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Ein hydranencephales Zwillingspaar. 
Von 

Dr. Spielmeyer~ 
Assistenzarzt a n  der psychiatrischen Klinik in Frelburg i. B. 

(Hierzu 2 Zinkographien.) 

Die vorliegende Mittheilung soil einen Beitrag bringen zur Casuistik 
der frtih erworbenen Hirndefeete .  Sie besehi~ftigt sieh mit den seltenen 
und in mannigfacher Hinsicht interessanten Gehirnen eines Zwillings- 
paare% das im pathologischen Institut der UniversitS~t Halle zur Sec- 
tion kam und das mir dank der Freundliehkeit  meines frfiheren Chefs~ 

des Herrn Geheimrath Professor E b e r t h ~  zur Untersuchung fiberlassen 
wurde. 

I. Aus  dem J o u r n a l  der  U n i v e r s i t S t s - F r a u e n k l i n i k  in H a l l e  a .S.  

Die Mutter der Zwilling% die ledige Ida P.~ 24 Jahre alt~ hat als Kind 
Masern and Diphtherie gehabt. Im 19. Jahre Gelenkrheumatismus; ist seit der 
Zeit bleiehsiiehtig. Vater tier Ida P. starb an fterzsehlag, die Matter an Kehl- 
kopfsehwindsuoht. - -  Mit 14 Jahren hatte lda P. die erste Menstruation; die- 
selbe trat seitdem regeim~ssig alle 4 Wochen auf~ war sehr stark und dauerte 
8 Tage. - -  Letzte Regel im M~rz (d. h. 8 Monate vor tier Geburt), erste Kinds- 
bewegungen im Juni. Seit Anfang tier Schwangerschaft besteht Oedem der 
Beine and des Leibes, sonst keine Besehwerden. - -  Knoehenbau kriiftig~ Mus- 
kulatur gut entwiekelt~ Lungen o.B.  Herzdiimpfung 1/2 cm naeh reehts veto 
Sternalrand. Systolisches Geriiuseh an tier Mitralis" ,acute I-Ierzinsuffieienz ~. 
lm Urin eine Spur Eiweiss. 

Geburt des ersten Kindes am 14. November in II. Fusslag% die des 
zweiten Kindes 1 Stunde sp~iter in I. Sch~dellage. Die Dauer der ErSffnungs- 
zeit betrug 51/2 Stunde% die Austreibungszeit 40 Minuten, resp. 35 Minuten. 
- -  Die Kinder wogen je ca. 2400 g und waren jedes etwa 47 cm lang. Beson- 
dere Auff~lligkeiten an der Schgdelbildung fehlten; vielleicht waren die NS~hte 
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e~was welter als gewShnlich. - -  Nachgeburt~ gemeinsam~ 1100 g; 2 Amnien~ 
2 Chorien, also zweieiige Zwillinge. 

Irgendwelohe StSrungen~ die als Hirnsymptome anzuspreehen gewesen 
wS~re% wurden nieht beobachtet; auffallend war hSchstens~ dass beide Kinder 
sehleeht saugten, so dass sie mit der Flasehe und sparer mit dem LSffel ge- 
f~ittert werden mussten. Bei dem einen Kinde war aueh der Sehluekakt sehr 
sehlecht; die @aumen- und B.aehenreflexe waren bei beiden vorhanden. Mi- 
mische Bewegungen waren bei beiden deutlieh. 

Beide Kinder starben unter den Zeiehen der Athemnoth, die sieh auf 
katarrhalisehe Proeesse beider Lungen zur~elff(ihren liessen. Der eine Zwilling 
starb 2, der andere 7 Tage naeh tier Geburt. 

Die Mutter wurde nach 11 Tagen gesund entlassea; am Herzen niehts 
P athologisehes mehr. 

II. S e c t i o n s b e f u n d .  

Erster Zwilling: Ziemlieh krgftig gebaute, kindiieh% weibliehe Leiehe. 
Haut in grosser Ausdehnung blauroth verf/~rbt. Todtenstarr% Todtenfleeke. 
Nabelsehnurrest haftend~ Nabelgef~sse frei. Darmserosa glatt and gl~inzend. 
Leber bis 2 Pinger breit unter gippenbogen. Zwerehfell links im 4. Inter- 
costalraum. 

Thymus und Iterzbeute! freiliegend~ Lungen retrahiren sieh theilweise. 
P[eurahiJhlen frei. Herz: Klappenapparat intact, Poramen ovale und Duetus 
Botall[ durehgS,ngig. - -  Lungen: vereinzelte derb% dunketkirsehrothe t-]erde 
yon herabgesetztem Luftgehalt, matter Schnittfl~ehe. - -  Abdominal- 
organe o. B. 

f. Fall. 
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Beim Oeffnen des Seh~idels entleert sieh elide reichliehe Menge bernstein- 
gelber ldarer Pliissigkeit, die des Seh~ideleavum nur  t h e i l w e i s e  ausfiilk. 
Die Dura ist dem SehS~del adhgrent, die Niihte yon gewShnlicher Breite. Falx 
als eine ca. 1 cm breite (stellenweise aneh schm~ilere) Duraduplieatnr ange- 
gedeutet. Die lnnenfl~iehe der Dura fiberall glatt nnd glgnzend~ Blutgehalt 
gering. - -  Die Sehg=delbasis liegt~ yen Dura bekleidet~ im Frontal- und Tem- 
poralabsehnitt frei da; die hintere Schgdelgrube ist vom Tentorium fiberspannt. 
In der Mitre des Schgdelcavums, im Fl/issigkeitsraum, flottirt eine ca. wall- 
nussgrosse Blas% die mit einem diinnen Stiele an der Duraauskleidung fiber 
dem vorderen Drittel der Sella tureiea befestigt ist. Sie ist pra[1 mit Flfissig- 
keit geftillt, ihre Wandung reich vascularisirt. Ausserdem sehwimmen noeh 
einige Fetzehen am Boden des Seh~i.delraumes hin und her, die ihre Befesti- 
(~uno-an feinen lamelRisen Gewebsmassen besitzen; letztere liegen an der 
Apertur des Tentoriums und stellen zapfenartige Auslgufer des Mittelhirns dar, 
des man seiner Cor~figaration naeh gut identificiren kann. Des vordere Vier- 
hiigelgebiet ist in seinen mittleren Partien buehtartig exeavirt; die W/inde 
dieser Bueht streeken sieh als zwei schmale wallartige Erhebungen auf dem 
Cli~-us naeh vorn und gehen in die lamellSsen Gebilde fiber. Nirgends glatte 
l/.gnder odin: Flgehen: ~lles wie angefressen nnd zerfetzt. Auffallend starke 
Gef~ssf(illung und gelbrothe his brannrethe Pigmentirung. 

Die hinteren Vierhtigel, des iibrige Stammhirn mit dem Cerebellum yon 
normaler Gestaltung. Die Briioke erseheint etwas flacher und sehmaler als 
sonst. Das Nervengewebe, besendel'S aber die Meningen und die Blasen sind 
aueh hier sehr stark injieirt, die Sehnittfliiehe feueht und gliinzend. 

Des I~iickenmark ist danner, ats dem Alter dos Kindes entspreehen 
wtirde, besonders im frontalen Durehmesser erseheint es versehmiilert: Die 
weisse Substanz ist in den Seitenstr~ingen veto Riiekenmarksgrau nioht seharf 
abgegrenzt. 

Z w e i t e r  Z w i l l i n g :  Kindliche weibliche Leieh% ziemlich mager. Die 
gusseren Gntwiokelungsmerkmale wfirden etwa denen einer Frueht aus der 
36. Schwangerschaftswoche en t sp reohen . -  In der Bauehh~hle etwas blutig 
ser6se Fliissigkeit~ Darmserosa in.jisirt~ mit einem sehleimig-floekigen Bel~g 
bedeckt~ de r die Darmsehlingen mit einander verklebt. - -  Herz mit Klappen- 
apparat frei. Lungen: bronehopneumonisehe Herde, pleuritisehe fibrinSse Ex- 
sudatienen. - -  Abdominalorgane: Sehwellung yon Milz und Leber, Trfibung 
ihres Parenehyms. Niere, Darm o. B. 

Seh~idel symmetriseh, ohL, e VolumvergrSsserung. Innenflgche der Dura 
glatt. Im Duralraum ein sehlaff geffillter Saek~ tier sieh den Wi~nden des 
Schiideleavums nicht anlegt~ sondern nur auf der Basis ruht. Seine WSonde 
sind sehr stark vaseularisirt und rothbraun verfgrbt. Im Innern dieses Menin- 
gealsaekes eine blutig gef~rbte Pliissigkeit, ca. 280 oem. Im Grunde des 
Sackes finder sieh ein Hirnrudiment, bestehend aus einem pear kirschgressen, 
an der Oberfliiohe etwas htiekrigen KSrpern, an deren hinterem Bande ein g'e- 
f~Ssreieher Strang, der Plexus ehorioideus, sieh naeh unten wendet. Zwischen 
den:hinteren R~indern der beiden KSrper s~tzt ein etwa hanfkorngrosses gelb- 
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weisses KnStehen der Verbindungsstelle beider Plexus auf; dasselbe wiirde der 
etwas naeh vorn gedrgngten Zirbeldrfise entspreehen. Welter eaudalwgzts er- 
strecla sieh nach unten und seitlich jederseits ein siehelfSrmiges~ mit dem 

II. Fall. 

concaves l~ande n,~ch vorn gerichtetes Gebild% das in seiner ganzen Configu- 
ration an den Pes hippoeampi erinnert. In der Medianlinie schieben sieh 
zwisehen diese yon einander vSllig getrennten Gebilde die gef~issftihrenden 
5'Ieningen, die sich dann weiter tiber das Tentorium hin ausdehnen. Unter 
letzteren liegt das Cerebellum, das ebenso wie der erste Hirnstamm Yon den 
Vierhiigeln ab keino pathologisahen Formver~nderungen bietet. Der Blutgehalt 
ist auch bier, besonders wieder in den Meninges, sehr betrg,r 

Das l~tiekenmark zeigt in seinen Dimensionen keine Auff~illigkeiten; auch 
der Q, uerdurchmesser erscheint nut" unbedeutend verschm~ilert. 

II[. H i s t o l o g i s e h e  U n t e r s u c h u n g .  
Wir bringen hier nur eine kurze Besehreibung der wichtigsten mikrosko- 

pisehen Bilder. 

I .  ] F a l l .  
1. Die Cyste  besteht aus mehreren Kammern und umschliesst eine Mare, 

fadenziehende Flassigkeit,; in der Fltissigkeit keine organisirten Bestandtheile. 
Die Innenr~ume mit den Septen sind mit einer continuirlichen Schieht lang- 
gestreckter, mit ihren gernen leicht prominirender Zellen bekleidet. Die eigent- 
fiche Wandung besteht aus einem zarten adenoiden Bindegewebsstroma~ alas be- 
senders naeh der Peripherie zu reich vascularisirt ist. Hier und deft tt~ima- 
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toidinkristalle, meist freiliegend. Die ganze Cyste ist von dner Gewebschicht 
umkleidet, die yon dem Bindegewebsger[ist durch ein stark hyper~misches 
i~Iasehenwerk getrennt ist. Dieso Umhiillung besteht aus einer zarten~ homo- 
genen, stellenweise mehr feinfaserigen Schieht, die sich als nervSse Substanz 
erkeunen l~isst. Kurzfasorige Gliazellen and spiirliche Ganglienzellen mit stark 
geschrumpftem Pro[oplasma. Zwisehendurch, in dioser aufgelagerten Schicht, 
nekrotisehe Hordehen~ in deren Umgebung Transportzellen und zartwandigo 
Gefgsse. 

2. Die Sehnitte durch die f l o t t i r enden  Fe tzen  an tier De fec tg r enze  
zeigon tibereinstimmend oin zartos meningeales Gewobe mi/a grSsserea and 
kleineren, blutf/ihrenden I~Iaschenr~iumen. Zahlreiche Spuren alter Blutungen: 
Pigment in kristalliniseher and amorpher Gestalt, zum Theil frei im Gewebe, 
zum Theil in Transportzeilen; an einzelnen Stellen giebt, das Pigment noch 
die gisenreaotion. Hier und da aueh fl'ische Blutungen~ vet hllem aueh Bildung 
breiter Blutbgnder unter Durehbrueh des Blutes dureh die d/innen Septen. 
- -  Ueberall auf den lamellSsen Fetzen eine mehr weniger broite Sehieht nor- 
vSser Substanz, die - -  wie be ider  Cyste - -  dutch ein stark vascularisirtes 
5dematSses Gewobe yon tier Unterlage getrennt ist. Auch bier spgrliehe An- 
deutungen yon vorldimmerten Ganglienzellen, zahlreiehe Gliakerne. t{eine 
slderotisehen Verfilzungen, nur locker masehiges odor mehr homogenes Gewebe. 
Zahlreieh verstreute nekrotisehe Plaques mit Transportzellen an der meist 
scharf abgegrenzten Peripherie. 

3. An der Defee tg renzo  (in der vorderen  Vie rh i ige lgegend)  eom- 
plicirto Durehfleehtung versehiedenartiger Gewebe: weitmaschiges blutreiches 
~leningealgewebo sehiebt sieh mitten hinein in deutlieh nervSse Substanzen 
mit kleinen Ganglienzellen und vielen Gliazellen; zwischendureh alto Blutungen 
mit reiehliehem, moist intraeelluliirem Pigment, nekrotisehe Herdehen, fl'isehe 
Blutungen aus don/iberaus diinnwan digen Gef5ssen d er Pin und aus neugebildeten 
Gef~sson, die mit den meningealen Gewebsspalten in das Gewebe eindringen. 
l{eino auffMlende Kernvermehrung, vor AlIem keine Rundzelleninfiltrate. Be- 
senders imponirt noeh das Verhalten des Ependyms~ das vielfach den Connex 
mit der Oberfl~tehe verliert und in Spalten zu liegen kommt. Deutliehe 
Wueherungen seiner Zellen, mehrzeilige and mehrschiehtige Epithellagen, gra- 
nulSse Prominenzen, LoslSsung aus dem epithelialen Verbande, Fo]likel- and 
Ringbildung mitten zwischen neugebildeten und nol~rotisehen Gewebslagen; 
endlieh Bildung yon eomioacten Zellherden, in denen sie als langgestreekte 
Elemente mit vornehmlieh loolst~ndigen Forts~tzen deutlieh kenntlieh sind. 
- -  Allo diese Ependym- und Meningealwucherungen nur dort~ we reiehtiehe 
Zerfallsersoheinungen vorherrsehen. - -  In den Plexusresten reiehe Gefiiss- 
masehen, Pigmentablagerung nnd fi%eho Blutungen; vereinzelte kleine Cysten~ 
deren Ausk]eidung analog de!jenigen ist, wie wir sie bei der ,Blase~'~ resp. 
.~Cyste" besehrieben haben. 

4. Auf den Kleinhirusohnitten sioht~ man /iberM1 strozend gef/iltte 
diinnwandigo Blutr~iume die zu eavernbsen Masehen zusammenfliessen; stellen- 
weise breite BlutbSmder. I(eine Zellanhgufungen. Die l~indenschiehten his zu 
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den Pt~rkinje 'schen Zellen hit. 5domatSs aufgolookert~ bier und da yon 
kleinen Blutungon ~angenagt"~ nur selten yon fliichenhaften Blutungen dureh- 
w/ihlt. Splirliohe alto Blutungon mit grossen pigmentfiihrenden Transport- 
zellen. Im letzteren - -  ouch we man sic sonst an den Defectgrenzen trifft - -  
isr moist nehon dem Pigment noch anderes kSrnohenartiges Transportmaterial 
onthalten, das sioh mit Osmium schw~irzt oder beider  Weigert~schen Mark- 
seheidenfiirbmlg blauschwarz gefgrbt wird; diese Partikelchen documentiren 
sich damit also als Markscheidenbestandtheile. - -  Die P u r k i n j  e'sehen Zellen 
ersoheinen ziemlich klein, abet sonst dentlich. (Oenauares iibe~ dos Verhalten 
der Ganglienzellen konnte sehon wegen der Oonservirung und Pixirung in 
Mfil ler 'soher Fl~issigkeit nicht festgestellt werden). - -  In den tieferen Rinden- 
schtchten und im Mark sind die Gefiisso zwar ouch stark geffillt~ aber nirgends 
sind die Wandungen abnorm d~inn und nirgends kommt es zu Biutungen. - -  
Die Piexusgefiisse wie in den Plexusresten des IIl. Ventrikels; an seinen An- 
haftestellen kleine Blutnngen. 

Nirgends Vergnderungen an den b a s a l e n  GefS.ssen. 
P e n s  und M e d u t l a  ohne Besonderheiten. 
Der Rt iokenmarksquersehni t t  ist besonders in seinem frontalen Durch- 

messer verschm~ilert. Die graue Sabstanz und ihre Zellen lassen grSbere Ver- 
iinderungen (?,t/iller-Prliparatel) nieht erkennetl. Die Strangsysteme sind 
aile markhalti g bis auf die Seitenstrangresto und bis auf Pyramiden- Vorder- 
und Seitenstrangfeld (wie es sich ja auoh bei einem normalen Kinde aus dem 
9. Schwangerschaftsmonate verhalten w[irde). Jedoch zeig't dos Pyramidenfeld 
nichts yon der normalen Felderung yon der Mndelf6rmigen and durch radi~i.r 
gestellte Septen bestimmten Anordnung dot marklosen Fasern; da.sselbe ist 
vielmehr stark zusammengeschrumpft und enthiilt locker faseriges, gliSses Ge- 
webe. In den Vorderstr~ingen ist dies Verhalten nicht so deutlich : die medialen, 
dot" Fissur anliegenden Streifen ersoheinen nnr weniger sehwarz als die lateraten 
Ab ~h e i lo  der Vorderstr~nge.--Nach March i  nur die bei Kindern regelm~issige 
reichliohe TrSpfchonbildung o n t lan  g den Markfasern. 

I I .  ] ? a l l .  

1. [n dot" Flf is  s i gl(ei t im l~teningea,lsaok zahlreiohe [llimatoiflinkristalle. 
2. Auf Sohnitten dutch die N e n i n g o n  ganz der gleieho Befund wie bei 

I.i  nut die Neubildung yon Blntgef~issen nooh ausgedehnter~ die Iloste alter 
Blutungen and die nekrotischen Herde mit ihrer peripheren Resorptionszone 
viol diohtor gestellt. Sehr reiohIiche freie Pigmentablagerang~ viele Transport- 
zellen mit Btut- und Markscheiden-Bestandtheilen. 

3. Die D e f e o t g r e n z e  wie be i I .  An der Substitution deszerfalleoen 
Gewebes bethoilig~ sigh hier " abet nur an bosehriinkten Stellen und zwar in 
tier knsatzlinie des Plexus---derbfaseriges Bindeg'ewebe aus advontitiollen 
W~cherangon; die anderen, oben besohriebene~ Gowebsproliferationen be- 
herrsehen jedoeh auoh bier das Biid. - -  Die Oanglienelemente in den Thalamus- 
resten~ in denen sich einzelne Kerngruppen nicht mehr abgrenzen lassen, er- 
~seheinen stark gesehrumpft~ stellenwoise aueh deutlich v e r k a l k t . -  Der Rest 
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des Hippocampus lgsst auf dem Querschnit L im Grossen und Ganzen noeh die 
hakenfSrmige Gestalt erkennen ; Ganglienelemente fehlen in den oberon Rinden- 
sohichten fast ganz~ in den tieferen liegen sie dicht gedrSmgt~ der Form naeh 
wenig yon einander verschieden, vornehmlieh spindel- und sternfSrmig. 

4. Die K l e i n h i r n b i l d e r  wie beiI. :  ebenso das Verhalten des Hi rn -  
s t a m m e s  und des Ri iekenmarkes .  

Die Gef~sse  an der  Basis ,  tiberhaupt die g rSs se ren  Gefi isse ohne 
Yefiinderung. 

Besonders seien nooh die Opt ioi  erwifhnt 7 die beide Male in ihrem intra- 
craniellen Theile vOllig fehlten; die intraorbitalen Absehnitte sind marklos: 
sehr diinn, das Stiitzgewebe reichlieh. Die Optieusfaserschicht der Retina nut 
angedentet. Der Bau der Retina sonst ohne grObere Ver~inderungen. 

Zusammenfassung. 
Bei einem Zwillingspaar% yon 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 tlirndefect vor; irgendwelche rachitische Hemmungsbildungen 
fehlen. In Fall I. ist ausser dem Grosshirn auch das Stammhirn bis 
zur hinteren Grenze des Diencephalon in den Substanzverlust einbe- 
zogen~ bei II. sind noch Reste vom Thalamus und yore Hippocampus 
ihrer Lage und Configuration nach kenntlich; das fibrige Stammhim 
mit dem Cerebellum ohne makroskopisehe Yerlinderung. Der  Hirndefect 
ist grSsstentheils dutch serSse Flfissigkeit ersetzt~ in der bei II. noeh 
Spuren alter Blutungen nachgewiesen werden konnten; ein Flfissig- 
keitsbinnendruck (gegen die Schiidelwandungen) fehlt. Die Meningen 
sind bei I. grSsstentheils i) zerst6rt, bei II. bilden sie eineu stark vas- 
cularisirten Sack. An der Defeetperipherie~ speciell aueh an der 
Innenfl~iche der weichen Hirnhaut~ zahlreiche nekrobiotische and h~mor- 
rhagisehe Residuen neben Resorptions~ und Reparationsvorg~ngen. Ueber- 
all erhebliehe GefS.ssffillung - -  aueh an makroskopiseh nieht ver~tnderten 
Stellen (Kleinhirn!) - -  und eavernSse Erweiterung der meningealen 
Blutbahnen. 

Schon auf Grund des makroskopisehen Befundes erweisen unsere 
F~tlle ihre ZugehSrigkeit zu jenen Formen seltener Hirndefeete, die 
C r u v e i l h i e r  unter dem Namen der , H y d r a n e n c e p h a l i e "  beschrie- 
ben hat. Damit ist freilieh ffir die Frage nach der Pad~ogenese nichts 
gewouuen. C r u v e i l h i e r  selbst, d e r -  soviel ieh s e h e - ~  als der 
Erste in seiner berfihmten ,,Anatomie pathologique" (Tome I, liw'. ]V)~ 

1) N~mlieh bis auf die lamell5sen~ flottirenden Fetzen- und bis auf die, 
Cyst% die als eystisch ent~rtetes Plexusgewebe aufzufassen ist. 
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das so bezeiehnete anatomisehe Bild yon den Missbildungen bei often 
geb]iebenen Seh~tdeldaehe abgrenzt, sagt tiber das Wesen des patholo- 
gisehen Processes: ,,I1 y a deux esp~ces d~anenc@halies: l 'anene6phalie 
hydroe~phalique et l 'anene6phalie avee l 'absence de la vodte eranienne~ 
ou plutOt avee d4jettement et d6formation des os de la v o f i t e . . .  
I)ans l 'mi et l 'autre cas l 'absenee du eerveau doit &re produite par la 
m6me cause". 

Spgtere Untersuehungen haben diese Ausicht des Autors fiber die 
Aetiologie nieht best~ttigen kSnnen. Die ,aneuc6phalie avee l'absence de la 
voCtte cranienne", d. h. die,Aneneephalie" za g z#oX~ gehSrt zu der Gruppe 
der Rachischisis mit allen ihren Abstufungen; sie repr'asentiren eine 
reine Entwiekelungshemmung~ ein ,partielles Verbleiben auf einer jungen 
Entwieke!ungsstufe"~ ). So wenig aueh die eigentliehe Ursaehe f/it das 
Zustandekommen soleher Spaltbildungen bisher klar ist, so sicher ist 
sie jedoch als WaehsthumsstSrung festgestellt: es bleibt die Versehmel- 
zung der paarig angelegten Urwirbelplatten und tier Wti]ste des Medul- 
larrohres~ mehr weniger vollstgndig, aus. 

Anders be[ der ,,Aneneephalie hydroe6phalique". 
Sie hat mit der Rachischisis nichts zu thun; sie stellt vielmehr 

das Extrem des Hydrocephalus [Ziegler~ Antona) ,  Heseh l~ ) ] ,  wie 
der Porencephalie Iv. M o n a k o w a ) ]  dar, die sich beide ill jenen End- 
zustSnden nieht immer werden mit Sieherheit unterscheiden lassen. Als 
massgebend wilrde man wohl bei der Differentialdiagnose in erster 
Linie das Verhalten der im Schfidelraume eingeschlossenen Flfissigkeit 
ulld ihre eventuellen Einflfisse auf die Gestaltung der Seh~deldeeke be- 
trachten. --  In unseren F~tllen fehlen alle Abnormit~tten des Seh~tdel- 
skelettes, fehlt star Allem eine st~irkere Fltissigkeitsansammlmlg, die 
einen gewissen Wanddruek erzeugen konnte. Wir w~iren somit geneigt: 
sie der poreneephalisehen Hydranencephalie zuzurechnen. 

Es wfirde sieh also hier nut um einen speciellen Fall yon Por- 
encephalie handeln, tier sieh rein qua ntitativ yon den tiblichen Bildern~ 
~dem triehterf6rmigen Substanzverlust im Mantelhirn% untersehiede. 

1) C. v. Monakow~ Ueber die Missbildungen des Oontralnervensystems. 
--- Ergebnisse dor allgemeinen Pathologic und pathol. Anatomie (Os~er tag-  
I, u b a r s c h )  VI. 1899. 

2) Ziegler~ Lehrbnch der Pathologie. 1898. II. Theil. S. 329. 
3) Aaron ,  Hydrocephalien etc. ttandbuch tier patholog. Anatomie des 

Nervensystems. 1904. S. 454. 
4) H e s c h l ,  Neue FSlle yon Poreneephalie. Vierteljahrschr. fiir prac- 

tische Heitk. 1868. Bd. 100. 
5) 1. c. 
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Wit wfirden mithin in unseren F~tllen die gleiehen pathologisehen 
Vorg'~nge voraussetzeu dfirfen, wie sic sonst zu den gewShnliehen por- 
eneephalisehen Defeeten ftihren. Welehe das sind, darfiber sind freilieh 
die Ansiehten sehr getheilt. Den einen Autoren [von KahldenZ),  
MarehandZ)] gilt sie als eine Bildungsanomalie und sie trennen sie als 
e o n g e nit  a le  St0rung yon den spg~ter erworbenen, sogenannten ,Pseudo- 
Poreneephalien" ; die anderen Forseher [in erster Linie g u n d r a ta), v o n M o- 
n akow] ffihren dis Defeetbildung auf pathologisehe Vorg~tnge in und 
an den Gef'Xssen zurfiek, sie sehen keinen Unterehied zwisehen den 
intra- und extrauterin ents~andenen Poreneephalien. Es handelt sigh 
- - n a e h  ihrer Auffassung ~ eben stets um erworbene pathologisehe 
Ver~nderungen in Folge yon Embolie Thrombose, iseh~miseher Erwei- 
ehung, Encephalitis, Trauma ete.~ nieht um eine primfire Entwieklungs- 
anomalie. Die Gegens~ttze zwisehen beiden Theorien~ deren mehr weni- 
get' siehere Fmldirung ausserhalb unserer Betraehtmlg bleiben solt4)~ 
tassen sigh vielleieht dutch die yon C. v. Monakow aufgestellte und 
dureh mannigfaehe Beobaehtung gestfitzte Annahme einigermassen fiber- 
brfieken, dass ein abnorm differenzirtes Gehirn aueh in der sp~iteren 
FOtalzeit oder extrauterin pathologisehen Proeessen eher anheimfallen 
wird, als ein normales. 

Nut soviel fiber die noeh strittigen Fragen naeh der Aetiotogie der 
Poreneephalie; es dfirfte genfigen~ uns die Wegriehtung zu weisen bei 
der Untersuehung fiber das Wesen des vorliegenden anatomisehen Pro- 
eesses und uns die Anhaltspunkte dafiir zu geben, inwiefern sieh unsere 
k;rgebnisse mit  den skizzirten Ansiehten in ginklang bringen lassen. 

Unsere F~tlle erfNlen die erste Bedingung~ die yon Kah lden  und 
} l a r e h a n d  ffir die eehte Poreneephalie verlangen: sie sind congenital. 
Wir wiirden also weiter noeh danaeh zu suehen haben, ob aueh wirk- 
fiche Waehs~hmsst~irungen mit der Defeetbildung in Zusammenhang 
stehen. Der Defect selbst ist so ausgedehnt und seine Peripherie dutch 
die nekrobiotisehen und regsnerativen~ wie dureh die h~,imorrhagisehen 
Vorg~inge zu eomplieirt ffir eine eindeutige histologisehe Analyse, so 
class hier tier subjeetiven Auslegung des Einzelnen noeh mehr Spiel- 

1) yon Kai~lden, Ueber Porencephalie. Ziegler's Beitr~ge. Bd. XVIII. 
S. 231. 

2) Marchand~ Ueber Mikroeephalie etc. Ber. der naturw, Gesellseh. 
in Marburg. 1892. 

3) Kundrat~ Die Porencephalie. Eine anatomisehe Studie. Graz 1882. 
4) S. darfiber die cir. Arbeiten yon yon Monakow und yon Kahlden;  

deft finden sich auch ausffihrliehe Literaturangaben. 
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falsehe Poreneephalien 
genitale Defeetbildung 
doeh besser, zwisehen 
zu trennen, allerdings 
kSnnen, in der Weise~ 
(s. o.). 

raum gegeben ist, als bei dem gew6hnliehen triehterf6rmigen 8ubstanz- 
verlust. So gl-mbe ieh~ dass z. B. der Befund an der Hippoeampus- 
Rinde (s. o.) im Sinne sowohl der einen, wie der anderen Theorie ge- 
deutet werden kOnnte. Eine Coineidenz des Defeetes mit Bildungsano- 
malien an den erhaltenen Centraltheilen - -  wie sit yon Kahlden  be- 
ders betont - -  ergaben unsere Untersuehungea nieht. Der Ausfall der 
Pyramidenbahnen ist zweifelsohne ein seeund~rer Vorgang. 

Wit wtirden nun dig anderen, die sogenannten ,,Gef~isstheorien" 
(ira weitesten Sinne!) zu unseren Befunden stimmen'? Welehe intrau- 
terin erworbenen Proeesse kfimen in Betraeht? 

yon Kah lden  selbst giebt ffir einzelne , a b w e i e h e n d e "  F~tllc 
<lie Thatsaehe zu, dass sieh da , , e rworbene"  Zerst6rungsproeesse in 
der F6talzeit abgespielt haben. Damit verliert unseres Eraehtens frei- 
lieh seine Eintheilung in eongenitale oder eehte und erworbene oder 

sehr an Praeision, da demnaeh aueh eine con- 
erworben sein kann; vielleieht wSre es dram 
Waehsthumsanomalien und Zerst6rungsproeessen 
mit der Reserve, dass sich beide eombiniren 
wie es yon Monakow auseinander gesetzt hat 

[n unseren Fiilien w~re miter den erworbenen ZerstSrungsprocessen 
eine t r au  m a t i s che  Entstehung ohne Weiteres auszusehliessen. 

Von den C i r c u l a t i o n s s t 6 r u n g e n  scheiden fiir uns die h~iufiger 
(:onstatirten Gef~ssverschliisse durch Thrombose~ Embolie und arteriiti. 
sche, specifische oder nicht speeifische Entzfindungen (F. Schulze ,  
L imbach ,  Salge ,  ~!aha~m) ebenfai|s gleich aus: fiir alle diese Er- 
krankungen liessen sich keine Anhaltspunkte finden. Auch eine Ge- 
fiissver6dung, wie sie Hesch l  in seinem F a l [ e -  der dem unseren 
sonst recht ~hnelt - -  sub, liegt nicb_t ~or. Es bliebe dalm noeh die 
sog. ,iseh~misehe Nekrose" im Gefolge einer allgemeinen Anftmie, wie 
sie K u n d r a t  besonders betont hat. Die An~mie der Mutter, die naeh 
einem Gelenkrheumatismus sehr bleiehsfiehtig geworden war, und das 
Auftreten ,,aeuter gerzinsuffieienzerseheinungen" in der zweiten Sehwan- 
gersehaftsh~tifte, beides waren ja gewiss Moment% die ein Zustande- 
kommen der Iseh'~mie im Sinne Kundra t ' s  verstS~ndlieh maehen 
k5nnten. Aber freilich sind solehe Allgemeinsymptome bei Sehwan- 
geren doeh reeht hitufig und die Poreneephalie eine rela.tiv seltene 
Krankheit. 

Was bei uns das Wesen der C i r e u l a t i o n s s t S r u n g  aus-  
maeh t ,  das ist  (lie a n a t o m i s c h e  S t r u e t u r  der  GefS~sse des 
P lexus  und der Meningen und ihre  g e g e n s e i t i g e  Verbin-  
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dung. Die fiberzeugendsten Bilder dafiir liefern die makroskopiseh 
nieht veranderten Gebiet% besonders dam l(leinhirn. Das ganze menin- 
geale Masehenwerk stellt ein breites Blutgefassnetz dar~ die der Rinde 
anlagerndeu GefAssztige sind in prall gefiillte cavern6se Hohh-~tume 
umgewandelt. Die Wanddieke tier Gefg~sse steht in gar keinem u 
niss zu deren Lumen, besonders an tier Eintrittsstelle der Piagefiisse in 
die Rinde. Allerdings sind aueh die das Parenehym durehziehenden 
Geffi.sse meisC sehr hyper~miseh und ihre Wandungen abnorm zart~ nir- 
gends abet kommt es deft zu eaverngsen Verb~inden oder gr0sseren Extra- 
vasaten. Diese entstehen besonders h~iufig ,nn den Eintrittsstellen der 
Gefasse in die Rinde; deft scheinen ihre Wandungen besonders em- 
pfindtieh, Abet aueh an den Anheftestellen der Plexus begegnet mat~ 
frisehen durehbluteten und schon etwas 51teren pigmentirten [-Ierden. 
- -  Beweisend nattirlieh ftir das Bestehen einer eehten Gef~tssanomatie 
kgnnen nur diejenigen Partien sein, die mit dem Defect direct niehts 
zu thun haben; denn eine Erweiterung und Neubildung yon Geffissen, 
wie deren grosse Neigung zu Blutungen geh6ren zu den hgufigsten Be- 
funden an tier Defeetgrenze gew0hnlieher Porencephalien. Umgekehrt 
dfirfte aber der Sehluss bereehtigt sein, diese an Stel[en ausserhalb 
des Defeetes sieh ~bspielendeu Vorg~inge als Auskl~nge des frfiherc~ 
welt grossartigeren Zerst0rungsproeesses zu deuten, ftir den eine au- 
dere Aetiologie nieht gefuuden werden konnte. Mit der Annahme: dass 
diese Gefi~sswandhypoplasie uud die teleangiektatisehen Bildungen, u ie 
wir sie jetzt noeh an den Plexus und den Kleingirnmeningen naeh- 
weiseu k0nnen~ aueh in einem frfiheren Stadium fast aussehliesslieh nur 
aualoge Gef~,i.ssbahnen betroffen hagen, wfirdeu die Dimensionen des 
Ausfallsgebietes gut tibereinstimmen: v6llige Zerst0rung des Mantelhirns~ 
mehr weniger totale Destruction der basalen Ganglien und aueh des 
Zwisehenhirns 1). 

Allerdings ist das histologische Bild doeh nicht fiberall so einfaeh; 
an manehen, wenn aueh reeht besehr~inkten Stellen gesellen sieh zu 
den Cireulationsst0rungeu noeh reparative Vorg~inge. Diese zeiehnen 
sieh vor den eint3ehen Resorptitmsvorg'~ngen, wie sie ja  im Allgemeinen 
das Bild an der Defeetgrenze beherrsehen, dadurch aus, dass sieh hier 
Wueherungen yon retieul~rem ~Ieningengewebe mit Bindegewebssprosseu 

1) Die starko Betheiligung der basalen Ganglien und des Zwisohenhirns 
an der Defeetbildung efldg~rt sich a.us der fgtalen Blutversorgung: Die Arteria 
chorioidea beherrscht hier ein grosses basales Territorium: das spg.ter: mit der 
l~tickbildung des Plexus und der Ausbreitung der sog. lmrzen basalen Ge- 
f/~sse, an die letzteren ~bgetreten wird, 
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der adventitiellen Hfillen zu einer Substitution der nekrotischen und 
Mmorrhagisehen Horde vereinigen. Es mfissen sich hier also starkere 
bioplastische Roize geltend gemacht haben~ die sich nicht einfach in 
einer zelligen Resorption der nekrotischen Massen und des Blutfarb- 
stoffes erschbpfen~ sondern die einen reparatorisehen Ersatz anstreben. 

Ein soleher Uebergang vou potentie]ler biop|astisber Energie in die 
kinetische (Weige r t )  bestimmt die Bilder vornehmlich an jenen Stellen 
der Defeetbegrenzung~ die der Zwischen-Mitte|hirngrenze in I. und dell 
Thal,nmusresten in I[. angehbren. Auch hier sind mit dem Schwunde 
yon Gewebsmaterial die Widerst~nde weggefallen, welehe die  histolo- 
gisehen Componenten normaler Weise in Spannung hielten. Das giebt 
sieh am deutliehsten in dem Verhalten des E p e n d y m s  kund. Seine 
Zellen erzeugen nieht allei.n'eine neue Brut, die sieh nun zuerst mehr- 
zeilig, dann mehrsehiehtig iiber einander ordnet~ sondern sie verlieren 
den Zusammenhang mit der Oberflbieh% gerathen mitten in das theil- 
weise nekrotisehe, theilweise neugebildete Gewebe und betheiligen sieh 
so an den Regenerationsproeessen. Dabei zeigen sie die Tendenz~ ihre 
ursprfingliehe V e r b a n d s a r t -  n~imlieh die, sieh zu Sehl~iuehen und 
Ringfollikeln zu ordnen - -  zu bewahren, aueh dort, wo sie in tiefere 
Gewebsspalten gedmngen sind. - -  Sie erinnern so an die Wueherungen 
des Keim- resp. Pollikelepithels des Ovariums, die besonders in man- 
ehen adenomat0sen Bildungen, den sog. ,Follikulomen", gern die ur- 
sprfingliehe Verbandsart festhalten. -- Andere AbkOmmlinge des Ven- 
trikelepithels verlieren jedoeh ihren epithelialen Connex und gleiten 
g~tnzlieh aus dem Verbande. Sie liegen dann oft noeh in kleinen Herden 
beieinander als langgesteekte~ noeh an den ursprtinglieh eylindrisehen 
Charakter erinnernde Elemente; an ihren Enden vetjtingen sie sieh und 
gehen direct in kr~ftige Forts~itze fiber. 

So betheiligen sieh drei wohl yon einander gesehiedene Gewebs- 
arten an der Reparation: das adenoide Meningealgewebe, das Bindege- 
webe der Gef';tsshtillen und das Ependym. Eine deutliehe Wueherung 
gliOser E i e m e n t e -  soweit man nieht die Ependymwneherungen dar- 
unter reehnen muss - -  feblt; vor Allem kommt es jedenfalls nirgends 
zu sehwieligen, sklerose~ihnliehen Narbenbildungen, - -  

KOnnten diese Proliferatlonsvorg~inge nieht aueh entzfindlieher Natur 
sein? Die einfaehe, wie die entztindliehe Reparation dienen ja beide 
dazu, eine Gewebsl~ision auszugleiehen; was aber diese vor jener ,,aus- 
zeiehnet ist das~ dass sie, wenlgstens in einem Theile ihres Ver- 
1,nufes~ yon CireulationsstOrungen und pathologisehen Exsudationen~ ins- 
besondere yon einer Emigration yon Leukoeyten begleitet ist" (Z ieg-  
let) .  In unseren i~'tillen ist aber eine Betheiligung der Leukoeyten an 
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den Proliferationsvorg~ngen minimal; nur die Transpor tze l len-  und 
diese sicher auch nur zu einem Theile - -  diirften stellenweise leuko- 
cyti~rer Herkunft sein. Die Flfissigkeit im Schgde]raume ferner ist woh[ 
einwandsfrei als H y d r o p s  ex vaeuo aufzufassen; eine Fibrinaus- 
schwitzung fehlt. Die Blutungen endlich und das Oedem des subpialen 
Nervensystems finden ihre Erklttrung in den CirculationsstSrungen, die 
sieh selber wieder aus der anatomischen Structur der Gefgsse ableiten. 
Mit dieser Bewerthung der Proliferationsvorgange nnd gleiehzeitig mit 
der Feststellung, dass anderwarts nirgends Zeiehen entztindlicher Pro- 
cesse gefunden wurden, wSre die Frage naeh einer f6talen Encephalitis 
[Henoehl)]  in negirendem Sinne beantwortet. 

Unsere  p a t h o g e n e t i s c h e n U n t e r s u c h u n g e n  e rg ab en  somit~ 
dass die H y d r a n e n c e p h a l i e n  b e i u n s e r e m Z w i ] l i n g s p a a r e  i h r e  
Ursache  in e inem h a e m o r r h a g i s c h e n  Z e r s t S r u n g s p r o c e s s  
haben~ tier t he i l s  d u r e h  d i r e e t e  Ze . r t r t immerung des nervSsen  
G e w e b e s :  the i l s  du t ch  die aus der C i r c u l a t i o n s s s t S r u n g  
r e s u l t i r e n d e  Nekrose  den S u b s t a n z v e r l u s t  bewi rk te .  Spuren  
d iese r  u  f inden sich in der blut-  und b l u t p i g m e n t -  
r e i c h e n  P r o l i f e r a t i o n s z o n e  an der P e r i p h e r i e  des Defec tes ,  
ebenso  an den den P l exus  and den Meningen a n l i e g e n d e n ,  
noch  e r h a l t e n e n  Hi rn the i l en .  Der h a e m o r r h a g i s e h e  Process  
ha t  mi t  einem a r t e r i i t i s ehen~  t h r o m b o t i s e h e n  oder  embol i -  
schen Gef i i s sversch luss  n i eh t s  zu thun;  er s t e l l t  s ich auch  
n ieh t  als B e g l e i t e r s c h e i n u n g  e ine r  E n c e p h a l i t i s  dar. Se ine  
E n t s t e h u n g s b e d i n g u n g e n  sind v i e l m e h r  in tier enorm dfinnen 
Gef~tsswandung za suchen und  vor  Ai lem in der  a u s g e s p r o -  
e h e n e n  Tendenz  der Blu,tgefgsse~ zu e a v e r n 6 s e n  Hohlr~tumen 
z u s a m m e n z u f l i e s s e n .  I h r e  A u s b r e i t u n g  hat ,  resp. ha t t e  diese 
G e fgs sa noma l i e  in den Blu t l e i t e rn~  die dem Plexus  ange-  
hSren~ und besonde r s  in denen,  die ih ren  Wee auf mehr  we- 
n iger  l ange  8 t r e c k e n  in den m e n i n g e a l e n  M a s e h e n r g u m e n  
nehmen.  

1) Henoch~ Casper's Woohensohrifg fiir die gesammto Heilkunde. 1842. 
1%. 41. 


