letztersm getrennt ist. Sie liegt zwischen der vorderen Central-
windung (A) und dem ersten Drittel der zweiten Stirnwindung (F,) einerseits,
dem zweiten Drittel derselben Windung und der dritten Stirnwindung (F,)
andererseits, von der Héhe der Convexitit 3,0 Ctm., von der Spilze des Schla-
fenlappens 4,0 Ctm. entfernt und ungefihr in der Mitte zwischen der Spitze
des Stirnlappens und der Stelle der Fissura parieto-occipitalis.

Von diesem spaltfsrmigen Defect (D,) strahlen radienartig nach allen
Richtungen Windungen und Furchen aus und es gruppiren sich aunf diese

Fig. 3. Laterale Fliche der linken Hemisphire. D, zweiter Defect.
D, dritter Defect.
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Weise die verschiedenen Lappen naturgeméiss um genannten Defect herum als
Mittelpunkt.

Zuniichst stehen die beiden Centralwindungen (A und B) senkrecht auf
der Lénge der Spalte. Dieselben sind gut ausgebildet, jedoch kurz, indem
sie die nur 3,0 Ctm. lenge Centralfurche (¢} bis auf die mediale Seite be-
gleiten. Von der oberen Hilfte der vorderen Centralwindung (A) entspringen
die beiden oberen Stirnwindungen (F, und F,), die untere Hilfte ist durch
eine Spalte begrenzt, welche in der Verlingerung des Sulcus frontalis secun-
dus (f,) aus dem Defect (Dg) entspringend und in schwachem Bogen aufstei-
gend auf der Mitte der vorderen Centralwindung endigt. Es ist die Furche
als Sulcus praecentralis aufzufassen (f;). :

Die erste Stirnwindung (F,) zieht in schwachem Bogen an der lateralen
Seite herab, ist von der zweiten durch den Suleus frontalis primus (f) ge-
trennt. Die zweite Stirnwindung (F,) zieht 2,0 Ctm. lang vor der Pricentral-
furche (f,) herab, wird alsdann durch den spaltférmigen Defect (D,} unter-
brochen in der Ausdehnung von mehrersn Millimetern, alsdann steigt sie nach
abwiirts durch den Sulcus frontalis secundus (f,) von der dritten Stirnwindung
(F,) getreont und in ihrem ganzen Verlaufe mit der ersten Stirnwindung
(F,) vielfach anastomosirend. Die dritte Frontalwindung (Fy) entspringt nicht
aus der vorderen Centralwindung (A), sondern es liegt zwischen beiden der
hintere Theil des spaltformigen Defectes (Dy). Sie steigt fast senkrecht nach
abwirts, den vorderen Theil der Insel (I) iiberdeckend. Im Allgemeinen sind
die Stirnwindungen wohlgebildet und vielfach verbunden untereinander. Ihr
Verlauf ist ein mehr senkrechter.

Die Insel (I) liegt zum Theil frei vor in der Form eines Dreiecks; dieser
Theil misst von vorn nach hinten 1,5 Ctm. und von oben nach unten
3.0 Ctm. und wird von einigen schmalen senkrechten Windungsziigen gebil-
det. Nach vorn erstreckt sie sich, von der dritten Stirnwindung (F;) tber-
lagert, noch 2,0 Ctm. weit, nach hinten nur wenige Millimeter unter die sie
iiberragende erste Schlifenwindung (T,). Die Sylvi’scheGrube wird nach oben
immer schmiler und geht in den spaltformigen Defect (D;) iiber. Zur Bildung
eines Klappdeckels, insbesondere von Seiten der Centralwindungen, ist es nicht
gekommen.

Vom hinteren Ende des genannten Defectes (D,) ziehen radienartig
mehrere Furchen, deren eine anndhernd horizontal bis in den grossen Defect
(D,) verlduft, wihrend die andere schwach aufsteigend in einer Entfernung von
3,0 Ctm. in den Suleus interparietalis (ip.) einmiindet. Die zwischen der
Sylvi’schen Grube und diesen beiden Furchen gelegenen Hirntheile, welche, da
“die trennenden Furchen von dem Defecte aus radienartig verlaufen, sich nach
hinten sehr verbreitern, um schliesslich in den vorderen Rand des grossen
Defoctes (D,) liberzugehen, sind ganz plumpe Massen, zeigen mehrere seichte
Furchen und eine - feinhdckerige Oberfliche. Bestimmte Bezirke lassen sich
an ihnen mit Sicherheit nicht bestimmen, ausser der ersten Schiifenwindung
(T,), welche, die Insel (1) nmzichend und etwas fiberragend, nach vorn immer
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schmiler wird und zuletzt in dem spaltformigen Defect (D4) und durch den-
selben von den Centralwindungen getrennt mit einem ganz schmalen Aus-
laufer endet.

Nach hinten von der hinteren Centralwindung (B) ziehen zwei wohlent-
wickelte Windungsziige. die durch den Suleus interparietalis (ip) getrennt
sind. Derselbe verlduft annihernd horizontal von der Mitte der hinteren Cen-
tralwindung nach hinten und miindet in das obers Ende des grossen Defactes
(D,). Zwei Ctm. vor seiner Miindung ist eine Ueberbriickung desselben, dicht
vor welcher die schon beschriebene, von dem spaltférmigen Defect (D,) aus-
gehende Furche in denselben miindet. Der iber ihm gelegene Windungszug
ist das obere Scheitellippchen (P,). das nach hinten in den vorderen Rest
des Gyrus oceipitalis primus (O,) iibergeht. Der untere Windungszug geht
2,0 Ctm. nach hinten, woselbst er beim Zusammenireffen der zuletzt beschrie-
benen Furchen endigt. Er entspricht dem vorderen Theil des unteren Schei-
tellippchens, welches jedoch weiterhin sich nicht mehr abgrenzen lisst.

2. Mediale Fliche.

Der grosse Defect im hinteren Abschnitt der linken Hemisphire setzt
sich an der Stelle der Fissura parieto- occipitalis auf die mediale Seite fast
1.5 Ctm. weit fort und trennt so Zwickel und Vorzwickel vollstiindig. Der
Zwickel ist schmal und fillt nach vorn senkrecht in den Defect ab, die Masse
des Vorzwickels senkt sich allmilig hinein. Nach hinten vom Zwickel liegen
die Hinterhauptschldfenwindungen. Der Schldfenlappen ist verschmilert,
der hintere Theil der dritten Schlifenwindung reicht etwas aut die mediale
Seite heriiber.

Der Gyrus fornicatus entspringt am vorderen Ende des Balkens, zieht sich
um denselben herum, verbreitert sich in der Gegend des Vorzwickels, von dem
er durch eine Furche getrennt ist, iritt mit dem Zwickel in Verbindung und
geht alsdann in den Gyrus Hippoeampi iiber. Der Sulcus calloso-marginalis
entspringt vor dem Balken und endet hinter der Centralfurche. Von ihm aus
geht zwischen Gyrus fornicatus und Vorzwickel eine Furche nach hinten und
miindet in den unteren Theil des Defectes (D,). An dieser Stelle miinden
noch mehrere kleine Furchen in radidrer Stellung zum Endpunkt des Defectes
und es treffen sich dem entsprechend an letzterem Punkte radienartig mehrere
kleinere Windungsziige. Der Vorzwickel ist verhiltnissmissig lang ausgedehnt
und schmal, die Stirnwindungen sind gut ausgebildet.

3. Untere Fliche.

Von der Spitze des Schlifenlappens an zieht eine schmale Spalte 5,5
Ctm. horizontal nach hinten. sodann 1,5 Ctm. nach oben. Es ist dies dieselbe
Spalte, welche in Fig. 3 als zweiter Defect (D,) dargestellt ist, nur von unten
gesehen. Man sieht in der ganzen Ausdehnung des Defecles in den Seitenven-
trikel und an einer kleinen Stelle durch den Ventrikel hindurch nach der me-
dialen Seite hinaus. Die Umgebung des Spaltes ist, weil auf der lateralen
Fliche auch sichtbar, schon dort beschrieben.



Ein Fall von Porencephalie mit Idiotie etc. 231

Zwischen der ersien Schiifenwindung und dritten Stirnwindung liegt
ein anndhernd dreieckiges Stiick Insel frei vor; zwischen letzterer und dem
Ende der Centralfurche sieht man den kleinen Defect (D,).

Frontalschnitte.

Auf Frontalschnitten sind die grossen Ganglien. die innere und #ussere
Kapsel wobl erhalten. Im Uebrigen zeigen sich hinsichtlich der #usseren Con-
figuration der Schnitte grosse Abweichungen von dem normalen Verhalten und
auch zwisehon beiden Hemisphdren bedentende Differenzen. Dies gilt ganz
besonders von Durchschnitten der hinteren Hilften der Hemisphiren, weniger
von denen der Stirnlappen. da die Defecte den ersteren hauptsichlich ange-
héren. Zur besseren Veranschaulichung der Ausdehnung des rechten Defectes
(Dy) ist folgender Durchschnitt (Fig. 4) durch das vordere Ende desselben

Fig. 4. Durchschnitt der rechten Hemisphire in der Richtung des Pfeiles auf
Fig. 1. D, erster Defect. V. Seitenventrikel. ne. Nucleus caudatus. th. o.
Thalamus opticus. nl. Nucleus lentiformis. el. Claustrum.

sowie die vordere Centralwindung, Insel und erste Schlifenwindung ganz ge-
eignet. Man sieht den Anfang des Defectes (D,) zwischen Balken (cc.), Gyrus
fornicatus (Gf.) einer- und der in den Seilenventrikel bis unter das Niveau
des Balkens eingesunkenen vorderen Centralwindung (A) andererseits, wah-
rend an der unteren Fliche des Schlifenlappens sich das untere Ende dessel-
ben Defectes (D,) bemerkbar macht.
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Auf einem Durchschnitte durch dieselben Theile der linken Hemisphare
(Fig. 5) sieht man den dritten Defect (D,) tief einschneiden. Das Marklager
ist an dieser Stelle ganz verschmilert. Die Umgebung des inneren Theiles
dieses Defectes bildet, wie schon erwihnt, ein Narbengewebe, die graue Rinde
ist daselbst verschwunden. An der unteren Fliche des Schlafenlappens ist
das unters Ende des zweiten Defectes (D,) zu sehen,

Fig. 5. Durchschnitt der linken Hemisphéire in der Richtung des Pfeiles in
Fig. 3. D, zweiter Defect. D, dritter Defect. V. Secitenventrikel. ne. Nucleus
caudatus. th.o. Thalamus opticus. nl. Nucleus lentiformis. ¢l. Claustrum.

Bei der zusammenfassenden Betrachtung der im vorliegenden Falle
gefundenen pathologischen Verhéltnisse ist zunichst die Kleinheit des
Schidels unseres vierjihrigen Idioten zu erwihnem. Seine Masse ent-
sprechen ungefihr denen eines zehnmonatlichen Kindes; auch am Ge-
hirn fallt die geringe Grossenentwickelung auf und das niedrige Ge-
wicht von nur 470 Grm., wovon 130 Grm. auf die rechte, 180 Grm.
auf die linke Hemisphire kommen, sodann ganz besonders die eigen-
thiimliche Gestaltung desselben. In Bezug auf letztere sind zweierlei
Punkte za beriicksichtigen: erstens die Defectbildunger im Hirnman-
tel, zweitens die verschiedene Ausbildung der {brigen Hirnabschnitte
und Hirnwindungen, daneben auch die Abweichung in der Anordnang
der letzteren.

Die Hemisphéren zeigen zunichst je einen grossem, in den be-
treffenden Seitenventrikel durchdringenden Defect des Hirnmantels
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(Fig. 1, 2, 4, D,. Fig. 3, 5, D,). Die linke Hemisphiire hat ausser-
dem noch eine nicht perforirende Liicke im Hirnmantel (Fig. 3,5, D,).
Die beiden erstgenannten Defecte stellen demnach je einen Porus im
wahren Sinne des Wortes vor und rechtfertigen die Bezeichnung des
Falles als Porencephalie. Nach Kundrat’s Eintheilung gehdren sie
zu den ausgebildeten Defecten, wihrend der dritte Defect zwar nicht
die Bezeichnung eines Porus verdient, aber aus pathogenetischen Griin-
den auch in das Gebiet der Porencephalie zu verweisen ist und nach
Kundrat als ein vernarbter Defect bezeichnet werden muss.

Was die Lage der beiden ersten Defecte (D, und D,) im Allge-
meinen betrifft, so nehmen sie ungefihr symmetrische Stellen ein, die
hauptsichlich in das Gebiet der Arteria cerebri posterior fallen und
dehnen sich daselbst von der medialen iiber die laterale auf die un-
tere Fliche der Hemisphiren aus. Als mittlere Linie ihres Verlaufes
kann man rechts eine gebogene annehmen, die vor der Fissura pa-
rieto-occipitalis (po) an der medialen Fliche aufsteigt, alsdann im
Grenzgebiet des Scheitel- und Hinterhauptlappens lateralwarts ab-
steigt und sodann, auf die untere Fliche des Schlidfenlappens sich
umschlagend, nach der Spitze dieses Lappens zieht, links eine gleiche
Linjie, die nur mehr nach hinten an der Stelle der Fissura parieto-
occipitalis aufsteigt, alsdann auch dementsprechend auf der lateralen
Fliche etwas mehr nach binten liegt und weiterhin wie rechts ver-
lauft. Der dritte Defect (D,) liegt linkerseits im Gebiete der Arteria
fossae Sylvii an der Ursprungsstelle der dritten Stirnwindung (F,)
und in dem davorliegenden Stiick der zweiten Stirnwindung (F,).
Die Form des letzteren Defectes ist eine kurze, schmale Spalte, die
des zweiten Defectes eine lange, in der Mitte sich verbreiternde, spalt-
formige Liicke, wihrend der erste Defect aus zwei grosseren ungefihr
dreieckigen und durch einen schmalen Spalt verbundenen Liicken be-
steht. Die Gesammtausdehnung dieses Defectes ist daher auch am
grossten, viel geringer ist die des zweiten und die des dritten ist im
Vergleich zu den beiden anderen ganz gering. Die Rénder der De-
fecte fallen mehr oder weniger steil ab, und die benachbarten Hirn-
abschnitte mit ihrem Rindengrau sind zum Theil sehr tief in die
Defecte eingesunken und stellenweise daselbst noch umgeschlagen.
Da, wo das Rindengrau der Rinder aufhért, zeigt sich bei mikrosko-
pischer Untersuchung ein Narbengewebe, welches den Uebergang nach
dem Ependym bildet. Dasselbe Gewebe findet sich im Boden des
dritten Defectes an Stelle des Rindengraues. Soweit letzteres iiber-
haupt in die Defecte hineinreicht, folgt ihm auch die Pia mater, wih-
rend die Arachnoidea iiber die Liicken hinwegzieht. Die die Defecte
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ausfiillende, klare, hellgelbe Fliissigkeit war nur beim dritten Defecte
vom Ventrikel abgeschlossen; bei den anderen bestand eine Commu-
nication mit der Ventrikelfliissigkeit. Die Ventrikel selbst sind ent-
sprechend der Ausdehnung der Defecte offen, zeigen eine geringe Er-
weiterung, besonders nach hinten, und eine Verdickung des Ependyms.

Aus der oben bei Beschreibung der Hemisphiren gegebenen genauen
Darstellung der besonderen Lage der Defecte in topographischer Be-
ziehung lassen sich die in den Defecten mit der darunter liegen-
den Marksubstanz zu Grunde gegangenen Windungsgebiete zum Theil
sicher bestimmen, zum Theil wegen des vielfach ganz atypischen Ver-
haltens der Umgebung der Defecte an vielen Stellen nur vermuthen.
Rechts ist in dem grossem Defect (D,) untergegangen der vordere
obere Tleil des Vorzwickels, die unteren Abschunitte der zweiten und
dritten Schlafenwindung und ein Theil des Gyraus angularis. Ob und
inwieweit das obere Scheitellippchen und der Betz’sche Lappen
gelitten haben, ist bei der bedeutenden Einsenkung der Scheitellap-
pengegend und dem Fehlen differenzirter Windungen daselbst nicht
mit Sicherheit zu eruiren. Links ist in dem grossen Defecte (D,), die
zweite und ein Theil der dritten Schlifenwindung, ferner ein schmales
Stiick des Gyrus occipitalis primus und des Gyrus angularis zu Grunde
gegangen. In dem kleinen Defecte (D,) sind je ein schmaler Win-
dungsabschnitt des Anfangstheils der zweiten und dritten Stirnwindung
aufgegangen. .

Die noch erhaltenen Abschnitte der Hemisphiren zeigen in der
Ausbildung der einzelnen Lappen, besonders in der Nihe der Defecte,
bemerkenswerthe Abweichungen Die rechte Scheitellappengegend und
die rechte vordere Centralwindung (Fig. 1 u. 2) sind in den hinter ihnen
liegenden Defect (D,) fast ganz eingesunken und iiberragen nach aussen
gar nicht die Insel; sie kommen an Ausdehnung dem linken Scheitel-
lappen nicht gleich und bleiben bedeutend hinter der normalen Grosse
zuriick. Da auch der Schlifenlappen die Insel nicht iiberragt und
nur ein schmaler Theil des Stirnlappens sie vorn bedeckt, so liegt
die Insel (Fig. 1,1.) fast ganz frei vor; es ist also noch eine Sylvi’sche
Grube vorhanden und kein Klappdeckel ausgebildet. Der linke Schei-
tellappen und die linke vordere Centralwindung (Fig. 3) befinden sich
zwar in normaler Lage, sind aber auch in der Grosse hinter den anderen
Lappen zuriickgeblieben. Die Insel (Fig. 3,1.) ist auch links soweit
frei vorliegend wie rechts; es besteht ebenfalls noch eine Sylvi’sche
Grube, kein Klappdeckel. Die Stirnlappen sind am besten entwickelt;
dagegen sind die Schlifen und Hinterhauptlappen bedeutend zuriick-
geblieben. Auf Frontalschnitten ist auch die Markmasse des linken
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Scheitellappens und der vorderen Centralwindung (Eig. 5) entspre-
chend dem Defect (D,;) ganz schwach entwickelt und hat auch rech-
terseits im Scheitellappen und der vorderen Centralwindung (Fig. 4)
eine weit hinter der normalen zuriickbleibende Ausdehnung.

Die verschiedenen Hirnlappen zeigen weiterhin mannigfache Ano-
malien in dem Verlaufe der Windungen und deren Ausbildung und
zwar in der Weise, dass ein Finfluss der Defecte nicht zu verkennen
ist, indem in der Nihe derselben die grdssten Abweichungen sich
geltend machen. Ohne hier auf den Windungsverlauf niher einzu-
gehen, will ich nur einige wichtigere und in die Augen failende Ab-
weichungen beriihren. Zunichst haben die Windungen in der Nihe
des dritten Defectes (Fig. 8, D,) einen radiiren Verlanf zu dessen
Mitte und senken sich dahin ein wenig unter das Niveau der Hemi-
sphire ein. Da nun weiter fast simmtliche Windungen zwischen
den beiden linksseitigen Defecten in dieses radiire System hinge
zogen sind, so sind die Windungsverhiltnisse des linken Schlifen-
und Scheitellappens ganz verschoben. Am medialen Ende des zwei-
ten Defectes ist ebenfalls eine radiire Anordnung der Windungen
vorhanden. Im Uebrigen ist das Verhalten der Windungen zu den
beiden grossen und langen Defecten ein regelloses. An den Stirn-
lappen, besonders am rechten, ist der Verlauf der Windungen ein
mehr senkrechter. Die Ausbildung von Windungen iiberhaupt ist je
nach der Entwickelung der Hirnlappen eine verschiedene. An den
Stirnlappen und der Insel sind dieselben gut entwickelt, ebenso ver-
halten sich die nur 3 Ctm. langen Centralwindungen links (Fig. 3,
A. und B.) mit der Centralfurche (¢.) und das linke obere Scheitel-
lappehen (P,). Die nach hinten vor dem Defect (D,) liegenden Theile
des Scheitel- und Schliafenlappens besitzen keine deutlichen Windun-
gen. Einzelne Furchen theilen sie in plumpe Massen, deren Ober
fidche feinhdckerig aussieht (Microgyrie). Die rechten, nur 3 Ctm.
langen Centralwindungen (Fig. 1, A. und B.) haben auch ein solches
plumpes Aussehen und eine feinhéckerige Oberfliche. Die Central-
furche (c.) hat eine geringe Tiefe. Auch die iibrigen Theile des
rechten Scheitel- und Schlifenlappens zeigen dieselbe Beschaffenheit
ihrer Oberfliche ohne eigentliche Gyrusbildung. An den Hinterhaupt-
lappen und der medialen Seite (Fig. 2) sind die Windungen gut ent-
wickelt. Bemerkenswerth . ist noch die bedeutende Verschmilerung
der ersten linken Schlifenwindung nach dem dritten Defecte hin
(Fig. 3, T)). ‘

Fassen wir den Befund an den Hemisphiren noch einmal kurz
zusammen, so ist neben deu beschriebenen drei Defecten die geringe
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Entwickelung beider Scheitellappen und vorderen Centralwindungen,
besonders aber des rechten Scheitellappen, welcher zugleich eine
normale Windungsbildung vermissen lisst, die am meisten hervor-
tretende Erscheinung.

Die idibrigen Theile des Nervensystems, insbesondere das Riicken-
mark, bieten nichts Besonderes, abgesehen von der geringeren Ent-
wickelung des rechten Hirnschenkels und der rechten Hilfte der Me-
dulla. Die Pyramiden der Medulla sind schmal, bedeutend rechts
mehr als links. Der mikroskopische Befund bietet weiter nichts
Abnormes.

Was die Zeit der Entstehung der vorliegenden Hirnstérungen be-
trifft, so deuten dieselben an und fiir sich auf die Fotalzeit. Die
stellenweise radiire Anordnung der Windungen, ganz besonders nm
den kleinsten Defect, und die tiefe Einsenkung der Umgebung in die
grosseren Defecte sind nach Kundrat sichere Zeichen des fétalen
Ursprunges der Lisionen; ferner beweist das Offenbleiben der Sylvi’schen
Gruben, das Freiliegen der Inseln, der Mangel der Klappdeckel, die
geringe Entwickelung der Scheitellappengegenden, das Fehlen einer
eigentlichen Gyrusbildung am rechten Scheitellappen und einzelnen
Theilen des linken Scheitel- und Schilifenlappens, dass der die por-
encephalischen Defecte herbeifiilhrende Process das Gehirn inmitten
seiner Entwickelung nach Anlage der Hauptfurchen, aber vor Ueber-
deckung der Tnsel oder genauer vor Beginn der Entwickelung der
Klappdeckel betroffen hat, also ungefihr etwa in der ersten Hilfte
der zweiten Fotalperiode.

In Bezug auf Pathegenese und Aetiologie desFalles sind zunichst die
primiren Destructionsprocesse des Hirnmantels, welche zur Bildung der
Defecte fiihrten, und ihre Ursachen zu beriicksichtigen und sodann die
Hemmungswirkungen, welche sie aunf das Wachsthum und die Ent-
wickelung des fotalen Gehirnes ausiibten, in Betracht zu ziehen. Es
giebt keine Anhaltspunkte dafiir, dass die vorliegenden Defecte durch
embolische, thrombotische oder himorrhagische Processe entstanden
sind, Krankheiten der Circulationsorgane, Lues ete. sind nicht nach-
weisbar gewesen. Ich miochte mich daher in Bezug auf die Natur
des fotalen Destructionsprocesses der Ansicht Kundrat’s anschlies-
sen, nach welcher eine durch Animie bedingte, wmschriebene Erwei-
chung des Hirnmantels der Defectbildung zu Grunde liegt. Diese an-
amische Necrose des Hirnmantels, oft symmetrisch in den gleichen
Gefissprovinzen auftretend, kann in den hochsten Graden eine voll-
stindige Durchbrechung desselben veranlassen und so einen richtigen
Porus herbeifithren, wie es bei den beiden hinteren, grosseren De-
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fecten des beschriebenen Gehirnes der Fall ist, oder aber sie fiihrt
nicht zum Durchbruch in den Ventrikel, es erfolgt vielmehr Resorp-
tion und Narbenbildung, und die betreffende Stelle sinkt tief ein, ein
Modus, wie er bei dem dritten, kleinen Defecte war.

Zur Erklirung der fir die Entstehung der Porencephalie sehr
wichtigen Storungen der Blutzufuhr zum Gehirn méchte ich, da be-
stimmte Erkrankungen bei den Erzeugern und der Frucht nicht nach-
weisbar sind, die Apngaben der Mutter heranziehen und denselben
einen gewissen Werth beilegen, dass sie nimlich wihrend ihrer ersten
ausserehelichen Schwangerschaft unter vielen Sorgen und strenger
Arbeit sehr diirftig gelebt habe und ganz animisch gewesen sei.

Die weiteren Wirkungen der Destructionsprocesse auf das wachsende
Gehirn bestehen im vorliegenden Falle insbesondere in narbiger
Schrumpfung, die zu stellenweise radifirer Anordnung der Windungen
und Einsenkungen in der Umgebung der Defecte gefithrt hat. Damit
steht ferner die Wachsthumshemmung der Scheitellappen und der vor-
deren Centralwindungen in Zusammenhang, sowie das Fehlen der
Gyrusbildung in einem grossen Gebiete der Umgebung der Defecte,
wo elbst gewissermassen zur Ausgleichung Microgyrie vorhanden ist,
und weiterhin verschiedene Anomalien des Windungsverlaufs. Der
eigenthiimliche, fast senkrechte Verlauf der Stirnwindungen ist wohl
indirect durch das Zuriickbleiben der Scheitellappen bedingt.

Es bleibt noch tibrig, die klinischen Erscheinungen, die unser Fall
bot, dem anatomischen Befunde gegeniiberzustellen. Es lag der
hochste Grad von Idiotie vor mit vollstindigem Mangel der Sprache,
und es bestand ausserdem eine eigenthiimliche Storung der Bewegung
von Geburt an. Es war nirgends eine wirkliche Contractur oder Lih-
mung zu constatiren, dagegen zeigte es sich, dass bei activen und
passiven Bewegungen der Glieder und des Rumpfes Rigiditat der be-
treffenden Muskeln eintrat und das betreffende Glied oder der ganze
Korper steif wie ein Stock wurde. Active Bewegungen konnten des-
halb nur langsam ausgefithrt werden, bei passiven war ein Wider-
stand bemerkbar. In der Ruhe und im Schlaf waren die Muskeln
schlaff. Die Excursionsfihigkeit der Glieder war bei langsamen Be-
wegungen und nach Ueberwindung der Widerstéinde nicht beschrinkt.
Die elektrische Erregbarkeit war normal und nirgends eine Atrophie
der Muskulatur bemerkbar. Die Hautsensibilitit war, soweit sich
ermitteln liess, erhalten. Das Verhalten der Sinnesorgane liess sich
nicht genauer feststellen. Das Kniephfinomen war beiderseits sehr
deutlich, ein Fussclonus war nicht nachweisbar.

Der Zusammenhang des psychischen Zustandes des Idioten mit
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dem so ausserordentlich defecten und unentwickelten Gehirn liegt auf
der Hand. In Bezug auf das Fehlen der Sprache méchte ich ausser-
dem noch darauf aufmerksam machen, dass gerade ein Stiick der
Broca’schen Windung linkerseits zu Grunde gegangen ist an der
Stelle des kleinen Defectes (Fig. 3, D,, F;). Die eigenthiimlichen
Bewegungsstérungen und ihre Beziehungen zu dem Befunde am Ner-
vensystem bediirfen jedoch einer besonderen Betrachtung. Ich selbst
habe einen #hnlichen Fall von angeborener Motilititsstorung noch
nicht gesehen; dagegen sind in der Literatur von Neuropathologen,
Chirurgen und Kinderdrzten ihnliche Fille beschrieben; insbesondere hat
neuerdings Rupprecht®) eine Reihe von Fillen veroffentlicht, von
denen einige eine auffallende Aehnlichkeit mit dem unserigen haben.
Er beschreibt in seinen Fallen eine von der Geburt an vorhandene
Rigiditit der Muskeln bei activen und passiven Bewegungen, die in
einzelnen Fiallen auf den ganzen Korper tbergeht, Erschlaffung der
Muskeln im Schiaf und Ruhe, Steigerung des Kniephinomens, wib-
rend die iibrigen Sehnenphinomene sich verschieden verhalten. Die
Sensibilitat ist dabei intact, die elektrische Erregbarkeit normal, und
oft ist eine mangelhafte geistige Anlage vorhanden. Nach Little
bezeichnet er diese Fille als angeborene spastische Gliederstarre.

Leider liegt die pathologische Anatomie dieser angeborenen Sto-
rungen noch im Dunkelen. Nach den wenigen Sectionsberichten in
der Literatur scheint es sich um cerebrale Stérungen zu handeln;
insbesondere verdient in dieser Beziehung ein Fall von Ross**) un-
sere Beachtung, in dem sich ein porencephalischer Defect beiderseits
in der Gegend der Centralfurche und eine mangelhafte Entwickelung
ihrer Umgebung sowie des Paracentrallippchens und der Pyramiden-
stringe fanden. In der Literatur der Porencephalie®**) iiberhaupt
fand ich, ausser bei dem eben genannten Falle, keine deutliche Be-
schreibung von Stérungen, wie sie unser Fall zeigt.

Hinsichtlich des Zusammenhanges der motorischen Stdrungen
und des anatomischen Befundes verweist Ross in seinem Fall auf die
mangelhafte Entwickelung der motorischen Gebiete im Hirnmautel

*) Sammlung Klin. Vortrage von R. Volkmann No. 198.

**) Ross, Brain 1883.

***) Schiile, Allg. Zeitschr. f. Psych, Bd. 26. — Kundrat, Die Por-
encephalie 1882. — Binswanger, Arch. f. path. Anat. Bd. 87. — Der-
selbe, Dieses Archiv Bd. XIV. S. 165, — Sperling, Arch. f. path. Anat.
Bd. 91. — Lambl, Dieses Archiv Bd. XV. — De la Croix, Arch. f. path.
Anat. Bd. 97.
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und der Pyramidenstringe, bei Abwesenheit anderweitiger Riicken-
marksverinderangen. Ob man auch im vorliegenden Falle auf diese
Momente, insbesondere auf die bedeutende Deeintrichtigung der Cen-
tralwindungen und Umgebung durch die in ihrer Nihe abgelaufenen
Destructionsprocesse als Erklirung fiir die beobachteten Erscheinun-
gen recurriren darf, wird sich mit Sicherheit nicht entscheiden lassen.
Bemerken will ich nur noch, dass die neuesten Untersuchungen von
Adamkiewicz®) eine Abhingigkeit derartiger Storungen von Seiten
der Motilitit des Bewegungsapparates von pathologischen Verhilt-
nissen der genannten Hirngebiete, insbesondere auch Entwickelungs-
storungen, wahrscheinlich machen.

*) Experimentelle Untersuchungen iiber Hirndruck. 88. Bd. der Sitzb.

der kaiserl. Akad. der Wissensch. III. Abtheil. October-Heft. Jahrg. 1883.
S. 921t



