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Ueber einen Fal l  yon anomaler Gehirn- 
entwicklung. 

Von 

Dr. Rudolf Bfilint 
in Budapest. 

(Hierzu Tafel XVIII.) 

Die Untersuchung der Entwickeluug~ des Baues und der Function des 
normalen Gehirns stSsst auf solche Sehwierigkeiten~ dass aueh das kleinste 
Detail~ welches die diesbezfiglichen Kenntnisse fSrdert, der Erwiihnung 
werth ist. Die abnormen EntwickelungsverhNtnisse und die demzufolge 
entstandenen Abnormit~tten des Gehirns liefern eine nicht unbedeutende 
Basis dieser Untersuchungen, und eben deshalb halte ieh, trotzdem der 
anzuffihrende Fall (Cebocephalie) nicht eben zu den besonders seltenen 
gehSrt~ die Mittheilung desselben nicht ffir fiberflfissig~ umsoweniger~ 
da~ wenn aueh uuter diesen Abnormit~tten im Ganzen und Grossen die 
entschiedenen Typen vorhanden sind, es doeh~ wenn aueh geringe Ab- 
weiehungen giebt~ welehe den einzelnen F~llen in gewisser Hinsieht 
irgcndwelehe Selbstst~ndigkeit und auf diese Weise einen wissensehaft- 
lichen Worth zusichern. 

Naehstehend die auf den Fall beztigliehen Daten: 
Joseph B.~ ein Sgugling yon 5 Tagen~ wurde am 4. Mai 1896 in das 

,Stephanie~-Armenkinderspital aufgenommen. Der Kopf des im ttinbliek auf 
sein Alter sehwach entwiekelten Knaben einer Friihgeburt~ ist yon abnormer 
Entwiekelung. Der Kopfumfang betr~gt 29~5 om~ der biparietale Durchmesser 8~ 
der frontooecipitale 9 cm. Der Schgdelumfang zwischen den beiden Ohren be- 
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tri/gt 28 era. Das Stirn- und Naekenbein haben sich unter die beiden Ossa 
parietalia gesehoben, so class an beiden Stellen sieh eine fSrmliche I{nochen- 
krone entwickelte. Fontanellen sind keine vorhanden. Beide Augen treten 
stark b r a n s  nnd bilden hervorstechende Rngeln in der GrSsse einer halben 
Nuss. Die Conjunctive ist stark injieirt und seheidet ein wenig eiteriges Scorer 
ans. Der Theft zwischen den Augen und der Nasenspitze ist ganz eingedriickt 
und bildet eine tiefe Fureh% fiber ~velcher die Nasenbeine deutlich ffihlbar 
sind. Die Nasenspilze ist dureh eine klein% 1,5 era breite und 0~5 em hoh% 
rnit holler Haul fiberzogene gnorpelpartie vertreten, in weleher NasenSffnnngen 
nieht vorhanden sind. Diese Partie bildet die Spitze eines dreieekfSrraigen 
Substanzraangels, dessert Basis yon der normal entwiekelten Unterlipp% die 
beiden Seiten aber yon der unvollkoramenen OberIipp% welche blos bei dem 
MundwinkeI normal sind und eine LippenrSthe besitzen, geformt ist. Der 
fibrige Theil ist nieht entwiekelt und nur durch die rait der Nasenspitze zu- 
sammenhgngende kleine Hautleiste markirt. Bei gesehlossenera Munde ist dem- 
naeh eine ldeie dreieekige Lfieke siehtba h aus weleher man in zwei HShlen 
gelangt; die eine ist die normal entwiekelte NundhShle, die andere beginnt 
unraittelbar fiber dora Alveolarfortsatz des Oberkiefers in der h{ittellinie mit 
einer Oeffnung yon tier GrSsse einer kleinen Lins% dureh welehe die Sonde 
his auf 4 em eingefiihrt werden kann, we sie dann steeken 101eibt. Der Rranke 
wird mit Saugflasche genghrt, er consnmirt wenig nnd weint stets. Die 
l I g n d e  s i nd  s t e t s  g e b a l l t  und kSnnen  nnr  g e w a l t s a m  geSf fne t  
werden .  Die Haltung der Fiisse und Zehen ist ebenfalls steif. Die Haut des 
l{indes ist zart rosa, mit Flaura bedeckt~ der Nabel abgetrennl. Das Rind ist 
48 cm lung, 2~70 kg schwer. St~ndig subnorraale Teraperatur; schleehte Er- 
n~ihrung. Temperatur am 4. Mai 34,0°~ am 5. 40,0 f, am 6. 36~0 ° resp. 34~2°~ 
am 7. 35,0 ° resp. 34~0 °, am 8. 34~0 ° nnd 9. und 10. 34~0°; an den letzten 
Tagen zeigten sich auf die oberon Extremitgten sieh erstreekende, 2 Minuten 
anhaltende tonisohe I(rimpfe. Am 16. I~Iai trat unter hoohgradigem Verfall 
und zeitweise auftretenden I(rampfanf~illen der Ted ein. 

Der veto Professor Hugo P r e i s z anfgenommene Obduetionsbefund lantet 
folgenderraaassen : 

Die Leiehe des I{nabensiuglings ist 50 em lang, ziemlieh gut gen~ihrt~ 
ziemlieh viele Leichenflecke. Der Kopf ist klein~ der Hals kurz und dick, die 
Augenkugeln stgrker hervortretend, die Entfernung der inneren Winkel dot 
AngenhShlen yon einander 1 cm. Die Nase hebt sich kaum hervor~ die Ober- 
lippe ist gespalten und die beiden Hglften bilden einen 7--8 mm breiten Spalt~ 
weloher yon einer oben etwas hervortretenden, halbbohnengrossen, in der Quere 
l~inglichen und tier Ruse entspreehenden 5ffnnngslosen Hantfalte begrenzt ist. 
Der Brustkorb ist sehwaeh gewSlbt~ die Finger stark gebogen. Die Schgdel- 
wSlbung ist 8 em ira Quersehnitt, 9 era in der Pfeilnaht, ziemlieh lest. Das 
Hinterhauptbein ist den Sehulopen entspreehend verdickt~ schwammig. Die 
harte Hirnhaut ist dem riiokwiirtigen Theile der Ossa parietalia und dora Hin- 
terhanptbein entspreehend verdiekt~ rail gefissreichen Pseudomerabranen be- 
deekt und zeigt den Mangel des Proeessus faleiforrais. Zwisehen den weiehen 
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Hirnhfillen und der harten Hirnhaut ist viel klare Flfissigkeit vorhanden. Das 
Hirn fiillt (naeh Abfluss der Fliissigkeit) bless die H~ilfte tier SchiidelhShle 
aus. Die Oberfl~che ist glatt und weist bless wenige seiehte Furchen anf. Die 
Hemisphiiren des Gehirns bilden eine Masse, welehe riickwgrts das Ideine Ge- 
hirn nnd die ¥ierhiigel kaum erreieht. Die seitwgrtige und mittlere Him- 
kammer ist duroh eine eigrosse HShle vertreten, deren Basis yon den flachen 
Gehirnganglien, oben nnd seitwi~rts aber yon der gewSlbten~ ganz glatten 
Innenfliiehe des grossen Gehirns gebildet wird. Der harte Gunmen ist voll- 
kommen. Beide Lungen sind blutreieh und mit geringer Ausnahme luftleer~ 
yon kSrniger Schnittflgoh% dicht. 

D i a g n o s e :  Hypoplasia eerebri maj. grad. Paehymeningitis chroniea. 
Hypoplasia ossium nasi. Labium leporinnm. Pneumonia catarrhalis pulmon. 
ntriusque. 

Die nghere Untersuehung des centralen Nervensystems fSrderte Polgendes 
zu Tage : 

M a k r o s k o p i s c h e  U n t e r s n e h u n g :  An dem Riiekenmark ist eine for- 
male Abweichnng nicht wahrzunehmen~ ebensowenig an der Anfangspartie 
des verl~ngerten Markes. Die Nervenwurzeln~ Spinalganglien weisen sowohl 
im Hinbliek auf ihre Zahl als auch auf ihre Anordnung normale Verhgltnisse 
auf. Die GrSsse des kleinen Gehirns entsprieht dem eines Neugeborenen, die 
Bindearme sind vorhanden. Auf dem verlgngerten Muffle sind zwei starke 
Oliven sichtbar, welche in der Mittellinie zu einander n~iher als gewShnlich 
gerathen, zwischen denselben fehlen die den Pyramiden entspreehenden An- 
sehwellungen. Die Brtieke ist yon normaler Gr5sse, die gurzeln der Gehirn- 
nerven sind sS~mmtlieh vorhanden. Vet der Briicke ist die Gehirnmasse ein 
wenig gesenkt and bildet eine seiehte Grube; zu beiden Seiten~ als aneh vor 
tier Grube folgt in der Mitte eine m~ehtige Mass% welehe einen grossen T h e i l  
der Hirnbasis oecupirt; an der Vorderseite desselben ist das Chiasma siehtbar, 
welches ebenfalls keine Abweichung gufweist und dureh eine kleine zungen- 
fSrmige Gehirnsubstanz mit dem Hirnmantel verbunden wird. Yore Pedunenlus 
und Lobus olfaetorius keine Spur. Wenn wir die erwS~hnte massenhafte Gehirn- 
pattie (nach Aufhebung des Hirnmantels) betraehten, erblieken wir auf dersel- 
ben eine in der Pfeilrichtung laufende Fureh% hinter welcher die Glandula 
pinealis und weiter die Corpora quadrigemina sichtbar sind. Die yon tier 
Furehe abgesonderten Gehirntheil% welche den verwachsenen Thalami ent- 
spreehen, sind zu beiden Seiten yon je einer kleinen Windung mit dem Hirn- 
mantel verbunden, welche wahrscheinlich ein Analogon des Gyrus hippoeampi 
ist. Die Hemisphiiren sind yon einem einzelnen Mantel vertreten, weleher am 
treffendsten mit dem Kopf eines grossen Prizes vergliehen werden k5nnte. 
Ineisura pallii 7 Corpus eallosum fehlen also ganz. Die Hemisphgrenmasse weist 
eine nnregelmgssige embryoartige Furehenbildung auf, eine Gliederung nach 
Lappen ist nieht bemerkbar. Es giebt einen frontMen Pol, yon welchem eine 
MedianspaIte sich in der Medianlinie gegen die Gehirnbasis zieht; dieselbe ist 
in einer Tiefe yon 1/2 em yon einer Markmasse ausgef~illt. Die unpaarige 
Hemisphgrensubstanz deekt hinten alas ldeine Gehirn nicht und gewghrt in tier 
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Form einer grossen ovMen Liicke Einblick in die HirnhShle. Es ist dies eine 
unpaarige, median gelegene grosseHShl% deren Gewiilbe nnd Seitenwi~nde yon 
der unpaarigen Hemisphgrensubstanz und deren Basis vorne yon der bereits 
erw~ihnten zungenfSrmigen Lgngsbeule und die beiden Seiten yon 2 U-fbrmigen 
Windungen~ welche sic mit den Thalami verbinden~ gebildet sin& Die Wand 
des Hirnmantels ist 1 cm dick. 

Ein klareres Bitd als die Besehreibung bieten iibrigens die Zeiehnungen, 
welche des Gehirn in drei verschiedenen Lagen (Tar. XVII1., Fig. I.~ II., III.) 
veransehauliehen. 

Mikrosl~opisehe U n t e r s u e h u n g :  S a c r a l m a r k :  Der Pyramide ent- 
sprechend ist ein kleiner dreieckf5rmiger markarmer Fleck zu sehen (Wei- 
gert ' sehe Prgparate). Die iibrigen Verhiiltnisse sind normal. 

Das L e n d e n m a r k  wies ein ganz ~ihnliches Bild auf. 
Im D ors aim ark ist der tier Pyramide entsprechende Markmangel nieht 

auf des iibliche dreieckfSrmige Territorium begrenzt~ sondern streckt eine 
diinne, zungenartige Verliingerung nach dem Seitenstrange vorau% welehe auf 
der Grenze zwisehen dem Seiten- und Vorderstrang zum Rande des Riicken- 
marks gelangt. 

Aehnliche Ve~hg,ltnisse sehen wir in dem H a l s s e g m e n t e  des Rficken- 
marks. Im obersten Halsmarke (I. Wnrzel) wird die bereits erw~ihnte Verlgn- 
gerung nach vorne des der Pyramide entspreehenden marklosen Fleekes in 
dem anterolaterMen Strange etwas welter und diese marklose Stelle kann aueh 
in dem geschlossenen Theil des verlgngerten l~larkes verfolgt werden. 

Ich will noch einmal bemerken~ dass im Rtiekenmark sowohl die fibrigen 
Bahnen als auch die Wurzeln nnd Nervenzellen vollkommen normal sind, und 
ich hebebesonders hervo% dass die N e r v e n z e l l e n  der  V o r d e r h S r n e r  
nach  N i s s l g e f g r b t  d a s n o r m a l e  Z e l l e n b i l d l i e f e r n .  

Im Anfangstheile des verlgngerten Markes fehlt die Pyramidenkreuzung 
vollkommen und ist im Grunde des verlgngerten Markes die Sehleifenkreuzung 
bemerkbar. Sowohl bier als auch weiter oben sind die Nervenkerne nnd Bah- 
hen (ausser der Pyramide)regelrecht vorhanden und die Pasern hesitzen 
eine marl~haltige H[ille. Yon den hSheren Segmenten des verlg~ngerten Markes 
ist hervorzuheben, dass demselben, wie Taf. XVIII, Fig. XI. zeigt~ der volle 
basal% ventrale Theil fehlt; die Basis des verlSmgerten Markes bilden die Oliven~ 
welohejedoch in der Mittellinie einander nicht beriihren~ sondern yon einander 
so welt abstehen, dass die Pyramidenbahnen deft Platz gehabt hiitten; trotzdem 
ist nieht einmal des Neurogliager/ist der Pyramiden vorhanden~ in welches die 
Nervenfasern, vom Gehirn kommend~ hineinwachsen hgtten kSnnen. Am be- 
treffenden Platze sind bless die Nuclei arciformes zn sehen. 

Etwas hSher bei dem Austritte des Trigeminus (Tar. XVII[.~ Fig. XII.) er- 
blicken wir die normal entwickelte Br/ieke. Die basMePartie ist hier normal aus- 
gebilde% die noch marklosen Briickenfasern in der entspreohenden Ansdehnnng 
vorhanden, was tibrigens durch die normale Entwickelung der Bindearme ge- 
hSrig erklgrt ist. t(eine Spur der Pyramid% w~ihrend die iibrigen Bahnen und 
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Kerne sich sowohl hier als auch etwas hhher in der Gegend des Oculomo- 
torius (Taft XVlII., Fig. X[[l.) vorfinden. 

Ueber dem Austritt des Oculomotorius erblicken wir eine in eineMasse ver- 
sehmolzene basMeMarksubstanz~ in derenMitte ein sanduhrghnlicherVentriculus 
medialis liegt (Tar. XVI[I., Fig. XIV.) Yon bier abwgrts und seitw~irts befindet 
sich der Nucleus rube% yon welchem seitw~rts der Lemnisens sichtbar ist. 
Ueber dem Inedialen Ventrikel sehen wir eine mh~chtige Commissura posterior~ 
welche zu beiden Seiten kriiftige markhaltige Biindel zu dem mediMen Rande 
der rothen Kerne als abnormes Band entsendet. Der unter den rothen t~ernen 
befindliche Theil ist eine jeder Differenzirung entbehrende graue Masse~ wel- 
chef Fasern mit Markhiillen vhllig abgehen. Naeh dem Aufhhren der rothen 
gerne hhrt~ yon diesen proxima% jede normale Structur auf. gechts und links 
yon dem mediMen Ventrikel zeigen sich anormal verlaufende Faserziig% deren 
Bedeutung mit Sicherheit nicht festgestellt werden kann. Noch welter oben 
5finer sich die obere Erweiterung des medialen Ventrikels~ w~Lhrend die untere 
Erweiterung sich zu einem neuen selbtstiindigen Ventrikel nmbildet~ yon wel- 
chem ventra% also auf der Basis des Gehirn% dicht neben der Medianlinie 
sioh zwei flach% rundfhrmige Anschwellungen zeigen, welche allen Anzeichen 
nach den Mamillarkhrpern entsprechen. Von diesen ziehen sehr spgMiche 
markhaltige Fiiserchen zur Seitenwand des mediMen Ventrikels~ welche an 
einem proximales Schnitte in die mediale Partie des Thalamus ausstrahlen. 
Seitwhzts yon den Mamillarkhrpern liegl; ein miichtiges bieonvexfhrmiges Ge- 
bild% dessert Aussenrand yon einer schwaehen markigen Hiille umgeben ist. 
Dieses Gebilde dtirfte dem Luys 'schen Khrper entsprechen. 

Von demselben dorsallieg~ eine m~ichtige Gang]ienmass% welch e dem Thala- 
mus entsprieht(Taf. XVIII, Fig. XV.). ImoberenMediMtheile derselben beflndet 
sich eine umsehriebene Zellengrupp% welche warscheinlich mit dem CTanglion 
habenulae identisch ist. Der laterale Theil des Thalamus wird yon einem fei- 
nen~ aus markhMtigen Fasern bestehenden Str.atum zonale bedeekt. Noch 
welter oben ist die Masse der beiden Thalami vollkommen in eine jedwede 
marlthaltige Faserung entbehrend% nur ans grauer Substanz bestehende 
Ganglienmasse verschmolzen, in deren ventrMem Theile zu beiden Seiten eine 
dreiecldg% markhMtige Fasern enthaltende Fliiche liegt. Unter dieser drei- 
eckigen Flgehe beflndet sich eine olivenfhrmig% wurmartig gewundene Ganglion- 
mass% welcher eventuell dem Nucleus amygdalae entspreehen diirfte, lch will 
besonders hervorheben~ dass ich in der Hhhe des Thalamus weder eine der 
inneren Kapsel~ noch eine dem Corpus striatum entsprechende Formation ge- 
funden habe. 

Von da ab weisen die frontalen Sohnitte ein guC besehreibbares BiId 
nicht mehr auf. 

In der Rinde fehlt die Differenzirung auf die Schichten vollkommen. 
Sporadisch sind Nervenzellen nnd sehr selten markhaltige Nervenfasern zu 
sehen. 



632 Dr. Rudolf B~ilint~ 

Unser Fall entsprieht fast vollkommen der Beschreibung, dutch 
welche G e o f f r o y ( 1 )  die C e b o c e p h a l i e  von den fibrigen Gehirn- 
abnormitgten absondert. Diese Form ist mit der Cyclopie in naher Ver- 
wandtsehaft und steht yon derselben um einen Schritt den normalen 
Verhgltnissen n~her. Hier befinden sich schon zwei Augen in zwei 
ttShlen~ darunter auch die NasenhShle. Der Mangel des Olfaetorius~ 
die rndimentgren Nasenbeine und die Formation des Hirnmantels stimmen 
in diesem Falle mit der Cyelopie iiberein. Die Missbildung wird also 
dureh gussere und innere Abweiehungen eharakterisirt; nieht nur dutch 
einen gewissen~ wir mSchten sagen zuriiekgeb]iebenen Zustand des Ge- 
hirns~ sondern gleichzeitig aueh dureh die rudimentgre Ausbildung tier 
Nase, also des "ausseren Geruchsorgans; und wenn wir die gbnliehen 
F~tlle iiberblieken~ sehen wi t ' - -was  tibrigens aueh G e o f f r o y  bemerkt - -  
dass das bestgndigst% a]so das eharakteristische }¢Ierkmal soleher ~tiss- 
bildungen im Mangel des gusseren nnd inneren Geruchsorgans besteht. 
Wi l le  (2), der einen fast ggnzlich fibereinstimmenden Fall mittheilt~ 
httlt diese beiden Ersebeinungen~ namlich den Nangel des gusseren und 
inneren Gernehsorgans~ ffir ganz unabhgngig yon einander und yon ein 
und derselben Ursache hervorgerufen. Diese Auffassung seheint jedoeh 
nicht ganz wahrseheinlich zu sein. Woher kgme es~ dass irgend welehe 
Einwirkung~ welehe eine gewisse~ dureh den Mangel des Geruchs- 
organs charakterisirte Missbildung des Gehirns zu Stande bringt~ bier- 
yon ganz unabhfingig~ in consequenter Weise immer ein und dieselben 
Knoehen des Ske]ets in ihrer Entwickelung hemmt? Aueh zwisehen 
viel welter abstehenden Erscheinungen pflegen wit, wenn dieselben 
hgufiger neben einander auftreten~ den Causalnexus aufzustellen; warren 
sollten wir diesem eausalefl Zusammenhang gerade in einem Falle wider- 
spreehen~ wo yon der gleichzeitigen Missbildung zweier~ hinsiehtlieh 
ihrer Function mit einander eng zusammenhgngender Organe die Rede ist. 
Dies kann uns umsomehr zu Betraehtungen veranlassen da~ wie aus 
der Entwiekelungsgesehiehte bekannt~ zwischen beiden ein Zusammen- 
hang der Entwiekelung besteht. Die Entwiekehmg des ausseren Ge- 
raehsorgans gergth bekanntermaassen mit der Bildung der in Folge der 
EinstNpung der Eetoderme zu Stande gekommenen Geruehsgrube in 
Gang. Diese Ornbe tritt spgter m i t  der Mundh6hle in Verbindung~ 
spgter sondert sieh die Mundh6hle in zwei Theile ab~ yon welehen der 
obere zum respiratorisehen Theile der NasenhShle wird~ w~thrend aus 
tier primitiven Geruehsgrube sieh das eigentliche Labyrinth des Geruchs- 
organs entwiekelt. In der Geruehsgrube entwickelt sieh schon frfih- 
zeiiig alas Epithel; ein Theil der Zellen wird zu zweipoligen Neuro- 
blastel b wovon der eine Fortsatz mit tier Geruehsgrnbe in Verbindung 



Uober einen Fall yon anomaler Gehirnentwicklung. 633 

bleibt~ die Neuroblasten selbst bilden den Bulbus olfaetorius, welcher 
mit dem Geruchslappen verw~iehst~ die anderen centralen Auslgufer abet 
streben dem Centrum zu und enden in dem Geruchstheile des Gehirns. 
Die Entwiekelung der ~usseren und centra]en Geruchstheile ger~ith wohl 
unabh~ingig yon einander in Gang, spgter (in der 8. bis 9. Woehe) treten 
sie jedoch in Verbindung. Es ist demnaeh sehr wahrseheinlich~ dass 
wenn eine tier beiden sich mangelhaft oder tiberhaupt nicht entwiekelt, 
dies nicht ohne jedweden Einfluss auf den anderen bleiben kann, 
und dass yon dem Zeitpunkte angefangen~ we die Verbindung der beiden 
zu Stande kommen miisste, wenn das centrale Organ fehlt, auch das 
periphere in der  Entwiekelung zurfickbleibt. Da es kein Centrum giebt~ 
welches die aufgenommenen Rieehempfindungen verwerthen soll~ hOrt 
auch die Nothwendigkeit des diese Empfindungen vermittelnden peri- 
pherischen Organs auf. Worin der Einfluss besteh/~ welchen das cen- 
trale Organ auf die Entwickelung des peripheren ausfibt~ ob dies etwa 
die dutch die Gertlehsnerven vermittelte refleetorisch6 Regulirung der 
Vasomotoren oder etwas anderes ist, dies festzustellen~ steht nicht in 
unserer Maeht. 

Was die Ursaehe des Zustandekommens der Missbildung betrifft, so 
spielen bier mehrere Faetoren eine Ro]le. Wie der Obduetionsbefund 
besagt, waren die Sch~delknochen an den Stellen der N~hte verdickt, 
die Fontanellen fehlten, der grOsste Theil der Sch~ide]hOhle war yon 
einer Flfissigkeit angeffillt - -  lauter Factoren, welche als die Ursachen 
der eerebralen Missbildungen bekannt sind, neben welchen jedoch aueh 
die prim~ire falsche Wachsthumsanlage des Gehirns schwer ausgesehlossen 
werden kann. Wi l le  erw~hnt bei seinem FMle als verursachende Mo- 
mente nebst der prim~iren falschen Waehsthmnsanlage das Verwaehsen 
der Sch~tdelknochen und die fStale Hydropsi% welehe er sich als anf 
meehanischem Wege zu Stande gekommen vorstellt nnd welche er nicht 
yon einander abhgngig macht~ sondern einander an die Seite stellt. 
Welehe yon diesen Ursachen die primgre und welehe die Folge ist, 
kann natfirlich sehwer entsehieden werden~ in unserem Falle seheint 
jedoch ein Umstand einen Fingerzeig zu liefern; dies ist die Entzfindung 
der harten Hirnhaut. Der Entziindungsprocess der Dura mater, welche 
das knochenbildende Gewebe der Innenflgche der Sch~tdelwOlbung darstell% 
erkl~rt uns sowohl die Yerdickung der Schuppentheile der Knochen, die 
frtihzeitige ¥erknOcherung des Seh~tdels, als auch den Hydrocephalus, 
welche zusammengenommen das Zuriickbleiben der Gehirnentwickelung 
leicht begreiflich maehen. Dass aber auch in unserem FMle die pri- 
m~re mangelhafte Waehsthumsanlage des Gehirns cine Rolle spielt, lgsst 
sieh schon daraus folgern, dass das Geruchsorgan g~nzlieh fehlt~ was 
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wir aus den oben angeffihrten Ursaehen kaum erkl~ren k6nnen~ umso- 
weniger, d~ bekanntlieh die Entwickelung der Geruehslappen schon zu 
Beginn der ffinften Woehe in Gang gerath, w~hrend in unserem h u e  
(aueh in dem von Wil le)  der Entwickelungsgang des grossen Gehirus 
ungefiihr im 3. oder g. Monate aufh6rte: und so mtissten wenigstens 
die Spuren der Geruehslappen zu entdecken sein. 

Wir wollen nun zur naheren Untersuehung des Gehirns selbst fiber- 
gehen. Wir haben gesehen, dass an der Stelle der beiden Hemisphitren 
eine blasenartige Formation mit einer 1 cm dicken Wand vorhanden 
ist~ nirgeads eine Spur der ¥ertheilung. Diesem Umstande quasi ent- 
spreehend fehlt der siehelartige Auslfiufer der Dm'a mater~ welcher be- 
kanntlich in dem zwischen den beiden Hemisph~tren befindliehen Spalte 
seinen Platz hat. Welehe die prim~ire Erseheinung: ob der Mangel 
der Siehel oder der Theilung, oder ob die beiden Erscheinungen yon 
einander unabh~ingig sind~ dies ist aberma]s eine schwer zu entsehei- 
dende Frage. Die neueren Forscher (Dis, l~l ihalkovies)  sind der 
Ansicht, das Prosencephalon seeundarium sei eine einheitliche Blas% 
we]che dureh das Einwaehsen der girnsichel getheilt wird~ und letz- 
terer Autor erw~ihnt aueh~ dass wean in der Dura mater geringe Cir- 
eulationsst6rungen auftreten~ entwiekelt sich keine Sichel undes kommt 
die Missbildung des Gehirns zu Stande, wobei der Platz der beiden 
Iiemisph~tren yon einer Blase oceupirt wird. Auch Wi] le  erkl~irt so 
seinen Fall. Ein anderer Autor~ Had! ich(3)~ schliesst sieh der ~tltereu 
Re ieher t ' sehen  Ansieht an, wonach aus der ersten Hirnblase zwei 
laterale Hirnblasen herauswachsen~ weshalb die ~Iissbildung nur so 
zu Stande kommen kann, dass in einem gewissen Stadium (er behauptet, 
es sei dies damals, als die Entwickelung des Corpus callosum beginnt) 
die zwei Hirnblasen zusammenwaehsen, wobei der Mangel der Siehel 
bloss eine Begleiterscheinung sei. Das ttauptargument~ welches ihn zur 
Annahme dieser viel sehwerf~illigeren Auffassung veranlasst, ist der 
_~tangel jener Gehirntheil% welche in der Medianlinie, besonders abet 
derer~ welehe neben der Medianlinie liegen (haupts~tehlieh die Bildung 
der Geruehslappen)~ welche, wenn die Entwickelung bis zur Theilung 
normal w~ire, vorhanden sein mtissten~ und deren 5langel welter oben 
auch wit mit der p r i m ~ r e n  feh]erhaften Gehirnbildung erkl'~irten. 
Gerade aus dem Mangel dieser Theile folgert Ha dli e h, dass bei solehen 
Missbildungen beim Sehliessen der Markpl':ittehen letztere auf dem 
Vordertheile des Vorderhirns sich nicht schliessen und wenn zu beiden 
Seiten sich die Itemisph~renencephalone entwickeln, aueh diesen der 
mediale Theil fehlt; spfiter aber erfolgt im obenerwahnten Stadium das 
Verwaehsen. 
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Ich glaub% wenn wir ein wenig Umsehau halten, geben wit mehr 
der letzteren Auffassung Reeht. Wenn wir unter den eerebralen Ab- 
normit~ten um einen Schritt welter gehen, finden wir die mit der Cebo- 
cephalic verwandte Cyelopie. Hier giebt es bloss eine Augenblase, was 
keinesfalls das Resultat eines Zurtiekbleibens in einem frfiheren Ent- 
wickelungsstadium~ sondern eine p~thologisehe Bildung ist und wahr- 
seheinlieh in l?olge des frtihzeitigen Verwaehsens zu Stande kommt. 
Es hat demnach den Ansehein, dass bei derartigen abnorma]en Gehirn- 
bildungen Verwaehsungen factisch vorkommen. Das andere~ was ich 
erw~hnen will, bezieht sich auf meinen Fall. Hier war, wie wir ge- 
sehen haben~ nicht nur ein einheitliehes Hemisph~reneephalon, sondern 
auch einheit]icher Thalamus vorhanden; ]etzterer wird aber bekannter- 
maassen nieht durch die Sichel getheilt, und die Thalami kSnnen bloss 
in Folge des sp~teren Verwaehsens zu einer einheitliehen Masse werden. 
Auf diese Weise l~isst sieh natfirlieh der Mangel der Siehel nicht leicht er- 
kl~ren, welcher in  jedem Falle vorhanden ist und nicht als zuf~!lig an- 
gesehen werden kann. Die sp~tere Casuistik dtirfte vielleicht in dieser 
Frage Klarheit sehaffen. 

Wenn wir nun welter gehen; finden wir in der Betrachtung des 
Gehirns interessante Verhfiltnisse. Das Proseneephalon primarium ist 
mangelhaft entwickelt~ das Corpus striatum fehlt, auch im Zwischen- 
him giebt es Abnormitaten und trotzdem s[nd die Bildungen der fibrigen 
Hirnblasen normal entwickelt sowohl in der GrSsse 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 sieh ganz unabhSngig yon einander. Auf 
diesen Umstand maehte uns fibrigens schonMonakow (4) aufmerksam~ 
welcher fiber einen Fall yon Cyelopie Folgendes sagt: Wfihrend der 
Thalamus nach Zerst6rung des grossen Gehirns degenerirt~ ist derselbe 
hier trotz der mangelhaften Verbindnng mit dem rudiment~ren grossen 
Gehirn normal entwiekelt. 

Besonders interessant ist die Unabh~ngigkeit der Entwickelung, 
welehe in unserem Falle zwisehen den motorischen Bahnen zu bestehen 
seheint. S~mmtliche eentripetalen Bahnen wurden ffir normal befunden~ 
von den centrifugalen Bahnen fehlten jedoch die Pyramiden, w'~hrend 
sieh die ¥orderhirnnervenzellen und motorischen Wurzeln des Rfieken- 
marks vollkommen intact zeigten. W~ihrend also das indirect moto- 
rische, d. h. das cortieo-spinale Neuron fehlt~ ist das directe spino- 
museul~re Neuron in vollkommener Intactheit vorhanden~ woraus mit 
Recht gefolgert werden kann~ dass die N e u r o n e  sieh unabh-~ngig 
yon e i n a n d e r  en twicke ln~  zwisehen ihnen keinerlei aus der Ent- 



636 Dr. gudolf Bglin% 

wiekehmg resultirender Zusammenhang besteht. - -  Wean Mso gewisse 
pathologisehe Zust~tnde die Abh~tngigkeit der Neurone yon einander de- 
monstriren, so kann dies bloss  in Fo lge  e ines  F u n e t i o n s n e x u s  zu 
S t ande  kommen .  

Ieh will dies besonders hervorheben, da eben in neuerer Zeit die 
Frage der eentralen Muskelatrophie aetuell wurde. Zur Erkllirung der- 
selben fiihrt S t e i n e r  (5) die Theorie an, dass im Gehirn der Neugeborenen 
die Vorderhornnervenzelleu mit dem oberen Theile der eortieo-museu- 
ltiren Bahnen~ also mit den Pyramiden in abMtngigem Verh'altnisse 
stehen~ welehe Abhgngigkeit jedoeh sp~tter allmglig aufhSrt , indem die 
Nervenzellen immer mehr selbststlindig werden. Nur bei einzelnen In- 
dividuen wird diese Abh~ingigkeit s~abil, and wenn da die Pyramiden 
aus irgend einem Grunde auf die Nervenzellen einzuwirken aufhOren~ 
k6nnen diese nunmehr selbstst~ndig nieht funetioniren und so muss auch 
in der Trophieit~it der Muskeln eine StSrung eintreten. - -  Die Theorie 
beruht also auf keiner riehtigen Grundlage, denn eben haben wir ge- 
sehen~ dass in einem neugeborenen Gehirn die beiden Neurone aueh 
ganz unabh~ingig yon einander bestehen kSnnen. Da es abet Thatsaehe 
ist, dass die Unterbreehung der Pyramiden in den Nervenzellen des 
Rtiekenmarks, also in dem ganzen spino-museularen Neuron degenerative 
Ver~inderungen hervorruf L kann dies nieht auf andere Weise erfolgen~ 
als dass zwisehen den beiden Neuronen ein biologiseher Funetionsnexus 
besteht, und wie dies S c ha f r e t  (6) neuestens ausffihrt% ist der ungestSrte 
Uebergang der yon der motorisehen Rinde kommenden Impulse auf die 
Vorderhornzellen yon dem Standpunkte der normalen Trophik der letz- 
teren ein biologisehes Postulat. 

Bevor ieh sehliesse~ will ieh noeh auf ein Moment aufmerksam 
maehen. Bei der Besehreibung des mikroskopischen Befundes habe ieh 
bereits hervorgehoben, dass der gauze basale Theil des verlitngerten 
Markes fehlt~ die Basis wird yon den Oliven oeeupir~ zwisehen welehen 
nieht nur die Pyramiden, sondern aueh das Bindegewebsgertis~ desselben 
fehlen (Taf. XVIII., Pig. 11). Aus der Entwieklung des Gehirns ist es 
bekann% class ein Tbei] der Epithelzellen des Narkrohres sieh zn Neuro- 
bl~sten und der andere zu Spongioblasten umgestaltet; die Auslliufer 
der Spongioblasten bilden~ mix einander in Bertihrung stehend~ ein zu- 
sammenh~tngendes Netz: den Rindensehleier ( M i h a l k o v i e s ) ,  weleher 
das Sttitzgertist der zuktinftigen weissen Substanz ist. Die L~ieken dieses 
Sttitzgewebes geben die Riehtung des Waehsens der Nervenfasern an. 
Auffallend ist es, dass in unserem Fall% trotzdem das verl~tngerte Mark 
der Norm vollkommen entsprieht, dieses Sttitzgertist, welches also be- 
rufen w~ir% die Rieh~ung des Einwaehsens der Pyramidenfasern zu be- 
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stimmen~ vollkommen fehlt. Ieh will hiervon auf die Entwieklung des 
Rindensehleiers und des Stfitzgewebes keinen Sehluss ziehen~ so viel 
dtinkt mir jedoeh sehon hieraus wahrseheinlieh, dass die E n t w i e k -  
lung  des R i n d e n s e h l e i e r s ~  als des S t f i t zger f i s tes  der  we i ssen  
Subs t anz  mi t  dem E i n w a e h s e n  der  N e r v e n f a s e r n  im engen  
Verhh~ltnisse steht~ d. h~-die Entwieklung des einen bedingt die des 
anderen. 

Sehliesslieh muss ieh noeh einen klinisehen Umstand~ d. i. den ge- 
steigerten Tonus der Extremitaten in Verbindung mit dem mikroskopi- 
sehen Befunde hervorheben. In der Besehreibung des Falles ist es 
enthalten, dass die F~uste stets geballt waren und die Finger sehwer 
gestreekt werden konnten, ebenso zeigten die unteren Extremitaten eine 
Starre. Aus den Untersuehungen yon Mar ie (7) and Pr e u d (8)ist es bekannt, 
dass der Mangel der eerebralen Innervation Hypertonie im Gefolge hat, 
und da die Pyramide der Weg ist~ weleher den eerebralen Einfluss zu 
den Muskeln leitet~ ist es begreiflieh~ dass der Mangel derselben dem 
Abgange der eerebralen Innervation gleiehkommt. In unserem Falle geht 
jedoeh die Agenesie der Pyramide mit der mangelhaften Ausbildung 
der Hemisphftren Hand in Hand and sehon der letztere Umstand allein 
ist mit dem Aufhhren des eerebralen Einflasses identiseh. In unserem 
Falle bedingt also sowohl die mangelhafte Bildung des tIemisphii, rence- 
phalon als auch die Agenesie der Pyramiden eine direete Rigidit~t der 
Extremith~ten~ wovon die klinisehen Aufzeiehnungen Erwh, hnung than. 
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Erklarung der Abbildungen (Taf. XVlII.). 
I. Ansicht yon hinten and oben. 

a. = Ovale Liiek% welche in den gemeinsamen Ventrikel Einblic!; 
gestattet, 
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II. Ansicht yon unten. 
o. = Oliven, b. --= Basale Ganglienmasse. 

II[. Ansieht tTon oben~ naoh Aufhebung des Gehirnmantels~ wobei die 
Ganglienmasse (Thalami) yon oben sichtbar wird. 

t. ~ Thalamus~ io. = Glandula pinealis. 
IV, V, V[.~ VII.~ VIII, IX,  X. Schnitte aus dem g/iekenmark in ver- 

schiedenen Hghen. 
XI. Prontalschnitt aus dem verlgngerten Marke in der H~ihe des Vagus- 

ausLrNtes. 
XII. Prontalschnitt dutch die Briicke; Austritt des Trigeminus. 
XIII. Frontalsehni~t darch das Mittelhirn in der Hghe des Oeulomotorius- 

austri~tes. 
XlV. Frontalsohnitt in der HShe des Nucleus tuber. 
XV. Frontalschnitt duroh den vordersten Theil der hasalen Ganglion- 

mass% welcher eine normal anatomiseh definirbare Faserung nieht aufweist. 
t. ~ Thalamus. 






