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Aus dem hirnanatomischen Laboratorium des Elisabeth-
Siechenhauses in Budapest.
Ordin. Arzt: Dr. Karl Schaffer, Privatdocent.
Ueber einen Fall von anomaler Gehirn-
entwicklung.

Von
Dr. Rudolf Balint

in Budapest.

(Hierzu Tafel XVIIL)

Die Untersuchung der Entwickelung, des Baues und der Function des
normalen Gehirns stosst auf solche Schwierigkeiten, dass auch das kleinste
Detail, welches die diesbeziiglichen Kenntnisse fordert, der Erwihnung
werth ist. Die abnormen Entwickelungsverhiltnisse und die demzufolge
entstandenen Abnormititen des (ehirns liefern eine nicht unbedeutende
Basis dieser Untersuchungen, und eben deshalb halte ich, trotzdem der
anzufithrende Fall (Cebocephalie) nicht eben zu den besonders seltenen
gehort, die Mittheilung desselben nicht fir {iberfliissig, umsoweniger,
da, wenn auch unter diesen Abnormititen im Ganzen und Grossen die
entschiedenen Typen vorhanden sind, es doch, wenn auch geringe Ab-
weichungen giebt, welche den einzelnen Fillen in gewisser Hinsicht
irgendwelche Selbststandigkeit und auf diese Weise einen wissenschaft-
lichen Werth zusichern.

Nachstehend die aut den Fall beziiglichen Daten:

Joseph B., ein Sdugling von 5 Tagen, wurde am 4. Mai 1896 in das
»otephanie®-Armenkinderspital aufgenommen. Der Kopf des im Hinblick auf
sein Alter schwach entwickelten Knaben einer Friihgeburt, ist von abnormer
Entwickelung. Der Kopfumfang bettigt 29,5cm, der biparietale Durchmesser 8,
der frontooccipitale 9 em. Der Schidelumfang zwischen den beiden Ohren be-
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trigt 28 cm. Das Stirn- und Nackenbein haben sich unter die beiden Ossa
parietalia geschoben, so dass an beiden Stellen sich eine fdrmliche Knochen-
krone entwickelte. Fontanellen sind keine vorhanden. Beide Augen treten
stark heraus und bilden hervorstechende Kugeln in der Grisse einer halben
Nuss. Die Conjunctiva ist stark injicirt und scheidet ein wenig eiteriges Secret
aus. Der Theil zwischen den Augen und der Nasenspitze ist ganz eingedriickt
und bildet eine tiefe Furche, iiber welcher die Nasenbeine deutlich fiihlbar
sind. Die Nasenspitze ist durch eine kleine, 1,5 ¢m breite und 0,5 em hohe,
mit heiler Haut tiberzogene Knorpelpartie vertreten, in welcher Nasentffnungen
nicht vorhanden sind. Diese Partie bildet die Spitze eines dreieckfSrmigen
Substanzmangels, dessen Basis von der normal entwickelten Unterlippe, die
beiden Seiten aber von der unvollkommenen Oberlippe, welche blos bei dem
Mundwinkel normal sind und eine Lippenrdthe besitzen, geformt ist. Der
fibrige Theil ist nicht entwickelt und nur durch die mit der Nasenspitze zu-
sammenhéngende kleine Hautleiste markirt. Bei geschlossenem Munde ist dem-
nach eine kleie dreieckige Liicke sichtbar, aus welcher man in zwei Hohlen
gelangt; die eine ist die normal entwickelte Mundhghle, die andere beginnt
unmittelbar iiber dem Alveolarfortsatz des Oberkiefers in der Mittellinie mit
einer Ocffnung von der Grosse einer kleinen Linse, durch welche die Sonde
bis auf 4 cm eingefiihrt werden kann, wo sie dann stecken bleibt. Der Kranke
wird mit Saugflasche gendhrt, er consumirt wenig und weint stets. Die
Hinde sind stets geballt und konnen nur gewaltsam gedffnet
werden. Die Haltung der Fiisse und Zehen ist ebenfalls steif. Die Haut des
Kindes ist zart rosa, mit Flaum bedeckt, der Nabel abgetrennt. Das Kind ist
48 cm lang, 2,70 kg schwer. Stindig subnormale Temperatur; schlechte Er-
nihrung. Temperatur am 4. Mai 34,00, am 5. 40,0°, am 6. 86,00 resp. 34,29,
am 7. 35,00 resp. 54,00, am 8. 34,00 und 9. und 10. 34,0%; an den letzten
Tagen zeigten sich auf die oberen Extremititen sich erstreckende, 2 Minuten
anhaltende tonische Krimpfe. Am 16. Mai trat unter hochgradigem Verfall
und zeitweise auftretenden Krampfanfillen der Tod ein.

Der vom Professor Hugo Preisz aufgenommene Obductionsbefund lautet
folgendermaassen: ‘

Die Leiche des Knabensduglings ist 50 cm lang, ziemlich gut geniihrt,
ziomlich viele Leichenflecke. Der Kopf ist klein, der Hals kurz und dick, die
Augenkugeln stérker hervortretend, die Entfernung der inneren Winkel der
Augenhthlen von einander 1 cm. Die Nase hebt sich kaum hervor, die Ober-
lippe ist gespalten und die beiden Halften bilden einen 7—8 mm breiten Spalt,
welcher von einer oben etwas hervortretenden, halbbohnengrossen, in der Quere
linglichen und der Nase entsprechenden dffnungslosen Hautfalte begrenzt ist.
Der Brustkorb ist schwach gewdlbt, die Finger stark gebogen. Die Schidel-
wolbung ist 8 em im Querschnitt, 9 cm in der Pfeilnaht, ziemlich fest. Das
Hinterhauptbein ist den Schuppen entsprechend verdickt, schwammig. Die
harte Hirnhaut ist dem riickwartigen Theile der Ossa parietalia und dem Hin-
terhauptbein entsprechend verdickt, mit gefissreichen Pseudomembranen be-
deckt und zeigt den Mangel des Processus falciformis. Zwischen den weichen
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Hirnhiillen und der harten Hirnhaut ist viel klare Fliissigkeit vorhanden. Das
Hirn fillt (nach Abfluss der Flissiglkeit) bloss die Hélfte der Schédelhéhle
aus. Die Oberfliche ist glatt und weist bloss wenige seichte Furchen auf. Die
Hemisphéren des Gehirns bilden eine Masse, welche riickwirts das kleine Ge-
hirn und die Vierhiigel kaum erreicht. Die seitwértige und wmittlere Hirn-
kammer ist durch eine eigrosse Héhle vertreten, deren Basis von den flachen
Gehirnganglien, oben und seitwirts aber von der gewdlbten, ganz glatten
Innenfliche des grossen Gehirns gebildet wird. Der harte Gaumen ist voll-
kommen. Beide Lungen sind blutreich und mit geringer Ausnahme luftleer,
von kirniger Schnittfliche, dicht.

Diagnose: Hypoplasia cerebri maj. grad. Pachymeningitis chronica.
Hypoplasia ossium nasi. Labium leporinum. Pneumonia catarrhalis pulmen,
utriusque.

Die néhere Untersuchung des centralen Nervensystems forderte Folgendes
zu Tage:

Makroskopische Untersuchung: An dem Riickenmark ist eine for-
male Abweichung nicht wahrzunehmen, echensowenig an der Anfangspartie
des verlingerten Markes. Die Nervenwurzeln, Spinalganglien weisen sowohl
im Hinblick auf ihre Zahl als auch auf ihre Anordnung normale Verhiltnisse
auf. Die Grosse des kleinen Gehirns entspricht dem eines Neugeborenen, die
Bindearme sind vorhanden. Auf dem verlingerten Marke sind zwei starke
Oliven sichtbar, welche in der Mittellinie zu einander néher als gewdhnlich
gerathen, zwischen denselben fehlen die den Pyramiden entsprechenden An-
schwellungen. Die Briicke ist von normaler Grosse, die Wurzeln der Gehirn-
nerven sind simmtlich vorhanden. Vor der Briicke ist die Gehirnmasse ein
wenig gesenkt und bildet eine seichte Grube; zu beiden Seiten, als auch vor
der Grube folgt in der Mitte eine michtige Masse, welche einen grossen Theil
der Hirnbasis ocoupirt; an der Vorderseite desselben ist das Chiasma sichthar,
welches ebenfalls keine Abweichung aufweist und durch eine kleine zungen-
férmige Gehirnsubstanz mit dem Hirnmantel verbunden wird. Vom Pedunculus
und Lobus olfactorius keine Spur. Wenn wir die erwihnte massenhafte Gehirn-
partie (nach Aufhebung des Hirnmantels) betrachten, erblicken wir auf dersel-
ben eine in der Pfeilrichtung laufende Furche, hinter welcher die Glandula
pinealis und weiter die Corpora quadrigemina sichtbar sind. Die von der
Furche abgesonderten Gehirntheile, welche den verwachsenen Thalami ent-
sprechen, sind zu beiden Seiten von je einer kleinen Windung mit dem Hirn-
mantel verbunden, welche wahrscheinlich ein Analogon des Gyrus hippocampi
ist. Die Hemisphéren sind von einem einzelnen Mantel vertreten, welcher am
treffendsten mit dem Kopf eines grossen Pilzes verglichen werden konnte.
Incisura pallii, Corpus callosum fehlen also ganz. Die Hemisphirenmasse weist
eine unregelmissige embryoartige Furchenbildung auf, eine Gliederung mnach
Lappen ist nicht bemerkbar. Es giebt einen frontalen Pol, von welchem eine
Medianspalte sich in der Medianlinie gegen die Gehirnbasis zieht; dieselbe ist
in einer Tiefe von 1/, om von einer Markmasse ausgefiillt. Die unpaarige
Hemisphérensubstanz deckt hinten das kleine Gehirn nicht und gewahrt in der
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Form einer grossen ovalen Liicke Einblick in die Hirnhohle. Es ist dies eine
unpaarige, median gelegene grosse Hohle, deren Gewdlbe und Seitenwénde von
der unpaarigen Hemisphérensubstanz und deren Basis vorne von der bereits
erwithnten zungenformigen Léingsheule und die beiden Seiten von 2 U-formigen
Windungen, welche sie mit den Thalami verbinden, gebildet sind. Die Wand
des Hirnmantels ist 1 cm dick.

Ein klareres Bild als die Beschreibung bieten iibrigens die Zeichnungen,
welche das Gehirn in drei verschiedenen Lagen (Taf. XVIIL., Fig. L, IL., 1IL.)
veranschaulichen.

Mikroskopische Untersuchung: Sacralmark: Der Pyramide ent-
sprechend ist ein kleiner dreieckformiger markarmer Fleck zu sehen (Wei-
gert’sche Priparate). Die tibrigen Verhiltnisse sind normal.

Das Lendenmark wies ein ganz dhnliches Bild auf.

Im Dorsalmark ist der der Pyramide entsprechende Markmangel nicht
auf das iibliche dreieckformige Territorium begrenzt, sondern streckt eine
diinne, zungenartige Verlingerung nach dem Seitenstrange voraus, welche anf
der Grenze zwischen dem Seiten- und Vordersirang zum Rande des Riicken-
marks gelangt.

Aehnliche Verhdltnisse sehen wir in dem Halssegmente des Riicken-
marks. Im obersten Halsmarke (I. Wurzel) wird die bersits erwihnte Verlin-
gerung nach vorne des der Pyramide entsprechenden marklosen Fleckes in
dem anterolateralen Strange etwas weiter und diese marklose Stelle kann auch
in dem gesehlossenen Theil des verlangerten Markes verfolgh werden.

Ich will noch einmal bemerken, dass im Rickenmark sowohl die tibrigen
Bahnen als auch die Wurzeln und Nervenzellen vollkommen normal sind, und
ich hebe besonders hervor, dass die Nervenzellen der Vorderhorner
nach Nissl gefarbt das normale Zellenbild liefern.

Im Anfangstheile des verléngerten Markes fehlt die Pyramidenkreuzung
vollkommen und ist im Grunde des verlingerten Markes die Schleifenkreuzung
bemerkbar. Sowohl hier als auch weiter oben sind die Nervenkerne und Bah-
nen (ausser der Pyramide) regelrecht vorhanden und die Fasern besitzen
eine markhaltige Hiille. Von den hoheren Segmenten des verlingerten Markes
ist hervorzuheben, dass demselben, wie Tafl. XVIIL, Fig. XI. zeigt, der volle
basale, ventrale Theil fehlt; die Basis des verlingerten Markes bilden die Oliven,
welche jedoch in der Mittellinie einander nicht beriihren, sondern von einander
so weit abstehen, dass die Pyramidenbahnen dort Platz gehabt hitten; trotzdem
ist nicht einmal das Neurogliageriist der Pyramiden vorhanden, in welches die
Nervenfasern, vom Gehirn kommend, hineinwachsen hiitten konnen. Am be-
treffenden Platze sind bloss die Nuclei arciformes zu sehen.

Etwas hober bei dem Austritte des Trigeminus (Taf. XVIIL, Fig. XIL.) er-
blicken wir die normal entwickelte Briicke. Die basale Partie ist hier normal aus-
gebildet, die noch marklosen Briickenfasern in der entsprechenden Ausdehnung
vorhanden, was tbrigens durch die normale Entwickelung der Bindearme ge-
horig erkldrt ist. Keine Spur der Pyramide, withrend die iibrigen Bahnen und
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Kerne sich sowohl hier als auch etwas hoher in der Gegend des Oculomo-
torius (Taf. XVIIL, Fig. XIII.) vorfinden.

Ueber dem Austritt des Oculomotorius erblicken wir eine in eine Masse ver-
schmolzene basale Marksubstanz, in deren Mitte ein sanduhréihnlicher Ventriculus
medialis liegt (Taf. XVIIL., Fig. XIV.) Von hier abwirts und seitwirts befindet
sich der Nucleus ruber, von welchem seitwirts der Lemniscus sichtbar ist.
Ueber dem medialen Ventrikel sehen wir eine méachtige Commissura posterior,
welche zu beiden Seiten kriftige markhaltige Biindel zu dem medialen Rande
der rothen Kerne als abnormes Band entsendet. Der unter den rothen Kernen
befindliche Theil ist eine jeder Differenzirung entbehrende graue Masse, wel-
cher Fasern mit Markhiillen vllig abgehen. Nach dem Aufhéren der rtothen
Kerne hott, von diesen proximal, jede normale Structur auf. Rechts und links
von dem medialen Ventrikel zeigen sich anormal verlaufende Faserziige, deren
Bedeutung mit Sicherheit nicht festgestellt werden kann. Noch weiter oben
offnet sich die obere Erweiterung des medialen Ventrikels, wihrend die untere
Erweiterung sich zu einem neuen selbtstindigen Ventrikel nmbildet, von wel-
chem ventral, also auf der Basis des Gehirns, dicht neben der Medianlinie
sich zwei flache, rundférmige Anschwellungen zeigen, welche allen Anzeichen
nach den Mamillarkérpern entsprechen. Von diesen ziehen sehr spirliche
markhaltige Faserchen zur Seitenwand des medialen Ventrikels, welche an
einem proximalen Schnitte in die mediale Partie des Thalamus ausstrahlen.
Seitwérts von den Mamillarkérpern liegt ein michtiges biconvexférmiges Ge-
bilde, dessen Aussenrand von einer schwachen markigen Hiille umgeben ist.
Dleqes (Gebilde diirfte dem Luys’schen Korper entsprechen.

Vondemselben dorsal liegt eine méchtige Ganglienmasse, welche dem Thala-
mus entspricht(Taf. XVIIL., Fig. XV.). Imoberen Medialtheile derselben beflndet
sich eine umschriebene Zellengruppe, welche warscheinlich mit dem Ganglion
habenulae identisch ist. Der laterale Theil des Thalamus wird von einem fei-
nen, aus markhaltigen Fasern bestehenden Stratum zonale bedeckt. Noch
weiter oben ist die Masse der beiden Thalami vollkommen in eine jedwede
markhaltige Faserung entbehrende, nur aus grauer Substanz bestehende
(ranglienmasse verschmolzen, in deren ventralem Theile zu beiden Seiten eine
dreieckige, markhaltige Fasern enthaltende Fliche liegt. Unter dieser drei-
eckigen Fléiche beflndet sich eine olivenformige, wurmartig gewundene Ganglien-
masse, welcher eventuell dem Nucleus amygdalae entsprechen diirfte. lch will
besonders hervorheben, dass ich in der Hohe des Thalamus weder eine der
inneren Kapsel, noch eine dem Corpus striatom entsprechende Formation ge-
funden habe. :

" Von da ab weisen die frontalen Schnitte ein gut beschreibbares Bild
nicht mehr auf.

In der Rinde fehlt die Differenzirung auf die Schichten vollkommen.
Sporadisch sind Nervenzellen und sehr selten markhaltige Nervenfasern zn
sehen.
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Unser Fall entspricht fast vollkommen der Beschreibung, durch
welche Geoffroy (1) die Cebocephalie von den ibrigen Gehirn-
abnormititen absondert. Diese Form ist mit der Cyclopie in naher Ver-
wandtschaft und steht von derselben um einen Schritt den normalen
Verh#ltnissen nsher. Hier befinden sich schon zwei Augen in zwei
Hohlen, darunter auch die Nasenhohle. Der Mangel des Olfactorius,
die rudimentiren Nasenbeine und die Formation des Hirnmantels stimmen
in diesem Falle mit der Cyelopie iiberein. Die Missbildung wird also
durch #ussere und innere Abweichungen charakterisirt; nicht nur durch
einen gewissen, wir mochten sagen zuriickgebliebenen Zustand des Ge-
hirns, sondern gleichzeitig auch durch die rudimentire Ausbildung der
Nase, also des dusseren Geruchsorgans; und wenn wir die #hnlichen
Ialle iiberblicken, sehen wir — was iibrigens auch Geoffroy bemerkt —
dass das bestindigste, also das charakteristische Merkmal solcher Miss-
bildungen im Mangel des #usseren und inneren Geruchsorzans besteht.
Wille (2), der einen fast ginzlich ibereinstimmenden Fall mittheilt,
hilt diese beiden Erscheinungen, néimlich den Mangel des Zusseren und
inneren Geruchsorgans, fiir ganz unabhingig von einander und von ein
und derselben Ursache hervorgerufen. Diese Auffassung scheint jedoch
nicht ganz wahrscheinlich zu sein. Woher kime es, dass irgend welche
Einwirkung, welche eine gewisse, durch den Mangel des Geruchs-
organs charakterisirte Missbildung des Gehirns zu Stande bringt, hier-
von ganz unabhingig, in consequenter Weise immer ein und dieselben
Knochen des Skelets in ihrer Entwickelung hemmt? Auch zwischen
viel weiter abstehenden Erscheinungen pflegen wir, wenn dieselben
hiufiger neben einander auftreten, den Causalnexus aufzustellen; warum
sollten wir diesem causalenl Zusammenhang gerade in einem Falle wider-
sprechen, wo von der gleichzeitigen Missbildung zweier, hinsichtlich
ihrer Function mit einander eng zusammenhéngender Organe die Rede ist.
Dies kann uns umsomehr zu Befrachtungen veranlassen, da, wie aus
der Entwickelungsgeschichte bekannt, zwischen beiden ein Zusammen-
hang der Entwickelung besteht. Die Entwickelung des Ausseren Ge-
rauchsorgans geriith bekanntermaassen mit der Bildung der in Folge der
Einstitlpung der Ectoderme zu Stande gekommenen Geruchsgrube in
Gang. Diese Grube tritt spiter ‘mit der Mundhéhle in Verbindung,
spiter sondert sich die Mundhohle in zwei Theile ab, von welchen der
obere zum respiratorischen Theile der Nasenhohle wird, wihrend aus
der primitiven Geruchsgrube sich das eigentliche Labyrinth des Geruchs-
organs entwickelt. In der Geruchsgrube entwickelt sich sehon friih-
zeliig das Epithel; ein Theil der Zellen wird zu zweipoligen Neuro-
blasten, woven der eine Iortsatz mit der Geruchsgrube in Verbindung
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bleibt, die Neuroblasten selbst bilden den Bulbus olfactorius, welcher
mit dem Geruchslappen verwichst, die anderen centralen Ausliufer aber
streben dem Centrum zu und enden in dem Geruchstheile des Gehirns.
Die Entwickelung der dusseren und centralen Geruchstheile geriith wohl
unabhingig von einander in Gang, spiter (in der 8. bis 9. Woche) treten
sie jedoch in Verbindung. Es ist demnach sehr wahrscheinlich, dass
wenn eine der beiden sich mangelhaft oder iiberhaupt nicht entwickels,
dies nicht ohne jedweden Einfluss anf den anderen bleiben kann,
und dass von dem Zeitpunkte angefangen, wo die Verbindung der beiden
zu Stande kommen miisste, wenn das centrale Organ fehlt, auch das
periphere in-der Entwickelung zuriickbleibt. Da es kein Centrum giebt,
welches die aufgenommenen Riechempfindungen verwerthen soll, hort
auch die Nothwendigkeit des diese Empfindungen vermittelnden peri-
pherischen Organs auf. Worin der Einfluss besteht, welchen das cen-
trale Organ auf die Entwickelung des peripheren ausiibt, ob dies etwa
die durch die Geruchsnerven vermittelte reflectorisché Regulirung der
Vasomotoren oder etwas anderes ist, dies festzustellen, steht nicht in
unserer Macht. ‘

Was die Ursache des Zustandekommens der Misshildung betrifft, so
spielen hier mehrere Factoren eine Rolle. Wie der Obductionsbefund
besagt, waren die Schidelknochen an den Stellen der Nihte verdickt,
die Fontanellen fehlten, der grosste Theil der Schidelhdhle war von
einer Flissigkeit angefiillt — lauter Factoren, welche als die Ursachen
der cerebralen Missbildungen bekannt sind, neben welchen jedoch auch
die primire falsche Wachsthumsanlage des Gehirns schwer ausgeschlossen
werden kann. Wille erwéhnt bei seinem Falle als verursachende Mo-
mente nebst der primiren falschen Wachsthumsanlage das Verwachsen
der Schidelknochen und die fotale Hydropsie, welche er sich als auf
mechanischem Wege zu Stande gekommen vorstellt und welche er nicht
von einander abhingig macht, sondern einander an die Seite stellf.
Welche von diesen Ursachen die primire und welche die Folge ist,
kann natiirlich schwer entschieden werden, in unserem Falle scheint
jedoch ein Umstand einen Fingerzeig zu liefern; dies ist die Entzfindung
der harten Hirnhaut. Der Entziindungsprocess der Dura mater, welche
das knochenhildende Gewebe der Innenfliche der Schidelwdlbung darstellt,
erklirt uns sowohl die Verdickung der Schuppentheile der Knochen, die
frithzeitige Verkndcherung des Schidels, als auch den Hydrocephalus,
welche zusammengenommen das Zurtickbleiben der Gehirnentwickelung
leicht begreiflich machen. Dass aber auch in unserem Falle die pri-
mire mangelhafte Wachsthumsanlage des Gehirns eine Rolle spielt, lasst
sich schon daraus folgern, dass das Geruchsorgan ginzlich fehlt, was
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wir aus den oben angefiihrten Ursachen kaum erkldren konnen, umso-
weniger, da bekanntlich die Entwickelung der Geruchslappen schon zu
Beginn der fiinften Woche in Gang gerith, wihrend in unserem Falle
(auch in dem von Wille) der Entwickelungsgang des grossen Gehirus
ungefihr im 3. oder 4. Monate aunfhoérte, und so miissten wenigstens
die Spuren der Geruchslappen zu entdecken sein.

Wir wollen nun zur niheren Untersuchung des Gehirns selbst tiber-
gehen. Wir haben gesehen, dass an der Stelle der beiden Hemisphiren
eine blasenartige Formation mit einer 1 em dicken Wand vorhanden
ist, nirgends eine Spur der Vertheilung. Diesem Umstande quasi ent-
sprechend fehlt der sichelartige Ausliufer der Dura mater, welcher be-
kanntlich in dem zwischen den beiden Hemisphiiren befindlichen Spalte
seinen Platz hat. Welche die primire Erscheinung: ob der Mangel
der Bichel oder der Theilung, oder ob die beiden Erscheinungen von
einander unabhiingig sind, dies ist abermals eine schwer zu entschei-
dende Frage. Die neueren Forscher (His, Mihalkovies) sind der
Ansicht, das Prosencephalon secundarium sei eine einheitliche Blase,
welehe durch das Einwachsen der Hirnsichel getheilt wird, und letz-
terer Autor erwahnt auch, dass wenn in der Dura mater geringe Cir-
culationsstorungen auftreten, entwickelt sich keine Sichel und es kommt
die Missbildung des Gehirns zu Stande, wobei der Platz der beiden
Hemisphiiren von einer Blase occupirt wird. Auch Wille erklart so
seinen Fall. Ein anderer Autor, Hadlich (8), schliesst sich der #lteren
Reichert’schen Ansicht an, wonach aus der ersten Hirnblase azwel
laterale Hirnblasen herauswachsen, weshalb die Misshildung nur so
zn Stande kommen kann, dass in einem gewissen Stadium (er behauptet,
es sei dies damals, als die Entwickelung des Corpus callosum beginnt)
die zwei Hirnblasen zusammenwachsen, wobei der Mangel der Sichel
bloss eine Begleiterscheinung sei. Das Hauptargument, welches ihn zur
Annahme dieser viel schwerfilligeren Auffassung veranlasst, ist der
Mangel jener Gehirntheile, welche in der Medianlinie, besonders aber
derer, welche neben der Medianlinie liegen (hauptsichlich die Bildung
der Geruchslappen), welche, wenn die Entwickelung bis zur Theilung
normal wire, vorhanden sein miissten, und deren Mangel weiter oben
auch wir mit der primiren fehlerhaften Gehirnbildung erklirten.
Gerade aus dem Mangel dieser Theile folgert Hadlich, dass bei solchen
Missbildungen beim Schliessen der Markplittchen letztere auf dem
Vordertheile des Vorderhirns sich nieht schiiessen und wenn zu beiden
Seiten sich die Hemisphirenencephalone entwickeln, auch diesen der
mediale Theil fehlt; spiiter aber erfolgt im obenerwiihnten Stadium das
Verwachsen,
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Ich glaube, wenn wir ein wenig Umschau halten, geben wir mehr
der letzteren Auffassung Recht. Wenn wir unter den cerebralen Ab-
normititen um einen Schritt weiter gehen, finden wir die mit der Cebo-
cephalie verwandte Cyclopie. Hier giebt es bloss eine Augenblase, was
keinesfalls das Resultat eines Zuriickbleibens in einem fritheren Ent-
wickelungsstadium, sondern eine pathologische Bildung ist und wahr-
scheinlich in Folge des friihzeitigen Verwachsens zu Stande kommt.
Es hat demnach den Anschein, dass bei derartigen abmormalen Gehirn-
bildungen Verwachsungen factisch vorkommen. Das andere, was ich
erwihnen will, bezieht sich auf meinen Fall. Hier war, wie wir ge-
sehen haben, nicht nur ein einheitliches Hemisphirencephalon, sondern
auch einheitlicher Thalamus vorhanden; letzterer wird aber bekannter-
maassen nicht durch die Sichel getheilt, und die Thalami kénnen bloss
in Folge des spiteren Verwachsens zu einer einheitlichen Masse werden.
Auf diese Weise 1asst sich natiirlich der Mangel der Sichel nicht leicht er-
kliren, welcher in jedem Falle vorhanden ist und nicht als zufillig an-
gesehen werden kann. Die spitere Casuistik diirfte vielleicht in dieser
Frage Klarheit schaffen.

Wenn wir nun weiter gehen, finden wir in der Betrachtung des
Gohirns interessante Verhiltnisse. Das Prosencephalon primarium ist
mangelhaft entwickelt, das Corpus striatum fehlt, auch im Zwischen-
hirn giebt es Abnormititen und trotzdem sind die Bildungen der tibrigen
Hirnblasen normal entwickelt sowohl in der Grosse als auch in der
Structur. Dagegen fehlen die Bahnen, welche aus dem Vorderhirn, der
Rinde gegen die Peripherie wachsen: die Pyramiden. Die einzelnen
Theile des Gehirns entwickeln sich ganz unabhingig von einander. Aunf
diesen Umstand machte uns iibrigens schon Monakow (4) aufmerksam,
welcher iber einen Fall von Cyclopie Folgendes sagt: Wihrend der
Thalamus nach Zerstérung des grossen Gehirns degenerirt, ist derselbe
hier trotz der mangelhaften Verbindung mit dem rudimentiren grossen
Gehirn normal entwickelt.

Besonders interessant ist die Unabhiingigkeit der Entwickelung,
welche in unserem Falle zwischen den motorischen Bahnen zu bestehen
scheint. Simmtliche centripetalen Bahnen wurden fiir normal befunden,
von den centrifugalen Bahnen fehlten jedoch die Pyramiden, wihrend
sich die Vorderhirnnervenzellen und motorischen Wurzeln des Riicken-
marks volikommen intact zeigten. Wiahrend also das indirect moto-
rische, d. h. das cortico-spinale Neuron fehlt, ist das directe spino-
museulire Neuron in vollkommener Intactheit vorhanden, woraus mit
Recht gefolgert werden kann, dass die Neurone sich unabhingig
von einander entwickeln, zwischen ihnen keinerlei aus der Ent-
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wickelung resultirender Zusammenhang besteht. — Wenn also gewisse
pathologische Zustinde die Abhingigkeit der Neurone von einander de-
monstriren, so kann dies bloss in Folge eines Functionsnexus zu
Stande kommen.

Ich will dies besonders hervorheben, da eben in neuerer Zeit die
Frage der centralen Muskelatrophie actuell wurde. Zur Erklirung der-
selben fithrt Steiner (5) die Theorie an, dass im Gehirn der Neugeborenen
die Vorderhornnervenzellen mit dem oberen Theile der cortico-muscu-
liren Bahnen, also mit den Pyramiden in abhingigem Verhiiltnisse
stehen, welche Abhingigkeit jedoch spiter allmilig aufhort, indem die
Nervenzellen immer mehr selbststindig werden. Nur bei einzelnen In-
dividuen wird diese Abhingigkeit stabil, und wenn da die Pyramiden
aus irgend einem Grunde auf die Nervenzellen einzuwirken aufhéren,
konnen diese nunmehr selbststindig nicht functioniren und so muss auch
in der Trophicitit der Muskeln eine Storung eintreten. -— Die Theorie
beruht also auf keiner richtigen Grundlage, denn eben haben wir ge-
sehen, dass in einem neugeborenen Gehirn die beiden Neurone auch
ganz unabhiingig von einander bestehen konnen. Da es aber Thatsache
ist, dass die Unterbrechung der Pyramiden in den Nervenzellen des
Riickenmarks, also in dem ganzen spino-musculiiren Neuron degenerative
Verinderungen hervorruft, kann dies nicht auf andere Weise erfolgen,
als dass zwischen den beiden Neuronen ein biologischer Functionsnexus
besteht, und wie dies Schaffer (6) nenestens ausfithrte, ist der ungestorte
Uebergang der von der motorischen Rinde kommenden Tmpulse auf die
Vorderhornzellen von dem Standpunkte der normalen Trophik der letz-
teren ein biologisches Postulat.

Bevor ich schliesse, will ich mnoch auf ein Moment aufmerksam
machen. Bei der Beschreibung des mikroskopischen Befundes habe ich
bereits hervorgehoben, dass der ganze basale Theil des verliéngerten
Markes fehlt, die Basis wird von den Oliven occupirt, zwischen welchen
nicht nur die Pyramiden, sondern auch das Bindegewebsgeriist desselben
feblen (Taf. XVIIL, Fig. 11). Aus der Entwicklung des Gehirns ist es
bekannt, dass ein Theil der Epithelzellen des Markrohres sich zu Neuro-
blasten und der andere zu Spongioblasten umgestaltet; die Ausliufer
der Spongioblasten bilden, mit einander in Beriihrung stehend, ein zu-
sammenhingendes Netz: den Rindenschleier (Mihalkovies), welcher
das Stittzgeriist der zukiinftizen weissen Substanz ist. Die Liicken dieses
Stitzgewebes geben die Richtung des Wachsens der Nervenfasern an.
Auffallend ist es, dass in unserem Falle, trotzdem das verldngerte Mark
der Norm vollkommen entspricht, dieses Stiitzgeriist, welches also be-
rufen wire, die Richtung des Einwachsens der Pyramidenfasern zu be-
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stimmen, vollkommen fehlt. Ich will hiervon auf die Entwicklung des
Rindenschleiers und des Stiitzgewebes keinen Schluss ziehen, so viel
diinkt mir jedoch schon hieraus wahrscheinlich, dass die Entwick-
lung des Rindenschleiers, als des Stiitzgeriistes der weissen
Substanz mit dem Einwachsen der Nervenfasern im engen
Verh#éltnisse steht, d. h-die Entwicklung des einen bedingt die des
anderen.

Sehliesslich muss ich noch einen klinischen Umstand, d.i. den ge-
steigerten Tonus der Extremititen in Verbindung mwit dem mikroskopi-
schen Befunde hervorheben. In der Beschreibung des Falles ist es
enthalten, dass die Fiiuste stets geballt waren und die Finger schwer
gestreckt werden konnten, ebenso zeigten die unteren Extremititen eine
Starre. Aus denUntersuchungen vonMarie (7)und Freud (8)ist esbekannt,
dass der Mangel der cerebralen Innervation Hypertonie im Gefolge hat,
und da die Pyramide der Weg ist, welcher den cerebralen Einfiuss zu
den Muskeln leitet, ist es begreiflich, dass der Mangel derselben dem
Abgange der cerebralen Innervation gleichkommt. In unserem Falle geht
jedoch die Agenesie der Pyramide mit der mangelhaften Ausbildung
der Hemisphiren Hand in Hand und schon der letztere Umstand allein
ist mit dem Aufhdren des cerebralen Einflusses identisch. In unserem
Falle bedingt also sowohl die mangelhafte Bildung des Hemisphirence-
phalon als auch die Agenesie der Pyramiden eine directe Rigiditit der
Extremititen, wovon die klinischen Aufzeichnungen Erwahnung thun.
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Erklirung der Abbildungen (Taf. XVIIL).

I. Ansicht von hinten und oben,
a. == Ovale Liicke, welche in den gemeinsamen Ventrikel Einblick
gestattet,
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1. Ansicht von unten.
0. == Oliven, b. == Basale Ganglienmasse.
III. Ansicht von oben, nach Aufhebung des Gehirnmantels, wobei die
Ganglienmasse (Thalami) von oben sichtbar wird.
t. = Thalamus, p. = Glandula pinealis.
1v., v., VL, VIL, VIIL, IX., X. Schnitte aus dem Riickenmark in ver-
schiedenen Hohen.
XI. Frontalschnitt aus dem verlingerten Marke in der Hohe des Vagus-
austrittes.
XII. Frontalschnitt durch die Briicke; Austritt des Trigeminus.
XIII. Frontalschnitt darch das Mittelhirn in der Hohe des Oculomotorius-
austrittes.
XIV. Frontalschnitt in der Hohe des Nucleus ruber.
XV. Frontalschnitt durch den vordersten Theil der basalen Ganglien-
masse, welcher eine normal anatomisch definirbare Faserung nicht aufweist.
t. = Thalamus.
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