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Ein hydranencephales Zwillingspaar.
Vou

Dr. Spielmeyer,

Assistenzarzt an der psychiatrischen Klinik in Freiburg i B.

(Hierzu 2 Zinkographien.)

Die vorliegende Mittheilung soll einen Beitrag bringen zur Casuistik
der frih erworbenen Hirndefecte. - Sie beschiiftigt sich mit den seltenen
und in mannigfacher Hinsicht interessanten Gehirnen eines Zwillings-
paares, das im pathologischen Institut der Universitit Halle zur Sec-
tion kam und das mir dank der Freundlichkeit meines fritheren Chefs,
des Herrn Geheimrath Professor Eberth, zur Untersuchung iiberiassen
wurde.

I. Aus dem Journal der Universitats-Frauenklinik in Halle a. S.

Die Mutter der Zwillinge, die ledige Ida P., 24 Jahre alt, hat als Kind
Masern und Diphtherie gehabt. Im 19. Jahre Gelenkrheumatismus; ist seit der
Zeit bleichsiichtig. Vater der Ida P. starb an Herzschlag, die Mutter an Kehl-
kopfschwindsaeht. — Mit 14 Jahren batte 1da P. die erste Menstruation; die-
~ selbe trat seitdem regelmissig alle 4 Wochen auf, war sehr stark und dauerte
8 Tage. — Letzte Regel im Marz (d. h. 8 Monate vor der Geburt), erste Kinds-
bewegungen im Juni. Seit Anfang der Schwangerschaft besteht Oedem der
Beine und des Leibes, sonst keine Beschwerden. — Knochenbaun kriftig, Mus-
kulatur gut entwickelt, Lungen o. B. Ierzdimpfung 1/, em nach rechts vom
Sternalrand. Systolisches Gerdusch an der Mitralis: ,acute Herzinsufficienz“.
Im Urin eine Spur Eiweiss.

Geburt des ersten Kindes am 14. November in II. Fusslage, die des
zweiten Kindes 1 Stunde spiter in I. Schidellage. Die Dauer der Eréffnungs-
zeit betrug 51/, Stunden, die Austreibungszeit 40 Minuten, resp. 35 Minuten,
— Die Kinder wogen je ca. 2400 g und waren jedes etwa 47 cm lang. Beson-
dere Auffalligkeiten an der Schidelbildung fehlten; vielleicht waren die Nihte
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etwas weiter als gewohnlich. -— Nachgeburt, gemeinsam, 1100 g; 2 Amnien,
2 Chorien, also zweieiige Zwillinge.

Irgendwelche Stérungen, die als Hirnsymptome anzusprechen gewesen
wiren, wurden nicht beobachtet; auffallend war hochstens, dass beide Kinder
schlecht saugten, so dass sie mit der Flasche und spater mit dem Léffel ge-
fiittert werden mussien. Bei dem einen Kinde war auch der Schluckakt sehr
schlecht; die Gaumen- und Rachenreflexe waren bei beiden vorhanden. Mi-
mische Bewegungen waren bei beiden deutlich.

Beide Kinder starben unter den Zeichen der Athemnoth, die sich auf
katarrhalische Processe beider Lungen zuriickfihren liessen. Der eine Zwilling
starb 2, der andere 7 Tage nach der Geburt.

Die Mutter wurde nach 11 Tagen gesund entlassen; am Herzen nichis
Pathologisches mehr.

II. Sectionsbefund.

Erster Zwilling: Ziemlich kraftig gcbaute, kindliche, weibliche Leiche.
Haut in grosser Ausdehnung blauroth verfarbt. Todtenstarre, Todtenflecke.
Nabelschnurrest haftend, Nabelgefasse frei. Darmserosa glatt und glinzend.
Leber bis 2 Finger breit unter Rippenbogen. Zwerchfell links im 4. Inter-
costalraum.

Thymus und Herzbeutel freiliegend, Lungen retrahiren sich theilweise.
Plearahdhlen frei. Herz: Klappenapparat intact, Foramen ovale und Ductus

Botalli durchgiingig. — Luungen: vereinzelte derbe, dunkelkirschrothe Herde
von herabgesetztem -Luftgehalt, matter Schnititfiiche. — Abdominal-
organe o. B.
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Beim Oeffnen des Schidels entleert sich eine reichliche Menge bernstein-
gelber klarver Fliissigkeit, die das Schidelcavam nur theilweise ausfiillt,
Die Dura ist dem Schadel adhérent, die Nahie von gewdohulicher Breite. Falx
als eine ca. 1 cm breite (stellenweise auch schmilere) Duraduplicator ange-
gedeutet. Die lunenfliche der Dura dberall glatt und glinzend, Blutgehalt
gering. — Die Schidelbasis liegt, von Dura bekleidet, im Frontal- und Tem-
poralabschnitt frei da; die hintere Schidelgrube ist vom Tentorium berspannt.
In der Mitte des Schadelcavums, im Fliissigheitsranm, flottivt eine ca. wall-
nussgrosse Blase, die mit einem diinnen Stiele an der Duraauskleidung tber
dem vorderen Drittel der Sella turcica belestigt ist, Sie ist prall mit Flissig-
keit gefiillt, ihre Wandung reich vascularisirt. Ausserdem schwimmen noch
einige Fetzchen am Boden des Schidelraumes hin und her, die ihre Befesti-
gung an feinen lamelldsen Gewebsmassen besitzen; letztere liegen an der
Apertur des Tentoriums und stellen zapfenartige Ausliufer des Mittelhirns dar,
das man seiner Configuration nach gut identificiren kann. Das vordere Vier-
higelgebiet ist in seinen mittleren Partien buchtartig excavirt; die Winde
dieser Bucht strecken sich als zwei schmale wallartige Evhebungen auf dem
Clivus nach vorn und gelen in die lamellosen Gebilde tiber. Nirgends glatte
Rander oder Flichen, alles wie angefressen und zerfetzt. Anffallend starke
Geféssfillung und gelbrothe bis braunrothe Pigmentirung.

Die hinteren Vierhiigel, das iibrige Stammhirn mit dem Cerebellum von
normaler Gestaltung. Die Briicke erscheint etwas flacher und schmaler als
sonst. Das Nervengewebe, besonders aber die Meningen und die Blasen sind
auch hier sehr stark injicirt, die Schnittfliche feucht und glénzend.

Das Riickenmark ist diinner, als dem Alter des Kindes entsprechen
wiirde, besonders im frontalen Durchmesser erscheint es verschmilert.. Die
weisse Substanz ist in den Seitenstringen vom Riickenmarksgrau nicht scharf
abgegrenzt. .

Zweiter Zwilling: Kindliche weibliche Leiche, ziemlich mager. Die
dusseren Entwickelungsmerkmale wiirden etwa dénen einer Frucht aus der
36. Schwangerschaftswoche entsprechen. — In der Bauchhéhle etwas blutig
sergse Flissigkeit, Darmserosa injicirt, mit einem schleimig-flockigen Belag
bedeckt, der die Darmschlingen mit einander verklebt. — Herz mit Klappen-
apparat frei. Lungen: bronchopneumonisehe Herde, pleuritische fibrindse Ex-
sudationen. — Abdominalorgane: Schwellung von Milz und Leber, Triibung
ihres Parenchyms. Niere, Darm o. B,

Schidel symmetrisch, ohue Volumvergrosserung. Innenfliche der Dura
glatt. Im Duralraum ein schlaff gefiillter Sack, der sich den Winden des
Schidelcavums nicht anlegt, sondern nur auf der Basis ruht. Seine Winde
sind sehr stark vascularisirt und rothbraun verfirbt. Im Innern dieses Menin-
gealsackes eine blutig gefirbte Tlilssigkeit, ca. 280 ccm. Im Grunde des
Sackes findet sich ein Hirnrudiment, bestehend aus einem paar kirschgrosser,
an der Oberfliche etwas hockrigen Korpern, an deren hinterem Kande ein ge-
fagsreicher Strang, der Plexus chorioideuns, sich nach unten wendet. Zwischen
den-hinteren Rindern der beiden Korper sitzt ein etwa hanfkerngrosses gelb-



810 Dr. Spielmeyer,

weisses (ndtchen der Verbindungsstelle beider Plexus auf; dasselbe wiirde der
etwas nach vorn gedringten Zirbeldriise entsprechen. Weiter caudalwirts exr-
streckt sich nach unten und geitlich jederseits ein sichelférmiges, mit dem

I1. Fall.

concaven Rande nach vorn gerichtetes Gebilde, das in seiner ganzen Configu-
ration an den Pes hippocampi erinnert. In der Medianlinie schieben sich
zwischen diese von einander vollig getrennten Gebilde die gefissfiihrenden
Meningen, die sich dann weiter iiber das Tentorium hin ausdehnen. Unter
letzteren liegt das Cerebellum, das ebenso wie der erste Hirnstamm von den
Vierhiigeln ab keine pathologischen Formverinderungen bietet. Der Bluigehalt
ist auch hier, besonders wieder in den Meningen, sehr betrichtlich.

Das Riickenmark zeigt in seinen Dimensionen keine Auffélligkeiten; auch
der Querdurchmesser erscheint nur unbedeutend verschmilert.

III. Histologische Untersuchung,
Wir bringen hier nur eine kurze Beschreibung der wichtigsten mikrosko-
pischen Bilder.

I. Fall.

1. Die Cyste besteht aus mehreren Kammern und umschliesst eine klare,
fadenziehende Fliissigkeit; in der Fliissigkeit keine organisirten Bestandtheile.
Die Innenrdume mit den Septen sind mit einer continuirlichen Schicht lang-
gestreckter, mit ihren Kernen leicht prominirender Zellen bekleidet. Die eigent-
liche Wandung besteht aus einem zarten adenoiden Bindegewebssiroma, das be-
sonders nach der Peripherie zu reich vascularisirt ist. Hier und dort Hima-
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toidinkristalle, meist freiliegend. Die ganze Cyste ist von einer Gewebschicht
umldleidet, die von dem Bindegewebsgeriist durch ein stark hyperimisches
Maschenwerk getrennt ist. Diese Umhiillung besteht aus einer zarten, homo-
genen, stellenweise mehr feinfaserigen Schicht, die sich als nervose Substanz
erkeunen lasst. Kurzfaserige Gliazellen und spérliche Ganglienzellen mit stark
geschrumpfiem Profoplasma. Zwischendurch, in dieser aufgelagerten Schicht,
nekrotische Herdchen, in deren Umgebung Transportzellen und zartwandige
Gefasse.

2. Die Schnitte durch die flottirenden Fetzen an der Defectgrenze
zeigen dbereinstimmend ein zartes meningeales Gewebe mit grdsseren und
kleineren, blutfihrenden Maschenrdumen. Zahlreiche Spuren alter Blutungen:
Pigment in kristallinischer und amorpher Gestalt, zum Theil frei im Gewebe,
zum Theil in Transporizellen; an einzelnen Stellen giebt das Pigment noch
die Bisenreaction. Hier und da auch frische Blutungen, vor Allem auch Bildung
breiter Blutb&nder unter Durchbruch des Blutes durch die diinnen Septen.
-— Ueberall auf den lamellosen Fetzen eine mehr weniger breite Schicht ner-
viser Substanz, die — wie bei der Cyste — durch ein stark vascularisirtes
ddematdses Gewebe von der Unterlage getrennt ist. Auch hier spirliche An-
deutungen von verkiimmerten Ganglienzellen, zahlreiche Gliakerne. Keine
sklerotischen Verfilzungen, nur locker maschiges oder mehr homogenes Gewebe.
Zahlreich verstreute nekrotische Plaques mit Transportzellen an der meist
scharf abgegrenzten Peripherie.

3. An der Defecigrenzs (in der vorderen Vierhiigelgegend) com-
plicirte Durchflechtung verschiedenartiger Gewebe: weitmaschiges blutreiches
Meningealgewebe schiebt sich mitten hinein in deutlich nervése Substanzen
mit kleinen Ganglienzellen und vielen Gliazellen; zwischendurch alte Blutungen
mit reichlichem, meist intracellulirem Pigment, nekrotische Herdchen, frische
Blutungen aus den iiberaus diinnwandigen Gefdssen der Pia und aus neugebildeten
Gefdssen, die mit den meningealen Gewebsspalten in das Gewebe éindringen.
Keine auffallende Kernvermehrung, vor Allem keine Rundzelleninfiltrate. Be-
sonders imponirt noch das Verhalten des Ependyms, das vielfach den Connex
mit der Oberfliche verliert und in Spalten zu liegen kommt. Deutliche
Wucherungen seiner Zellen, mehrzeilige und mehrschichtige Epithellagen, gra-
nulése Prominenzen, Loslésung aus dem epithelialen Verbande, Follikel- und
Ringbildung mitten zwischen neugebildeten und nekrotischen Gewebslagen;
endlich Bildung von compacten Zellherden, in denen sie als langgestreckte
Elemente mit vornehmlich polstindigen Fortsitzen deutlich kenntlich sind.
— Alle diese Ependym- und Meningealwucherungen nur dort, wo reichliche
Zerfallserscheinungen vorherrschen. — In den Plexusresten reiche Gefiiss-
maschen, Pigmentablagerung und frische Blutungen; vereinzelte kleine Cysten,
deren Auskleidung analog derjenigen ist, wie wir sie bei der ,Blase“, resp.
», Cyste® beschrieben haben.

4. Auf den Kleinhirnschnitten sieht man iberall strozend gefiillte
diinnwandige Blutriume die zu caverndsen Maschen zusammenfliessen; stellen-
weise breite Blutbdnder. Keine Zellanhdufungen. Die Rindenschichten bis zu
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den Purkinje’schen Zellen hin o6dematds aufgelockert, hier und da von
kleinen Blutungen ,angenagt, nur selten von flichenhaften Blutungen durch-
wiihlt. Spérliche alte Blutungen mit grossen pigmentfihrenden Transport-
zellen. Im letzteren — auch wo man sie sonst an den Defectgrenzen trifft —
ist meist neben dem Pigment noch anderes kirncherartiges Transportmaterial
enthalten, das sich mit Osmium schwirzt oder bei der Weigert’schen Mark-
scheidenfdrbung blauschwarz gefdrbt wird; diese Partikelchen documentiren
sich damit also als Markscheidenbestandtheile. — Die Purkinje’schen Zellen
erscheinen ziemlich klein, aber sonst deutlich. (Genaueres iiber das Verhalten
der Ganglienzellen konnte schon wegen der Conservirung und Fixirung in
Miller’scher Fliissigkeit nicht festgestellt werden). — In den tieferen Rinden-
schichten und im Mark sind die Gefdsse zwar auch stark gefiillt, aber nirgends
sind die Wandungen abnorm diinn und nirgends kommt es zu Blutungen. —
Die Plexusgefiisse wie in den Plexusresten des IIl. Ventrikels; an seinen An-
haftestellen kleine Blutungen.

Nirgends Verinderungen an den basalen Gefissen.

Pons und Medulla ohne Besonderheiten.

Der Riickenmarksquerschnitt ist besonders in seinem frontalen Durch-
messer verschmilert. Die graue Substanz und ihre Zellen lassen gribere Ver-
inderungen (Miiller-Priiparate!) nicht erkennen. Die Strangsysteme sind
alle markhaltig bis auf die Seitenstrangreste und bis auf Pyramiden- Vorder-
und Seitenstrangfeld (wie es sich ja auch bei einem normalen Kinde aus dem
9. Schwangerschaftsmonate verhalten wiirde). Jedoch zeigt das Pyramidenfeld
nichts von der normalen Felderung von der biindelférmigen und durch radiir
gestellte Septen bestimmten Anordnung der marklosen Fasern; dasselbe ist
vielmehr stark zusammengeschrumpft und entlilt locker faseriges, glivses Ge-
webe. In den Vorderstriingen ist dies Verhalten nicht so deutlich: die medialen,
der Fissur anliegenden Streifen erscheinen nur weniger schwarz als die lateralen
Abtheile der Vordersiringe.— Nach Marchi nur die bei Kindern regelmissige
reichliche Tripfchenbildung entlang den Markfasern.

I1X. Fall.

1. Tn der Flissigkeit im Meningealsack zahlreiche Hamatoidinkristalle.

2. Auf Schnitten durch die Meningen ganz der gleiche Befund wie bei
L; vur die Neubildung von Blutgefissen noch ausgedehnter, die Reste alter
Blutungen und die nekrotischen Herde mit ihrer peripheren Resorptionszone
viel dichter gestellt. Sehr reichliche freie Pigmentablagerung, viele Transport-
zeollen mit Blut- and Markscheiden-Bestandtheilen.

3. Die Defectgrenze wie boi I. An der Substitution des zerfallenen
Gewebes betheiligt sich hier =~ aber nur an beschrankten Stellen und zwar iv
der Ansatzlinie des Plexus -—— derbfaseriges Bindegewebe aus adventitiellen
Wacherangen; die anderen, oben beschriebenen Gewebsproliferationen be-
herrschen jedoch auch hier das Bild. — Die Ganglienelemente in den Thalamus-
resten, in denen sich einzelne Kerngruppen nicht mehr abgrenzen lassen, er-
scheinen stark geschrumpft, stellenweise auch deutlich verkalkt. — Der Rest
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des Hippocampus lisst auf dem Querschnitt, im Grossen und Ganzen noch die
hakenformige Gestalt erkennen; Ganglienelemente fehlen in den oberen Rinden-
schichten fast ganz, in den tieferen liegen sie dicht gedréingt, der Form nach
wenig von einander verschieden, vornehmlich spindel- und sternférmig.

4. Die Kleinhirnbilder wie bei I., ebenso das Verhalten des Hirn-
stammes und des Rickenmarkes.

"~ Die Gefdsse an der Basis, dberhaupt die grésseren Geféisse ohne
Verdnderung.

Besonders seien noch die Optici erwdhnt, die beide Male in ihrem intra-
craniellen Theile vollig fehlten; die intraorbitalen Abschnitte sind marklos,
sehr diinn, das Stitzgewebe reichlich. Die Opticusfaserschicht der Retina nur
angedeutet. Der Bau der Retina sonst ohne grobere Verinderungen.

Zusammenfassung.

Bei einem Zwillingspaare, von dem das eine Kind am 2., das an-
dere am 7. Tage nach der Geburt starb, ohne bei Lebzeiten Hirnsym-
ptome geboten zu haben, liegt ein bei beiden Kindern verschieden aus-
gedehnter Hirndefect vor; irgendwelche rachitische Hemmungshildungen
fehlen. In Fall I. ist ausser dem Grosshirn auch das Stammbirn bis
zur hinteren Grenze des Diencephalon in den Substanzverlust einbe-
zogen, bei IL sind noch Reste vom Thalamus und vom Hippocampus
ilirer Lage und Configuration nach kenntlich; das iibrige Stammbirn
mit dem Cerebellum ohne makroskopische Verinderung. Der Hirndefect
ist grosstentheils durch serose Flilssigkeit ersetzt, in der bei II. noch
Spuren alter Blutungen nachgewiesen werden konuten; ein Fliissig-
keitshinnendruck (gegen die Schidelwandungen) fehlt. Die Meningen
sind bei I. grosstentheilst) zerstort, bei 1. bilden sie einen stark vas-
cularisirten Sack. An der Defectperipherie, speciell auch an der
Innenfliche der weichen Hirnhaut, zahlreiche nekrobiotische und himor-
rhagische Residuen neben Resorptions- und Reparationsvorgiingen. Ueber-
all erhebliche Gefiissfillung — auch an makroskopisch nicht verinderten
Stellen (Kleinhirn!) — und ecaverndse Erweiterung der meningealen
Blutbahnen.

Schon auf Grund des makroskopisechen Befundes erweisen unsere
Fille ihre Zugehorigkeit zu jenen Formen seltener Hirndefecte, die
Cruveilhier unter dem Namen der ,Hydranencephalie® beschrie-
ben hat. Damit ist freilich fiir die Frage nach der Pathogenese nichts
gewonnen. Cruveilhier selbst, der — soviel ich sehe — als der
Erste in seiner beriihmten ,Anatomie pathologique* (Tome I, livr. V),

1) Nimlich bis auf die lamellgsen, flottirenden Fetzen- und bis auf die
Cyste, die als cystisch entartetes Plexusgewebe aufzufassen ist.
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das so bezeichnete anatomische Bild von den Missbildungen bel offen
gebliebenen Schideldache abgrenzt, sagt iber das Wesen des patholo-
gischen Processes: , Il v a deux espéces d’anencéphalies: Vanencéphalie
hydrocéphalique et 'anencéphalie avec I’absence de la volte cranienne;
ou plutit avec déjettement et déformation des os de la voite . . .
Dans 'un et I'autre eas Iabsence du cerveau doit étre produite par la
méme cause®.

Spitere Untersuchungen haben diese Ansicht des Autors tiber die
Actiologie nicht bestitigen kinnen. Die , anencéphalie avec I'absence de la
voite cranienne®, d. h. die, Anencephalie® xu7 eZ0y3. gehort zu der Gruppe
der Rachischisis mit allen ihren Abstufungen; sie reprisentiren eine
reine Entwickelungshemmung, ein , partielles Verbleiben auf einer jungen
Entwickelungsstufe“). So wenig auch die eigentliche Ursache fir das
Zustandekommen solcher Spaltbildungen bisher klar ist, so sicher ist
sie jedoch als Wachsthumsstorung festgestellt: es bleibt die Verschmel-
zung der paarig angelegten Urwirbelplatten und der Willste des Medul-
larrohres, mehr weniger vollstindig, aus.

Anders bei der ,Anencephalie hydrocéphalique®.

Sie hat mit der Rachischisis nichts zu thun; sie stellt vielmehr
das Extrem des Hydrocephalus [Ziegler?), Anton3), Heschl4)], wie
der Porencephalie [v. Monakow?3)] dar, die sich beide in jenen End-
zustinden nicht immer werden mit Sicherheit unterscheiden lassen. Als
massgebend wilrde man wohl bei der Differentialdiagnose in erster
Linie das Verhalten der im Schiidelraume eingeschlossenen Fliissigkeit
und ihre eventuellen Einflisse auf die Gestaltung der Schideldecke be-
trachten. — In unseren Fillen fehlen alle Abnormititen des Schidel-
skelettes, fehlt vor Allem eine stirkere Flissigkeitsansammlung, die
einen gewissen Wanddruck erzeugen konnte. Wir wiren somit geneigt,
sie der porencephalischen Hydranencephalie zuzurechnen.

Es wiirde sich also hier nur um einen speciellen Fall von Por-
encephalie handeln, der sich rein uantitativ von den iiblichen Bildern,
ndem trichter(érmigen Substanzverlust im Mantelhirn®, unterschiede.

1) C. v. Monakow, Ueber die Missbildungen des Centralnervensystems.
— Krgebnisse der allgemeinen Pathologie und pathol. Anatomie (Ostertag-
Lubarsch) VL. 1899.

2) Ziegler, Lehrbuch der Pathologie. 1898. II. Theil. S. 329.

3) Anton, Hydrocephalien etc. Handbueh der patholog. Anatomie des
Nervensystems. 1904, S. 454.

4) Heschl, Neue Falle von Porencephalie. Vierteljahrschr. fiir prac-
tische Heilk. 1868. Bd. 100.

5) L e.
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Wir wiirden mithin in unseren Iiillen die gleichen pathologischen
Vorginge voraussetzen diirfen, wie sie sonst zu den gewohnlichen por-
encephalischen Defecten fithren. Welehe das sind, dariiber sind freilich
die Ansichten sehr getheilt. Den einen Autoren [von Kahlden?),
Marchand?®)] gilt sie als eine Bildungsanomalie und sie trennen sie als
congenitale Stérung von den spiter erworbenen, sogenannten ,,Pseudo-
Porencephalien; die anderen Forscher [in erster Linie Kundrat3), von Mo-
nakow]| fiihren die Defectbildung auf pathologische Vorginge in und
an den Gefissen zuriick, sie sehen keinen Unterchied zwischen den
intra- und extrauterin entstandenen Porencephalien. Es handelt sich
— nach ihrer Auffassung — eben stets um erworbene pathologische
Verinderungen in Folge von Embolie Thrombose, ischimischer Erwei-
chung, Encephalitis, Trauma etc., nicht um eine primire Entwicklungs-
anomalie. Die Gegensiitze zwischen beiden Theorien, deren mehr weni-
ger sichere Fundirung ausserhalb unserer Betrachtung - bleiben soll4),
lassen sich vielleicht durch die von C. v. Monakow aufgestellte und
durch mannigfache Beobachtung gestiitzte Annahme einigermassen iiber-
briicken, dass ein abnorm differenzirtes Gehirn auch in der spiteren
Fotalzeit oder extrauterin pathologischen Processen cher anheimfallen
wird, als ein normales.

Nur soviel iiber die noch strittigen Fragen nach der Aetiologie der
Porencephalie; es diirfte genfigen, uns die Wegrichtung zu weisen bei
der Untersuchung idber das Wesen des vorliegenden anatomischen Pro-
cesses und uns die Anhaltspunkte dafiir zu geben, inwiefern sich unsere
Ergebnisse mit den skizzirten Ansichten in Einklang bringen lassen.

Unsere Fille erfiillen die erste Bedingung, die von Kahlden und
Marehand fir die echbte Porencephalie verlangen: sie sind congenital.
Wir wiirden also weiter noch danach zu suchen haben, ob auch wirk-
liche Wachsthmsstérungen mit der Defectbildung in Zusammenhang
stehen. Der Defect selbst ist so ausgedehnt und seine Peripherie durch
die nekrobiotischen und regemerativen, wie dureh die h#morrhagischen
Vorginge zu complicirt fiir eine eindeutige histologische Analyse, so
dass hier der subjectiven Auslegung des Einzelnen noch mehr Spiel-

1) von Kahlden, Ueber Porencephalie. Ziegler’s Beitridge. Bd. XVIIL.
S. 231.

2) Marchand, Ueber Mikrocephalie ete. Ber. der naturw, Gesellsch.
in Marburg. 1892, ,

8) Kundrat, Die Porencephalie. Eine anatomische Studie. Graz 1882.

4) S. dariiber die cit. Arbeiten von von Monakow und von Kahlden;
dort finden sich auch ausfibrliche Literaturangaben.
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raum gegeben ist, als bei dem gewohnlichen trichterférmigen Substanz-
verlust. So glaube ich, dass z. B. der Befund an der Hippocampus-
Rinde (s. 0.) im Sinne sowohl der einen, wie der anderen Theorie ge-
deutet werden konnte. Eine Coincidenz des Defectes mit Bildungsano-
malien an den erhaltenen Centraltheilen — wie sie von Kahlden be-
ders betont — ergaben unsere Untersuchungen nicht. Der Ausfall der
Pyramidenbahnen ist zweifelsohne ein secundirer Vorgang.

Wie wiirden nun die anderen, die sogenannten ,,Geffisstheorien®
(im weitesten Sinne!) zu unseren Befunden stimmen? Welche intrau-
terin erworbenen Processe kimen in Betracht?

von Kahlden selbst giebt fiir einzelne ,abweichende® Fille
die Thatsache zu, dass sich da ,erworbene“ Zerstirungsprocesse in
der Fdtalzeit abgespielt haben. Damit verliert unseres Erachtens frei-
lich seine Eintheilung in congenitale oder echte und erworbene oder
falsche Porencephalien sehr an Priicision, da demnach auch eine con-
genitale Defectbildung erworben sein kamn; vielleicht wire es daun
doch besser, zwischen Wachsthumsanomalien und Zerstérungsprocessen
zu trenuen, allerdings mit der Reserve, dass sich beide combiniren
konnen, in der Weise, wie es von Monakow auseinander gesetzt hat
{s. 0.).

In unseren Fillen wire unter den erworbenen Zerstirungsprocessen
cine tranmatische Entstehung ohne Weiteres auszuschliessen.

Von den Circulationsstérungen scheiden fiir uns die hiufiger
constatirten Gefdssverschliisse dureh Thrombose, Embolie und arteriiti-
sche, specifische oder nicht specifische Entzitndungen (F. Schulze,
Limbach, Salge, Mahaim) ebenfalls gleich aus: fiir alle diese Er-
krankungen liessen sich keine Auhaltspunkte finden. Auch eine Ge-
fissverddung, wie sie Heschl in seinem Falle — der dem unseren
sonst recht #hnelt — sah, liegt nicht vor. Es bliebe dann noch die
sog. ,ischimische Nekrose® im Gefolge einer allgemeinen Animie, wie
sie Kundrat besonders betont hat. Die Animie der Mutter, die nach
einem Gelenkrheumatismus sehr bleichsiichtig geworden war, und das
Auftreten ,acuter Herzinsufficienzerscheinungen® in der zweiten Schwan-
gerschaftshilfte, beides wiren ja gewiss Momente, die ein Zustande-
kommen der TIschiimie im Sinne Kundrat’s verstindlich machen
konnten. Aber freilich sind solche Allgemeinsymptome bei Schwan-
geren doch recht hiufig und die Porencephalie eine velativ seltene
Krankheit.

Was bei uns das Wesen der Cirenlationsstdrung aus-
macht, das ist die anatomische Structur der Gefisse des
Plexus und der Meningen und ihre gegenseitige Verbin-
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dung. Die iberzeugendsten Bilder dafiir liefern die makroskopisch
nicht verinderten Gebiete, besonders das Kleinhirn. Das ganze menin-
geale Maschenwerk stellt ein breites Blutgefissnetz dar, die der Rinde
anlagernden Gefissziige sind in prall gefiillte caverndse Hohlriume
umgewandelt. Die Wanddicke der Gefisse steht in gar keinem Verhiilt-
niss zu deren Lumen, besonders an der Eintrittsstelle der Piagefiisse in
die Rinde. Allerdings sind auch die das Parenchym durchziehenden
Gefisse meist sehr hyperimisch und jhre Wandungen abnorm zart, nir-
gends aber kommt es dort zu caverndsen Verbinden oder grisseren Extra-
vasaten. Diese entstehen besonders hiufig an den Eintrittsstellen der
Gefdsse in die Rinde; dort scheinen ihre Wandungen besonders em-
plindlich. Aber auch an den Anheftestellen der Plexus begegnet man
frischen durchbluteten und schon etwas %Alteren pigmentirten Herden.
— Beweisend natiirlich fiir das Bestehen einer echten Gefiissanomalie
konnen nur diejenigen Partien sein, die. mit dem Defect direct niehts
zu thun haben; denn eine Erweiterung und Neubildung von Gefissen,
wie deren grosse Neigung zu Blutungen gehéren zu den hiufigsten Be-
funden an der Defectgrenze gewoshnlicher Porencephalien. Umgekehrt
dirfte aber der Schluss berechtigt sein, diese an Stellen ausserhalb
des Defectes sich ubspielenden Vorginge als Ausklinge des friheren
weit grossartigeren Zerstdrungsprocesses zu deuten, fir den eine an-
dere Aetiologie nicht gefunden werden konnte. Mit der Annahme, dass
diese Gefasswandhypoplasie und die teleangiektatischen Bildungen, wie
wir sie jetzt noch an den Plexus und den Kleinhirnmeningen nach-
weiseri konnen, auch in einem fritheren Stadium fast ausschliesslich nur
analoge Gefiissbahnen betroffen hahen, wiirden die Dimensionen des
Ausfallsgebietes gut ibereinstimmen: villige Zerstdrung des Mantelhirns,
mehr weniger totale Destruction ‘der basalen Ganglien und auch des
Zwischenhirns?).

Allevdings ist das histologische Bild doch nicht iiberall so einfach;
an manchen, wenn auch recht beschrinkten Stellen gesellen sich zu
den Circulationsstorungen mnoch reparative Vorginge. Diese zeiehnen
sich vor den einfachen Resorptionsvorgingen, wie sie ja im Allgemeinen
das Bild an der Defectgrenze beherrschen, dadurch aus, dass sich hicr
Wucherungen von reticulirem Meningengewsbe mit Bindegewebssprossen

1) Die starke Betheiligung der basalen Ganglien und des Zwischenhirns
an der Defectbildung erkisrt sich aus der fotalen Bluiversorgung: Die Arteria
chorioidea beherrscht hier ein grosses basales Territorium, das spiter, mit der
Riickbildung des Plexus und der Ausbreitung der sog. kurzen basalen Ge-
{dsse, an die letzteren abgetreten wird.
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der adventitiellen Hilllen zu einer Substitution der nekrotischen und
himorrhagischken Herde vereinigen. Es miissen sich hier also stiirkere
bioplastische Reize geltend gemacht haben, die sich nicht einfach in
einer zelligen Resorption der nekrotischen Massen und des Blutfarb-
stoffes erschopfen, sondern die einen reparatorischen Ersatz anstreben.

Ein soleher Uebergang vou potentieller bioplastisher Energie in die
kinetische (Weigert) bestimmt die Bilder vornehmlich an jenen Stellen
der Defectbegrenzung, die der Zwischen-Mittelhirngrenze in I. und den
Thalamusresten in II. angehéren. Auch hier sind mit dem Schwunde
von Gewebsmaterial die Widerstinde weggefallen, welche die- histolo-
gischen Componenten normaler Weise in Spannung hielten. Das giebt
sich am deutlichsten in dem Verhalten des Ependyms kund. Seine
Zellen erzeugen nicht allein‘eine neue Bruf, die sich nun zuerst mehr-
zeilig, dann mehrschichtig iiber einander ordnet, sondern sie verlieren
den Zusammenhang mit der Oberfliche, gerathen mitten in das theil-
weise nekrotische, theilweise neugebildete Gewebe und betheiligen sich
so an den Regenerationsprocessen. Dabei zeigen sie die Tendenz, ihre

urspriingliche Verbandsart — nimlich die, sich zu Sehliuchen und
Ringfollikeln zu ordnen — zn bewahren, auch dort, wo sie in tiefere
Gewebsspalten gedrungen sind. — Sie erinnern so an die Wucherungen

des Keim- resp. Follikelepithels des Ovariums, die besonders in man-
chen adenomatisen Bildungen, den sog. ,Follikulomen®, gern die ur-
spriingliche Verbandsart festhalten. — Andere Abkémmlinge des Ven-
trikelepithels verlieren jedoch ihren epithelialen Connex und gleiten
ginzlich aus dem Verbande. Sie liegen dann oft noch in kleinen Herden
beieinander als langgesteckte, noch an den urspriinglich cylindrischen
Charakter erinnernde Elemente; an ihren Enden verjiingen sie sich und
gehen direet in kriftige Fortsitze iber.

So betheiligen sich drei wohl von einander geschiedene Gewebs-
arten an der Reparation: das adenoide Meningealgewebe, das Bindege-
webe der Gefisshillen und das Ependym. Eine deutliche Wucherung
glitser Elemente — soweit man nicht die Ependymwucherungen dar-
unter rechnen muss — fehlt; vor Allem kommt es jedenfalls nirgends
zu schwieligen, skleroseihnlichen Narbenbildungen. —

Konnten diese Proliferationsvorginge nicht auch entziindlicher Natur
sein? Die ecinfache, wie die entziindliche Reparation dienen ja beide
dazu, eine Gewebslision auszugleichen; was aber diese vor jener ,ans-
zeichnet ist das, dass sie, wenigstens in einem Theile ihres Ver-
laufes, von Cireulationsstorungen und pathologischen Exsudationen, ins-
besondere von einer Emigration von Leukocyten begleitet ist* (Zieg-
Ter). In unscren [Millen ist aber eine Betheiligung der Leukocyten an
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den Proliferationsvorgingen minimal; nur die Transportzellen — und
diese sicher auch nur zu einem Theile — diirften stellenweise leuko-
eytdrer Herkunft sein. Die Fliissigkeit im Schidelraume ferner ist wohi
einwandsfrei als Hydrops ex vacuo aufzufassen; eine Fibrinaus-
schwitzung fehlt. Die Blutungen endlich und das Oedem des subpialen
Nervensystems finden ihre Erkldrung in den Circulationsstdrungen, die
sich selber wieder aus der anatomischen Structur der Geffisse ableiten.
Mit dieser Bewerthung der Proliferationsvorginge und gleichzeitig mit
der Feststellung, dass anderwiirts nirgends Zeichen entziindlicher Pro-
cesse gefunden wurden, wire die Frage nach einer fitalen Encephalitis
{Henoch?)] in negirendem Sinne beantwortet.

Unsere pathogenetischen Untersuchungen ergaben somit,
dass die Hydranencephalien bei unserem Zwillingspaare ihre
Ursache in einem haemorrhagischen Zerstérungsprocess
haben, der theils durch directe Zertriimmerung des nerviosen
Gewebes, theils durch die aus der Circulationssstérung
resultirende Nekrose den Substanzverlust bewirkte. Spuren
dieser Vorgiange finden sich in der blut- und blutpigment-
reichen Proliferationszone an der Peripherie des Defectes,
ebenso an den den Plexus und den Meningen anliegenden,
noch erhaltenen Hirntheilen. Der haemorrhagische Process
hat mit einem arteriitischen, thrombotischen oder emboli-
schen Gefissverschluss nichts zu thun; er stellt sich aunch
nicht als Begleiterscheinung einer Encephalitis dar. Seine
Entstehungsbedingungen sind vielmehr in der enorm diinnen
Gefasswandung zu suchen und vor Allem in der ausgespro-
chenen Tendenz der Blutgefisse, zu cavernésen Hohlrdumen
zusammenzufliessen. JThre Ausbreitung hat, resp. hatte diese
Gefissanomalie in den Blutleitern, die dem Plexus ange-
horen, und besonders in denen, die ihren Weg auf mehr we-

niger lange Strecken in den meningealen Maschenriumen
nehmen.

1) Henoch, Casper’s Wochenschrift fir die gesammte Heilkunde. 1842,
No. 41.



