XX.

Aus dem Laboratorium der Landes-Irren-Anstalt Feldhof.

Zwei Fille friihzeitiger Erkrankung des Central-
nervensystems: a) multiple tuberdse Sklerose des
Gehirnes, b) Mikrocephalia vera (Giacomini).

Von

Dr. J. v. Scarpatetti,

ordinivender Arzt der Landes-Irren-Anstalt Feldhof.

(Hierzu Tafel XIII.)

In der grossen Gruppe der ,congenitalen Erkrankungen* des Gesammt-
nervensystems lassen bisher eigentlich nur die durch den Geburisact
zu Stande kommenden, zumeist von den englischen Autoren Mitchel(l)
und Gowers(2) niher beschriebenen Schidigungen und deren Folgen
eine genauere Einsicht zu.

Ueber die Bedeutung der hereditiren Veranlagung und der Aus-
nahmszustinde der Eltern bei der Zeugung, iiber den Einfluss der wih-
rend der Schwangerschaft zu Stande kommenden Gemiithsbewegungen,
besonders bei ausserehelicher Graviditit, iber die Schidigung durch
Traumen in der Anlage und ersten Entwicklung des Centralnervensystems
sind wir noch lange nicht geniigend aufgeklrt.

Der schidigende Einfluss der Lues wird, wie iiberhaupt fiir die’
Mehrzahl der chronischen Erkrankungen des Nervensystems auch fiir
die congenitalen Erkrankungen mehr und mehr erkannt und gewiirdigt.

Das Interesse fiir das Studium dieser Erkrankungen wurde bekannt-
lich zuerst etwa vor 80 Jahren durch die Arbeiten C. Vogt’s (3) wach-
gerufen, der die Mikroeephalie auf atavistischen Riickschlag zuriick-
fithren wollte.

Er beschuldigte die vorzeitige Synostose als Ursache der Mikro-
cephalie und {iberhaupt angeborener Erkrankung des Centralnerven-
systems. Stark (4) und Andere wiesen das Vorkommen der fotalen
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Gehirnentzindung nach. Ziegler(5) stellte sich auf den Stand-
punkt, dass primire pathologische Keimesvariation zur Poren-
cephalie und anderen Entwickelungsstérungen fithre. Klebs (6) fand
Obliteration der Gefésse.” Senes(7) und Anton (8 und 8a) Apla-
sie der Carotiden, Lombroso (9) schwere psychische Insulte der
Mutter, Kind (10) Einfluss des Alkohols auf die Idiotie, Falken-
hain (11) traumatischen [nsult der Mutter. Die Entwicklungsstérungen,
welche durch Lues bedingt sind, wurden meines Wissens zuerst von
Angel Money(12) und Judson (18) sicher nachgewiesen und stu-
dirt u. s. f.

Seitdem wurden zahlreiche Fialle von Ursachen der Entwicklungs-
storungen verdffentlicht, die mit Mikrocephalie, Makrocephalie, Porence-
phalie, multipler Sklerose, in ibren klinischen Aeusserungen mit Epilep-
sie, Idiotie u. s. f., mit Storungen der Functionen des Nervensystems
iiberhaupt zusammenfallen. Eine genaue Literaturangabe findet sich in
der Arbeit von Giacomini(16), Pfister (17) und besonders von Pfle-
ger und Pilez (18).

Die Ursachen der Storungen im Oberflichenwachsthum, die Mikro-
gyrie (mit Porencephalie) wurden von Pansch(19), Otto(20), Chiari(21),
Binswanger und Anton (22) erfolgreich studirt und beschrieben.

Trotz der zahlreichen, hier nicht niher aufzufithrenden Literatur
iiber die Ursachen congenitaler Erkrankungen ist das Mosaik dieses
Krankheitshildes erst skizzenhaft angelegt, und jedes genauer beobach-
tete Steinchen bedeutet, wenn es richtig angefiigt wird, einen Fortschritt
zur Vervollkommnung in’s Detail.

Die beiden Fille, die im Folgenden beschrieben sind, lassen sich
aus den eben angefithrten Erkrankungsursachen nicht direct erkliren.
Sie stellen in ibrer Art seltene Entwicklungsstorungen des Cntralnerven-
systems dar.

I. Seclerosis multiplex cerebri.

Der erste der beiden hier mitgetheilten Félle betrifft eine am 31. Decem-
ber 1896 in die Landes-Irrenanstalt Feldhof zur Aufnahme gekommene 24jih~
rige Epileptisch - Schwachsinnige. Dieselbe ist ein uneheliches Kind. ~Von
ihrem Vater ist nichts Naheres bekannt, Die Mutter sei stets krénklich. In
der Jugend angeblich kein besonderes Vorkommniss. Patientin besuchte die
Schule, lernte mittelmissig. Sie stand vom 15. Lebensjahre an im Dienste.

Die Patientin hatte innerhalb fiinf Jahren drei Kinder mit verschiedenen
Vitern gehabt, von denen das erste lebt, das zweite an Wasserkopf gestorben
ist, das dritte von Patientin erwiirgt wurde. Sie wurde in Folge davon ge-
richtlich eingezogen. Die naheren Recherchen ergaben, dass die Kranke von
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jeher sowie ihre Mutter ecine ,leichtsinnige, gefiihllose und schwachsinnige
Persont gewesen sei. Nach Angabe der Gerichtszeugen soll Patientin seit
Jahren an jihrlich 3—4 Mal wisderkehrenden epileptischen Anfillen - gelitten
haben. Es trete Sechaum aus dem Munde der ganz bewusstlosen Kranken und
es stelle sich ein allgemeiner Krampfzustand ein.

Die Kranke wurde von den Gerichtsérzten als hochgradig geistesschwach
und an Epilepsie leidend und ihre That als im Momente der Sinnesverwirrung
unternommen, bezeichnet.

Befund
" aus den Acten der Gerichtsirzte, der neuropsychiatrischen Klinik in Graz und
dem Aufnahmsstatus combinirt.

Die M. Gs. ist eine kleine, verwahrloste, roh und unintelligent aussehende
Person. Sie erscheint viel dlter als sie factisch ist. Der Schidel misst tber
den Haaren 58 Ctm. und hat Kugelform. Die Stirn ist niedrig. An der linken
Seite der Nasenwurzel findet sich eine taubeneigrosse Geschwulst (Dermoid?).
Die mittelweiten Pupillen wogen lebhaft. Mund gross, der Gaumen steil mit
starkem Torus palatinus. Die Zunge weicht etwas nach rechis ab; Facialis
regelmissig innervirt, die Reflexe sind durchweg normal.

Die Gs. geberdet sich verwirrt und scheu. Sie spricht spontan nichts,
befragt, antwortet sie sichtlich ungern, in wortarmer Sprache und sich hiufig
widersprechend. Die Nennung des Kindesmordes macht keinen Eindruck auf
sie, sie bleibt gleichgiiltig. Sie sei viel krank gewesen, habe an Influenza ge-
litten und leide am,, Hinfallenden“. Nach ihren Angaben sei der erste Anfall vor
etwa 11/, Jahr nach Schreck aufgetreten. Damals sei sie in’s Peuer gefallen
und habe sich die an der rechten Hand vorfindliche Narbe zugezogen. (Nach
Angabe der Gerichtszeugen litt die Kranke seit mehreren Jahren an epilep-
tischen Anfillen.) Die Grundbegriffe der Erzichung und die Kenninisse der
ersten Schuljahre hat sich Patientin angeeignet. Ihren Namen schreibt sie wie
eine ABC-Schiilerin.

Sie ist im Grossen und Ganzen sowohl an psychischer wie korperlicher
Ausbildung weit hinter der Mittelméssigkeit zuriickgeblieben.

In Feldhof wurde die M. Gs. sofort zu verschiedenen Arbeiten verwendet,
denen sie sich mit Fleiss und Eifer unterzog. Sie sprach spontan nichts, war
weder reizbar, noch iibertrieben devot, hatte iiberhaupt nicht den Charalkter
der Epileptischen. Sie schien stets interesselos fiir dussere Vorginge und blieb
nur fir sich. 3 Tage vor ihrem Tode erkrankte Patientin acut mit mehrmali-
gem Schiittelfrost, gelbgefirbien, fliissigen Stithlen, constanter Temperatur-
erhohung bis zu 40,00, heftigen Kopfschmerzen mit starker Verwirrtheit und
auffallender Hinfélligkeit. Milzvergrosserung war deutlich nachzuweisen. Die
Zunge stark belegt, das Abdomen etwas druckempfindlich, ohne Gurren; keine
Roseola. Patientin konnte keine Angaben machen, sie sagte zu Allem, was sie
gefragt wurde, ,,ja*. Der tbrige Befund war negativ. .

Das Krankheitshild blieb 2 Tage unverdndert. Am 3. Tage fiihlte sich
Patientin wohler, sie verlangte zu essen. Dagegen konnte sie die Beine nicht
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mehr activ erheben, und #nsserte lebhafte Schmerzen darin. Patientin schlief
ruhig ein, erwachte nm 4 h mit heftigem Stuhldrang und starken Schmerzen
in den Beinen. Sie wurde herausgesetzt und verschied wenige Minuten darauf.

Erst nach dem Tode wurde bekannt, dass Patientin seit ihrer Jugend an
Urinstorungen gelitten haben soll.

Obduction (Herr Ord. Dr. Raab).

Die hier interessirenden Daten sind auszugsweise folgende: Schideldach
sehr schwer, dickwandig. Diploe geschwunden. 185:148. Dura mit dem
Schidel leicht verwachsen, bldulich durchscheinend, gespannt, Meningen vends
hyperémisch, leicht abziehbar. Der Windungstypus ist ein irregulirer durch
das Auftreten von 4 massigen, hart anzufiihlenden tumorbsen Gebilden, welche
zwischen erster und zweiter Stirnwindung und vor der vorderen Centralwin-
dung links sich erheben. Ausserdem ist die Rinde an verschiedenen Stellen
der Gyri von weisslicher und hierdurch vom iibrigen Rindengrau sich auffal-
lend abhebender Farbe. Diese Stellen fithlen sich fast knorpelhart an und
lassen bei genauerer Besichtigung eine zarte Stichelung der Oberfliche erken-
nen. Die grosseren Knoten zeigen in der Mitte eine mehr minder tiefe Delle.
Die zarten Hirnh#ute waren an diesen harten Stellen adhirent, doch nur so,
dass sie, ohne zu zerreissen, abgezogen werden konnten,

An der rechien Hemisphére dhnliche, doch numerisch weniger zahlreiche,
nicht correspondirende, tumordse Gebilde. Am Ependym des rechten Seiten-
ventrikels lings der Stria terminalis hanfkorn- bis linsengrosse Knétchen von
harter Consistenz, die bei sofortiger Untersuchung im Zupfpriparat Kalkschol-
len erkennen lassen. Tm Kleinhirn, den Centralganglien und im Rickenmark
kein abnormer Befund, desgleichen in Lungen, Herz und Leber normale Ver-
haltnisse. Starker Milztumor. Die Nieren sehr gross, Substanz blass, im gan-
zen Umfang durchsetzt von stecknadelkopf- bis haselnussgrossen, gelbweiss
gefsrbten, scharf umgrenzien, wenig vascularisirten Knoten, die nach den Un-
tersuchungen des Herrn Prof. Eppinger aus ldngsgestreifter Muskula-
tur und Fettgewebe bestehen. In simmtlichen ibrigen Organen wurde makro-
skopisch kein irgendwie auffilliger Befund notirt.

Mikroskopische Bearbeitung.

Die linke Hemisphire wurde sammt Kleinhirn und Riickenmark in For-
mol gelegt, und spiter in Alkohol aufbewahrt. Theile der rechten Hemisphire
wurden in Miiller conservirt.

Bei Conservirung in Formol traten die Sklerosen sehr deutlich hervor,
indem die normalen Gehirnpartien eine mehr gelbliche Farbe annahmen, die
sklerosirten Partien ihre kreideweise Tinction beibehielten. Auf der viel stfir-
ker afficirten linken Hemisphéire war die Betheiligung der einzelnen Windungen
folgende: Ein ca. Imarkstiickgrosser Herd am Uebergangsstiick der vorderen
Centralwindung in die [ Frontalwindung. Daneben auf einer Seitenwindung
dieser Windung ein etwa fingerspitzgrosser Fleck.

An Stelle der II linken Stirnwindung drei etwa halbnussgrosse tumor-
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artige Verhdrtungen, an welche gegen den Stirnpol zu, zwei haselnussgrosse
sich anreihen. Die Spitze der III. Frontalwindung ist im Umfang von einem
Thaler durch ihre weisse Farbe und Hérte als eine Sklerose kenntlich, welche
durch missig tiefe Sulei und Windungszige kenntlich ist. Die 11 Frontal-
windung stosst an ihrem vordersn Antheile mit dieser Verhirtung zusammen,
und beschreibt, sich gegen den Scheitellappen hin theilend, mit jhrem oberen
Windungszug um eine #hnliche wie die gerade beschriebene tuberds sklero-
tische Bildung, einen fast vollstindigen Kreis und geht in die vordere Central-
windung {iber. In ihrem Verlaufe schaltet sich ein haselnussgrosser, weisser,
harter Ausldufer ein, der gegen die im Centrum der Windung gelegene Ver-
hartung gekehrt ist und sich an sie unter Bildung einer kurzen missig tiefen
Furche anlegt.

Der an das Operculum herantretende Windungszug der III. Frontalis ist
an dieser Stelle in einer dreieckigen, mit nach nnten divergirenden Schenkeln
gezeichneten Verhdrtung charakterisirt. Die Verhdrtung erstreckt sich noch
tief in die Insula Reilii hinein. An der hinteren Centralwindung erscheint ein
etwa haselnussgrosses Feld in der Mitte der Windung und ein etwas kleineres
am untersten Antheil gegen das Operculum hin krankhaft afficirt. Die Fort-
setzung der Sylviischen Spalte trifft vier in dieser Richtung sich aufstellende
unregelméssig contourirte Verhdrtungen, welche zum Theil dem unteren Schei-
telldppchen, zum Theile der Temporalis I. angehéren. Temporalis 11, und IIL
gehen etwa in der Mitte. des linken Schldfelappens in einander breit iiber und
diese Verbindung ist ebenfalls durch eine massige weisse, doch nicht sehr
harte Bildung der Windungen gekenntzeichnet. Temporalis II. hat noch eine
kleine, ganz in den Sulcus temporalis I. sich hinein ausdehnende mittelgrosse
Verhértung. Temporalis IV. hat im mittleren Antheile eine Verhdrtung von
Durchschnittsgrosse, die etwa einer 8sterreichischen Krone entspricht.

02 ist ebenfalls bis fast zum Pole hin in der Grosse eines Thalerstiickes
sklerosirt.

An der Innenfliche der linken Hemisphsre erscheint das Paracentrallipp-
chen ganz sklerotisch und wulstig aufgetrieben, desgleichen eine durchschnitts-
grosse Partie der Irontalis I. Ausserdem eine etwa fisolengrosse Partie des
Vorzwickels und die Spitze des Cuneus.

Am Durchschnitt durch eine solche Verhrtung fiel zuerst sofort auf, dass
die Farbe der Rinde so weit abgeblasst war, dass die Markmasse in die Rinde
{iberzugehen schien. Die Rinde schien kaum kenntlich verbreitert, homogen
und zwischen sie und der Markmasse eine mit zahlreicheren Gefissen durch-
zogene inselfsrmige Partie eingeschaltet, die ebenfalls weiss, den Uebergang
zwischen Rinde und Markmasse unauffillig besorgte. Erst beim Einlegen in
Miller oder Marchi’scher Fliissigkeit trat die Differenz deutlicher hervor
und die oben genannte inselfirmige Partie prisentirte sich im Stiick heller ge-
férbt als die Rinde und noch heller als die mit Marchi stark tingirte Mark-
masse.

Marchi-Schniite liessen keinen pathologischen Befund in Bezug auf
degenerirte Fasern erkennen. Dagegen fand sich mit Nissl’s Farbung, dass
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einzelne Gruppen der kleinen Pyramidenzellenschichte plump angeschwollen
waren und die Kérnchenzeichnung des Protoplasmas unkenntlich verindert
war. Andere Zellengruppen dagegen erwiesen sich als hochgradig atrophisch.

Die Ganglienzellen hatten die verschiedensten Formen angenommen, die
Pyramidenform zumeist ganz aufgegeben und ihre Achsenrichtung gefindert.
Dies gilt besonders von solchen Zellen, welche um fast das Doppelte gequollen
sind. In jhnen erkennt man keinen Kern, keine Chromatinkorner.

Ziemlich ibersichtlich erscheint die Art der Erkrankung mit der von mir
im Neurol. Centralblatt No. 5, 1897, mitgetheilten Methode dargestellt, Man
sieht vorerst, wie auf Pal’s Schnitten die unter der Rinde gelegene, nicht
mehr blaugefarbte Markmasse makroskopisch durch hellgrauen rothen Farben-
ton differenzirt. Mit kleiner Vergrdsserung erscheinen die zahlreichen Kerne
der Gliaschichte am anschaulichsten wiedergegeben. Sie ist deutlich verbrei-
tert, durch einen etwas briunlichen Farbenton von der tibrigen Rinde differen-
zirt.  An vielen Stellen erscheint der Rand wie mit bindegewebigen Fransen
besetzt, wohl die Stellen, wo die zarten Hirnhiute an die Rinde angeheftet
waren. Die Tangentialfasern sind an den verdickten Stellen zu Grunde ge-
gangen.

Am auffallendsten verindert erscheint die Schichte der kleinen Pyrami-
denzellen. Dieselben sind bald deutlich geschwellt, bald hochgradig atro-
phisch mit zahlreichen Fortsitzen.

Thre Form entspricht oft gar nicht der Pyramide; die Zellen erscheinen
plump und auch in ihrer Lage insofern verdndert, als die Spitze nicht gegen
die Rinde gekehrt ist, sondern seitwirts schaut. Der interessanteste Befund
scheint mir aber damit gegeben, dass in cinzelnen, dann richtig gelagerten
und configurirten Zellen, nur ein schwarzes Zellkernkdrperchen in einem brau-
nen Zellkern liegt, und dieser im noch heller geféirbten Zellleib. Dagegen
zeigen andere in Gruppen beisammenliegende Ganglienzellen diese Tinction
nicht, sondern haben das Aussehen, wie grosse dreieckige Tintenflecke, die
unregelmissig zu einanderliegen und einen oder mehrere feine, schwarze Fort-
sitze erkennen lassen. Diese Gruppen finden sich unter denjenigen Partien
der Neurogliaschichte, welche sichtlich eine Verdichtung bedeuten.

Diese so stark mit Hamatoxylinlack impragnirten Nervenzellen scheinen
am stérksten krankhaft afficirt zu sein. Zwischen ihnen und den oben beschrie-
benen, heller tingirten Nervenzellen giebt es zahlreiche, &usserst plastische
Uebergiinge, indem zahlreiche, wie schwarze Punkie und Striche aussehende
Tinctionen sich bis in die strichartigen Fortsitze verfolgen lassenl). Ausser
diesen so stark mit Farbstoff imprignirten Zellen finden sich ebenso stark ge-
firbte Betz’sche Riesenganglienzellen mit oft weithin zu verfolgenden Fort-
sitzen, welche sich im Neuroglianetz verlieren. Sie lisgen in der Schichte der
kleinen und grossen Pyramiden.

" Die Ubrigen Schichten der Rinde erscheinen nicht wesentlich verdn-

1) Die Ursache dieser verschieden starken Férbung ist mir derzeit noch
nicht verstindlich.
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dert, vielleicht dass die grossen Pyramidenzellen nicht so zahlreich wie nor-
mal sind.

Die zwischen der Rinde und dem Mark liegende mit Himatoxylinfirbung
weissbleibende Insel erweist sich als nur von Gliafasern und zahlreichen Ge-
fassen besetzt. Nervenfasern sind hier fast nicht aufzufinden.

Dass in der verdichteten Hussersten Rindenschichte nicht Bindegewebe
vorkommt, wird auf Schnitten mit van Gieson’s Reagens deutlich, indem
durch die durchwegs rothviolette Neurogliaschichte, die senkrecht zur Rinde
verlaufenden schreiend rothgefirbten Gefdsse mit ihren Bindegewebsschichten
so deutlich sich abheben. Doch finden sich hierin keine Blutkérperchen, son-
dern die Gefisse sind zum Theil vollstindig obliterirt, zum Theil mit organi-
sirtem Inhalt versehen. An Schnitten, die mit der oben von mir angegebenen
Methode gefirbt, aber nicht lange ausdifferenzirt sind, sieht man von den obli-
terirten Geffissen aus einen starken Filz von Gliagewebe, der sich bis in die
Marksubstanz fortsetzt, abgehen. In diesem Filz werden abnorm hiufig Zellen
mit massenhaften Fortsitzen angetroffen (Spinnenzellen).

So arm die Rinde an Geffissen ist, so reichhaltig trifft man sie in der
schon beschriebenen inselférmigen Zone zwischen Rinde und Marksubstanz.
Um diese herum lagern sich massenhafte Kérner, welche am deutlichsten mit
van Gieson gefirbt sind, aber auch mit dieser Methode der Tinction oft nicht
sehr gut sichtbar gemacht sind. FEinzelne dieser Korner sind deutlich als
Rundzellen zu erkennen, andere zeigen keine Zellstructur (Colloidkirner).
Ausserdem finden sich in dieser Stelle gerade am Uebergang zur Rinde ver-
einzelte verkalkte Ganglienzellen vor. Ueber die ganze erkrankte Partic zer-
streut trifft man ausserdem noch zahlreiche Rundzellen.

Die Verhdrtung der Rindenpartie ist hauptsiichlich auf die Vermehrung
der Neurogliaschichte und weiterhin auf die biindelartigen, um die Gefisse
herum sich bildenden Gliawucherungen zuriickzufihren.

Achnliche Verhiiltnisse der Gehirnrinde wurden von Sachs(23),
Klinke (24), Roncoroni(25) und besonders ausfihrlich von Kuff-
ner (26) beschrieben.

Literatur.

Schon beim Durchsehen der Literatur ilber multiple tubertse Skle-
rose der Hirnrinde ergiebt es sich, dass viele Autoren verschieden stark
ausgebildete Formen der multiplen tuberdsen Sklerose beschreiben. Der
erste der Fille, der uns zu Gesicht kam, ist der von Briickner (27),
welcher mit dem unserigen am meisten Aehnlichkeit hat.

Es handelte sich dabei im Wesentlichen um eine ebenfalls kleine,
gedrungene Idiotin von starkem Knochenbau; sie ist in Bezug auf Ner-
venkrankheiten nicht belastet. Sie litt an seltenen epileptischen Krim-
pfen und veitstanzartigen Zuckungen der Extremitéten. Sie gab oft
pverstindige Antworten®, oft verzog sie das Gesicht nur zu einem
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bléden Lachen. Patientin starb an Tuberculose der Lungen und des
Intestinaltractus.

Die tuberdsen, sklerotischen Partien sind dort ebenfalls nur fiber
die Rinde zerstreut, und am Ventrikel-Ependym fanden sich den bei un-
serem Falle beschriebenen ihnliche Verinderungen vor (Reste einer
iiberstandenen Ependymentziindung).

Die Beschreibung der Rindenverinderung passt fast genau fiir un-
seren Fall, nur handelt es sich in unserer Beobachtung um Gliawuche-
rung, dort um Bindegewebsneubildung, welcher Unterschied wohl auf
die weiter fortgeschrittene Kenntniss des Stiitzgewebes im Centralnerven-
system zuriickzufithren sein diirfte. Die Infiltration in der Umgebung
der feinsten Gefisse findet sich im Falle Briickner’s in der Rinde,
in unserem im Grenzmark, das ebenfalls bereits pathologisch ver-
indert erscheint. (Briickner steht nicht an, die Zellenanhiufung als
Infiltration anzusprechen, ‘welcher Ansicht wir uns ja anschliessen
kinnen.)

Briickner filhri den Process der Sklerosirung auf Hypertrophie
des Gehirnes zuriick, eine Ansicht, die Berdez widerlegt hat.

Eine gelungene Zeichnung des Gehirnes vervollstindigt die inter-
essante Mittheilung Briickner’s.

Wihrend in der Mittheilung Briickner’s nur veriibergehend von
Lungen- und Bauchtuberculose die Rede ist, hebt Bourneville (28)
(1882) in seinen beiden ganz #hnlichen Fillen die Mitbetheiligung der
Niere am Krankeitsprocess hervor, ohne an das Vorhandensein dieser
Geschwiilste eine Vermuthung zu kniipfen.

Auszugsweise ist der Befund dieser zwei Fille folgender:

I. Eltern und Grosseltern Trinker. Geschwister gestorben. Mit
74, Monaten Epilepsie, gesteigerte Anfille. Section Nierengeschwiilste
in Form des Sarcom encephaloide. Pneumonie.

Die Hemisphire zeigt sowohl an der convexen wie an der inneren
Seite sklerotische Imseln. Die Inseln fehlen an den oberen Theilen der
Centralwindung und am Paracentrallappen, daher das Fehlen der Lih-
mungen, frei bleibt die Briicke, Kleinhirn und Medulla.

II. Nervenleiden in der Familie; asphyctisch geboren, Krimpfe,
Paresen der Arme und des Halses. Pneumonie, hohe Temperatur. An
der Oberfliche des Gehirnes sind zahlreiche kleine Inseln de sclérose
tubereuse, die riicksichtlich Beschaffenheit und Vertheilung iiber die
Windungen mit dem vorigen Falle identisch sind. Der Rest des Gehir-
nes mit Ausnahme des Corp. striatum frei. In den Nieren fanden sich
dieselben Geschwiilste. Untersuchung der sklerosirten Herde ergab
Bindegewebsneubildung, welche die cellularen und réhrenférmigen Ge-
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bilde der Hirnrinde und secundir einen Theil der weissen Substanz zur
Atrophie brachte.

Der HI. Fall findet sich im Lehrbuch von Schiile (29) erwihnt.
Derselbe ist in erster Linie insofern sehr interessant, als sich an der
Oberfliche des Gehirnes noch ein frischer Bluterguss vorfand. Ausser-
dem fand Schille wie wir eine schmale, gelbbraune Leiste, welche
die Markmasse gegen die Rinde abgrenzt. Die mikroskopische Unter-
suchung fehlt, die makroskopische Beschreibung ist unserem Befunde
vollstindig gleich.

Koch (30) verdffentlicht den Sectionsbefund eines Idioten mit epi-
leptischen Kriimpfen, der mit Application der Zange geboren wurde.
Es fanden sich kleine stecknadelkopf- bis hirsekorngrosse Kndtchen auf
verschiedenen Partien der Rinde, welche durch starke Verdichtung der
Neurogliaschichte entstanden waren. Ausserdem bestanden gruppenfor-
mige Verinderungen in den Ganglienzellen und secundirer Schwund der
Nervenfasern.

Koch kommt zum Sehlusse seiner Mittheilungen darauf zu spre-
chen, dass sein Fall einen Uebergang von den schwichsten zu den
starksten der bei epileptischen Idioten hiufiz vorfindlichen Verinderun-
gen darstellt.

Willmarth (81) fand unter 100 Sectionen von nur Idioten angeb-
lich 6mal multiple tuberdse Sklerose der Hirnrinde. Die nihere Bear-
beitung der TFille fehlt.

Tomaszewsky (32) fand bei Idioten Bindegewebswucherungen der
Gehirnrinde mit vollstindigem Schwund der Nervenelemente. Die Er-
scheinungen entsprachen dem Bilde der knotigen Sklerose der Hirnrinde.

Berdez (33) in Lausanme hat in der Gesellschaft der Schweizer
Aerzte eine mit einer Skizze versehene Beobachtung verdffentlicht, die
in klinischer und pathologisch - anatomischer Beziehung mit den bisher
bekannten und unserem Falle congruent ist. Der Verfasser hiilt die
Gliawucherung fiir eine Neubildung; anstatt Stiitzgewebe zu sein, er-
driicken die Gliafasern die nervisen Elemente. In diesem Falle bestand
Hydromyelie. Verfasser erwihnt auch eine franzosische Arbeit dber
diesen Gegenstand von Broussais.

Ausserdem hat Hartdegen (34) einen Fall von multipler Verhiir-
tung des Grosshirns nebst histologiseh eigenartigen harten Gesehwiilsten
der Seitenventrikel (Glioma gangliocellulare) bei einem Neugeborenen
beschrieben. Es handelte sich um eine geschwulstartige Neubildung,
bedingt durch Hyperplasie der glidsen Elemente und eingelagert in diese
ganglienartige Zellen von exquisiter Griosse, deren Ausliufer sich im
Netz der Glia verlieren. Der ganze Knoten wird von glidsen Septen
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durchzogen. Durch diese Beobachtung an einem Neugeborenen ist die
Méglichkeit intrauteriner Entstehung dieser Affection bewiesen.

Kritische Bemerkungen.

Kurz zusammengefasst, handelt es sich in dieser Beobachtung um
eine an epileptischen Krimpfen leidende Schwachsinnige mit fraglicher
Hereditat. Die epileptischen Krimpfe waren erst in spiteren Jahren
anfgetreten, wihrend die Inferioritat der geistigen Entwicklung von
Kindheit aof beobachtet worden war. Die Kranke litt ausserdem an
bedeutendem Hydrocephalus; als Degenerationszeichen wurden angetrof-
fen: ein Dermoid an der Nasenwursel, ein starker Torus palatinus, eine
Umbilicalhernie und auffallend kleine Ohren; durch die Obduction wurde
die oben als Sclerosis multiplex tuberosa beschriebene Gehirnerkrankung
und die multiplen Geschwiilste in beiden Nieren vorgefunden.

Dieser letztere Befund und die Degenerationszeichen legten die
Moglichkeit nahe, dass die in der Gehirnrinde multipel aufgetretene
gliose Neubildung auf dem Boden krankhaften Weiterwachsens der vor-
gebildeten Stiitzsubstanz steht. (Aehnlich Berdez!)

Eine zweite Moglichkeit der Erklirung wire die Annahme einer
hereditir luetischen Affection. Da die Bedeutung und die Wirkungs-
weise des luetischen Giftes noch nicht geniigend studirt ist, sei hier
nur auf die sehr zweifelhafte Hereditat, auf die Form der Tumoren, die
durch ihre starken wulstigen Auftreibungen luetischen Knochenaffectio-
nen #hnlich sehen und auf die Rundzellenanhiufung, besonders um die
Gefisse herum, aufmerksam gemacht.

Der Fall von Schiile enthiilt neben den charakteristischen sklero-
tischen Partien eine frische Blutung. Dieser sicher nachgewiesene Be-
fund giebt ung einen Hinweis auf die Provenienz der Verhirtungen. Wir
stellen uns vor, dass vielleicht in Folge der Lues es zu multiplen Blu-
tungen auf die Gehirnoberfliche kam, welche spiter zu ejner reactiven
Entziindung, zu Stitzgewebsvermehrung und secundirer Obliteration der
Gefisse gefilhrt hat. Die Entziindung hat sich weiterhin entsprechend
dem Veristelungsgebiete der Rindengefisse auch auf die Markleiste hin
ausgedehnt und dort die Infiltration der Gefisse hervorgerufen.

Zunichst tritt nun die Frage in den Vordergrund, zu welchem Zeit-
punkte der Krankheitsprocess begonnen habe? Wir finden, dass die
Hauptfurchen und Windungen erster Ordnung im Grossen und Ganzen
normal veranlagt sind, trotzdem auch auf begrenzten Stellen der
Hauptfurchen tuberds-sklerotische Stellen nachweisbar sind. Dagegen
sind die Windungen zweiter und dritter Ordnung dort, wo sklerotische
Stellen in ihnen auftreten, sowohl in der Anlage ihrer Furchen, .als
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auch der Windungen selbst, wesentlich verindert. Dies gilt besonders
von der ganzen zweiten linken Stirnwindung.

Es muss daher angenommen werden, dass der krankhafte Process
zu einer Zeit sich etablirt hat, wo die Anlage der Hauptwindungen be-
reits fertig gestellt war, und wo die Windungen zweiter und dritter
Ordnung sich herauszubilden beganmen.

Wenn es im Schidel zu einer Blutung auf der Gehirnoberfliche
kommt, so dringt das Blut nicht in die Sulci ein, sondern presst, indem
es auf die Gyri driickt, dieselben noch mehr aneinander. Hieraus wiirde
sich die Localisation der verhirteten Stellen, insoweit sie
hauptsichlich auf der Kuppe der betreffenden Windungen
localisirt sind, erklaren.

Dieser oben ausgesprochene Satz gilt natiirlich nur fiir das fertige
Gehirn, resp. fiir die bereits ausgebildeten Windungsziige. Da, wo die
Bildung der Windungen noch im Gange war, musste durch Weiterwachsen
der Rinde von der Seite her, die Sklerose oft noch in den betreffenden
Suleus hineinfallen. '

Teh nehme nun in Zusammenfassung des soeben Gesagten an, dass
es zur Zeit der Anlage der Furchen 2.—8. Ordnrung vielleicht
in Folge der Lues der Eltern zu multiplen Blutungen auf die
Gehirnoberfliche gekommen ist, die in der Rinde des gerade
in seiner Entwicklung begriffenen Gehirnes eine sehr chro-
nisch verlaufende reactive Entziindung hervorgerufen habe,
welche ihrerseits die Gliavermehrung, Ganglienzellenver-
inderung, Gefissverdnderungen, Rundzelleninfiltration, die
geringe Degeneration des Markes u. s. f. zur Folge gehabt
hat. Die durch die Gliawucherung bedingte tuberdse Auf-
treibung und Verhirtung der Gehirnrinde stellt demnach
nur eine stark ausgebildete Erscheinungsweise der bei epi-
leptischen Idioten iberhaupt h#iufig vorfindlichen Rinden-
befunde dar, und bedeuntet fiir unseren Fall den Restbefund
einer multiplen chronischen Encephalitis.

II. Mikrocephalia vera.

Michael Rabel, 54 Jahre alt, Gemeindearmer, unehelich geboren, ent-
stammt sehr fragwiirdigen Eltern. Sein Vater, ein Bickergehiilfe,  lebte nach
der amtlich. erhobenen Mittheilung der Gemeinde Margarethen an.der Raab sehr
unsittlich und ~war Trinker. Die Mutter war eine durchzichende Bettlerin,
welche bald nach der Geburt aus der Gemeinde entwich, so dass das Kind in
obiger Gemeinde zustindig wurde. - Die Geburt des R. soll normal verlaufen
und das Kind reif gewesen sein,
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Er hat keine schwere Krankheit itherstanden, nennenswerthe Fahigkeiten
irgend welcher Art hat er nicht erlangt.

Am 20. September 1895 wurde er in die Landes-Siechenanstalt Hartberg
aufgenommen und mit folgendem Zeugniss am 4. Mirz 1896 der Landesirren-
anstalt Feldhof iiberwiesen.

,,Der aus der Gemeinde St. Margarethen, Bezirk Gleigdorf, am 20. Sep-
tember 1895 in die hiesige Anstalt iberbrachte Michael Rabel ist fortwihrend
so aufgeregt, unruhig, zerreisst und zerbeisst Wasche und Kleider, schligt um
sich, stiirzt, verletzt sich, bentthigt also fiir sich allein einen Warter zur Be-
aufsichtigung und Bedienung, und muss mit Mihe von den dbrigen Pfleglingen
abgehalten werden, die er schligt und denen er ihr Essen entreisst. Dabei
schreit derselbe fast ununterbrochen, so dass alle anderen Pfleglinge durch ihn
in der Ruhe und im Schlaf gestort werden.

In der Tobzelle, die nicht gepolstert ist, kann der Pflegling nicht einge-
schlossen werden, da er oft auf den Steinboden der Zelle stiirzt, oder sich auf
andere Weise beschidigt, so dass er oft blutiiberstromt aus derselben genom-
men werden musste. Nachdem sich sein Zustand noch fortwihrend verschlim-
mert, so ist der Patient wohl nur fiir eine Irrenanstalt, welche andere Einrich-
tungen enthilt, geeignet, nicht aber fiir das Siechenhaus‘.

Bei der Aufnahme in Feldhof gab Rabel, der ruhig zuwuchs, auf Befra-
gen seinen Namen an; eine andere Antwort war von ihm nicht zu erhalten; er
schien die einfachsten Fragen nicht zu verstehen.

Auf der Abtheilung benahm sich dieser Pflegling meist ruhig, doch gab
er fast nie Anzeichen irgend eines auch nur primitiven, selbststdndigen Den-
kens von sich. Er blieb in stets sitzender Stellung, schaunte interesselos vor
sich hin oder lachte blode. Meist hielt er seinen Aermel oder Rock zwischen
den Zihnen, schnitt Grimassen oder stiess unarticulirte Laute aus. An der
Umgebung nahm er keinen Antheil. Er konnte nicht selbststindig, sondern
nur mit Unterstiitzung gehen. Patient sah und hérte, konnte aber nichts nach-
ahmen. Weinen oder Freude wurden nie an ihm beobachtet. Dagegen regte
er sich heftig auf, wenn er Andere essen sah. Vorgehaltene Gegenstinde er-
fasste er unier missigem Tremor. Beim Anziehen half er nicht mit. Halluci-
nationen diirften nicht bestanden haben. Rabel war sehr unrein, liess Koth
und Urin unter sich gehen.

Seit Mitte August lag Rabel wegen hiufiger dunkel gefirbter fliissiger
Siiihle zu Bette und am 25. August 1896 starb er.

Obduction.

Der Cadaver misst 164 Ctm. Cranium regelmissig gebaut, klein,
160:130. Diploe geschwunden; Dura mater schlaff, méissig verdicki. Gewichi
sammt Hanten 849 Grm. Die Leptomeningen verdickt und diffus getriibt. Die
Gefiisse der Basis zart, regelméssig angeordnet, ohne auffallende Verengerung.
Das Herz klein. Linke Niere klein, Kapsel leicht abziehbar. Rechts Hydro-
nephrose, grosse Niere mit Cysten in derKapsel, die schwer abziehbar erscheint.
Im Magen und Rectum Befund des chronisehen Catarthes,
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Bei niherer Besichtigung ergiebt sich nun, dass das Gehirn in allen
Theilen zugleich mit dem Riickenmark gleichmissig verkleinert ist, und dass
die einzelnen Lobi sich in proportionaler Weise und Anordnung zu einander
verhalten. ‘Das Verhiltniss der Windungen zu einander ergiebt kein sehr hoch-
gradiges Abweichen vom normalen Typus. Im Allgemeinen besteht Nei-
gung zuSecundirfurchenbildung, und daher Abtheilung in kleine
Windungszige. Die Furchen sind eng und tief. Der Sulcus praecentralis
ist oben wnd unten sehr stark und tief ausgebildet. Desgleichen die Central-
furche. Der Sulcus interparietalis ist nur rudimentér entwickelt. Der Suleus
temporalis I. geht in den Sulcus interparietalis tiber und setzt sich dann aus
diesem in aufsteigender Richtung in die Fissura parieto-occipitalis fort. Am
Usbergange in diese letztere erscheint ein die Oberfliche nicht erreichender in
der Tiefe - versteckter, kleiner Windungszug. Der S. temporalis II. verbindet
sich mit'dem S. oceipitalis inferior. Der Balken erscheint am Splenium etwas
verkriimmt, ohne dass, was nach Reichert zu erwarten gewesen wire, eine
auffallénde Verkiimmerung der Hinterhauptslappen vorfindlich ist.

Querdurchschnitte durch die Hemisphéren lassen die Tiefe der Furchen,
besonders der Furchen I. Ordnung recht deutlich erkennen und erscheint das
Prépardt besonders in dieser Richtung interessant.

Der makroskopische Befund dieses Gehirnes ist kurz folgender: Gesammt-
verkleinerung des Centralnervensystems. Proportionale Ausbildung der ein-
zelnen Lobi, die Furchen tief einschneidend, unter einander in magsig abnormer
Weise confluirend, mit Neigung zu secundsren Furchen, wodurch an einzelnen
Stellen eine leichte Mikrogyrie zu Stande kommt. Die mikroskopische
Untersuchung der Gehirnrinde erwies sich an einzelnen Wahlstellen, in den
verschiedenen Lobis vorgenommen, mit Ausnahme einer geringeren Entwick-
lung der Pyramidenzellen als anndhernd normal.

Im Riickenmark erschien die Verkleinerung ziemlich deutlich ausgespro-
chen, sowohl was die Linge desselben, als besonders den Querschnitt dessel-
ben betrifft. Deutlich vermindert war die Masse des Riickenmarkes, was schon
bei der Herausnahme desselben sofort auffiel. Es schien im Hals- und Brust-
theile von vorn nach riickwérts verengt, so dass der Grundmesser zum Lings-
durchmesser ca. wie 3:1 sich verhielt. (Entgegengesetztes Verhalten zu den
Féllen mit Aplasie der Pyramidenbahnen.)

Obwoh! unser II. Fall keine hochgradige Mikrogyrie darstellt, kann
ich an dieser Stelle eine Bemerkung hiertiber nicht unterlassen, weil
dieser Fall von Mikrogyrie hauptsiichlich aus diesem Grunde dem ersten
Falle angefiigt wurde.

Die Lehre iiber das Zustandekommen der Mikrogyrie, wie sie von
Binswanger (38), Chiari(21), Otto (20) und besonders von Anton (22)
klargelegt wurde, ist in nenerer Zeit von Oppenheim (86) und zum
Theil von Képpen (87) angezweifelt worden.

* Wihrend die erste Gruppe der Autoren die ungeniigende Entwick-
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 30. Heft 2. 36
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lung des Markes, speciell des Centrum semiovale, als Ursache der
Mikrogyrie beschuldigen, wodurch die Rinde, welche ihre gewdhnliche
Ausdehnung beibehilt, zu abnormer Faltung veranlasst wird, vermuthet
Oppenheim auf Grund seines Befundes, dass der Process, der zur Bil-
dung der Mikrogyrie fithrt, in der Rinde selbst sich abspielt, und die
Folge einer Meningoencephalitis mit Schrumpfung darstellt.

Die Entscheidung liegt meines Erachtens nur im mikroskopischen
Verhalten dieser Stellen, und es wurde ja schon darauf hingewiesen,
dass unter dem Sammelnamen der Mikrogyrie ganz verschiedene Gehirn-
befunde subsumirt werden.

Kundrat (89) suchte die Mikrogyrie durch das Zustandekommen
eines missigen inneren Druckverhiltnisses des Gehirnes zu erkliren.

Iech wage nicht zu bezweifeln, dass durch Unterentwicklung des
Hirnmarkes -eine entprechend stirkere Faltung des Hirnmantels ent-
stehen muss, wenngleich es, wenn ich recht untexrichtet bin, noch nicht
nachgewiesen ist, dass die Rinde sich so unabhingig und selbststindig
entwickeln kann, als es fiir diese Fille angenommen werden miisste,
umsomehr, da doch ein grosser Theil des Markes mit der Grosshirn-
rinde gemeinsam wichst?).

In jedem Falle waren in diesen Beobachtungen keinerlei Anzeichen
einer abgelaufenen Entziindung der Rinde nachweisbar gewesen und die
Mikrogyrie hatte sich entweder iiber den ganzen Hemisphirenmantel
oder iber symmetrische, dem Centrum semiovale entsprechende Partien
localisirt.

Der mikroskopische Befund liess keine Rundzellen oder Geffissver-
anderungen der Rinde erkennen, und die Anheftung einzelner kleiner Gyri
an einander ist durch den supponirten einstmaligen Hydrocephalus im
Falle Anton’s wohl verstindlich. Die Beobachtung dieses Autors, der
neben der Deformirung der Oberfliche direct eine abgelaufene Entziin-

1) Immerhin mgchte ich hier einer interessanten Thatsache gedenken,
welche ich an mehreren Fillen von thrombotischer Erweichung in der Mark-
substanz seniler Gehirne im Laboratorium des Herrn Prof. Anton in Graz
kennen gelernt habe. In diesen Féllen hat die Gefissverlegung geradezu elec-
tiv das centrale Gehirnmark primir und secundér zur Degeneration gebracht,
wihrenddem die der Rinde nichstangrenzende Markschichte vollkommen gut
erhalten blieb und sich bei Himatoxylinfirbungen als tief dunkle die Rinde
innen contourirende Streifen scharf abhob. Diese Thatsache stimmt {iberein
mit den Befunden Duret’s, welcher nachwies, dass die Blutgefdsse der Ge-
hirnrinde zu gleicher Zeit die angrenzenden Marklager mit versorgen. Es bleibt
also feststehend, dass es verschiedene Gefisssysteme sind, welche einerseits
das centrale Gehirnmark, andererseits die Gehirnoberfliche zu erndhren haben.
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dung des Ventrikel - Ependyms nachweisen konnte, ist wohl an und fir
sich nieht anfechtbar.

Ganz anders - verhielten sich die Fille von Oppenheim?) und
Koppen; hier handelt es sich besonders im Falle Képpen’s um Skle-
rose der Rinde, um unregelmissig angeordnete mikrogyrische Herde
mit den Resten abgelaufener Entziindung.

Die Fille von scheinbarer Mikrogyrie, wo nur stellenweise und un-
regelmiissig auf der Gehirnrinde vertheilt, kleine harte resp. geschrumpfte
Windungen entstehen, miissen von der Gruppe der Mikrogyrie ausge-
schlossen und in die Kategorie der sklerotischen Processe an der Ge-
hirnoberfliche eingereiht werden.

Es scheint, dass diese Erkrankungen zwar im Principe dieselben,
aber die Gehirnrinde in verschiedenen Entwicklungsphasen treffen und
hierdurch zu sehr verschiedenen Verinderungen der Gehirnoberfliche
fithren.

Die Erkliarung fir das Zustandekommen der allgemeinen Verklei-
nerung unseres 1. Priparates ist nach den vorangegangenen Erwigungen
noch immer unverstindlich. Sie kann bei dem Fehlen jedes Anzeichens
einer abgelaufenen Entziindung vielleicht durch angeborene Hypoplasie
der Gefisse erklirt werden.

Am nichsten steht diese allgemeine Verkleinerung wohl dem von
Nonne (88), Chiari, v. Andef, Miercejewsky, Betz, Giacomini
(citirt nach Pfleger) mitgetheilten Befunde einer allgemeinen Verklei-
nerung des Centralnervensystems. Nonne fithrt sie im Anschlusse an
Eisenlohr auf mangelhafte Anlage zuriick.

Zum Schlusse liegt mir noch die angenehme Pflicht ob, Herrn
Director Dr. Sterz fiir die giitige Ueberlassung des Materials und mehr-
fache Anregung und meinem hochverehrten gewesenen Chef Herrn Prof.
Anton in Graz fir die mannigfachen Unterweisungen bei Abfassung
dieser kleinen Arbeit und der Durchsicht der Priparate meinen herz-
lichsten Dank zu sagen.
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