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Aus den Ansgalten f/ir Epileptisehe zu Bethel bet Bielefeld. 

Ueber Megalencephalie. 
Yon 

Dr. reed. Yol land,  
Oberarzt in  Bethel bei  Bielefeld. 

(ttierzu Tafel XX und 13 Abbildungen im Texk) 

0 b w o h l  bis jetzt schon in der Literatur yon ether ganzen Reihe 
abnorm grosser und sehwerer Gehirne beriehtet wurd% so ist die Zahl 
der m i k r o s k o p i s c h  untersuehten F~ille bis jetzt doeh ausserst gering. 
Im Hinblick darauf und in Rfieksicht auf das Interesse, was diese Ab- 
normit~t ffir das Studium des Sehwachsinns, speziell aueh des jugend- 
lichen, verdient, dtirfte es vielleieht angezeigt sein: auf diese Hirnano- 
malie etwas n~her einzugehen und zwar all der Hand eines hier zur 
Beobaehtung gekommenen Falles~ der intra vitam mit Epilepsie und 
Sehwaehsiml kombiniert war. 

F. T.~ geboren den "25. 1. 87~ gestorben den 4. 9. 09 an Lungenent- 
zandung. Der Vater ist gesund~ hat.wegen Kurzsichtigkeit nicht gedient, will 
stets massig gewesen sein und sieh nie geschlechtlich infiziert haben. Die 
Mutter lebt und ist gesund; hat nach den Akten einmal abortiert. Ein Bruder 
hatte mehrmals Zahnkr~mpf% ist schwach begabt~ energielos and weil~ als 
harmloser Pileglir~g in ether Anstalt. Sonst angeblich keine iosychopathische 
Belastung in der Familie, ebenso keineNeigung zu abnorm grosserI(oiofbildung. 
Pat. war eine (~uerlage. Die @eburt verlief wegen des abnorm grossen Kopfes 
iinssert schwer (Wendung dutch den Arzt: Asphyxie des Kindes). Die Mutter 
stillte das Kind 1~/2 Jahre. Geistig blieb Patient sehr zurfiek~ war Bettn~sser 
bis ins 6. Jahr. Halbj~ihrig wurde er an ::Blutsehwamm" der linken Hand 
operiert und achtmal naehoperiert in Zwischenriiumen yon ca. je 6 Monaten. 
In den ersten Jahren sol1 Pat. an Skrophulose gelitten haben. Als Kind war 
er sehr furehtsam und sehreel~haf~. Im 10. Jahre, naeh den Akten 1 Jahr vor 
Ausbruch der Epilepsi% wurde er yon einem gadfahrer iiberfahren und erlitt 
dabei eine Kopfverletzung~ keine Seh~delfl-al~tur. Im 14. Lebensjahr trat der 
erste hnfall anf der Strasse ohne direkte Veranlassung auf. Die Entstehungs- 
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ursache wurde in ,,angeborenem Wasserkopf a und der oben genannten Ver- 
letzung gesueht. Aus den Sshulzeugnissen des Pat. yon 96--02 geht hervor, 
class Pat. aufmerksam, fleissig war, und sich gut betrug. In l~eligion und 
Lesen leistete er Befriedigendes, sehwaeh blieb er im Reehnen, Schreiben und 
Singen. Auch ftir Handarbeiten zeigte er gar kein Geschiek. Er wurde aus der 
ersten glasse entlassen. 

Die yon den Angeh6rigen beobaehteten t{rampfanfi!le begannen ohne 
Aura, mit lantern Sehrei, dann Bewusstlosigkeit nnd Zusammenzueken des 
KSrpers. 0efters wurde Zungenbiss und bisweilen ngehtliehes Einngssen be- 
obaehtet. Die Anffi]le traten meist morgens im Bett auf und wiederholten sieh 
3--5 real im Jahre, nur ein einziges Nal wurden 3 Anfiille an einem Tage be- 
obaehtet. 

Aus dem Aufnahmebefund am 15.4.07 : 172 em grosser, junger ?,lann in 
leidliehem Erniihrungszustand mit sehlaffer, welker Muskulatur. Auffallend 
grosset, symmetriseh gebauter Sehidel, sein Umfang betr~igt 62 em (55)i) 

frontookzipitaler Durehmesser 21,5 (20) 1) 
biparietaler ,~ 17,5 (16) i) 
bitemporaler ,, 1~t~5 (12) i) 

Auf der Haut der Augenbrauen~ Nasenwurzel und unter dem reehten 
Auge befindet sieh ein troeknes, sehuppendes Ekzem. Ohrmuseheln gross, 
massig~ OhrlS~ppchen breit~ angewachsen. Nasenwurzel etwas eingesunken. 
Des Gesieht entspricht der Grgsse des Schidels (vergl. Photographie). Pupillen 
gleich welt, reagieren aufLiehteinfalI und Akkommodation. Strabismus 
divergens. Mund und Zihne in ungepflegtem, sehleehten Zustande. Bissver- 
letzungen an der Zunge. Stirnrunzeln und Nasertimpfen kann Pat. auf Geheiss 
nieht ausfiihren. Beim Laohen ist die Faltenbildung' reehts etwas schwiieher 
als linl~s. Die inneren Organe ohne Besonderheiten. Des Skrotum ist stark ver- 
grSssert. Die Haut el~zematgs; links eine leieht reponierbare grosse Inguinal- 
hernie. 

An der linken Hand ausgebreitete Narben (vom operierten Angiom her- 
dihrend). 

N e r v e n s y s t e m :  I{ein Romberg, Bindehaut-, Trizops-, Bizeps-~ Baueh- 
und reehter gremasterreflex in gleieher Stgrke vorhanden. Linker Kremaster- 
reflex nieht deutlich auszulgsen. Patellarsehnenreflexe beiderseits gesteigert, 
kein Fussklonus, Babinski negativ. Sensibilitiit intakt. 

P s y c h i s e h e r  Befund:  Pat. ist v611ig orientiert fiber Ort, Zeit und 
persSnliehe Verhgdtnisse, besitzt einige diirftige Sehulkenntnisse in Geographie 
und Geschiehte. Schreiben and Abs'chreiben gelingt in ungesehiekter Art und 
Weise mit grossen, schiefstehenden Buchstaben. Additionsaufgaben bis zu 
zweistelligen Zahlen lgst er noeh am besten 7 yon Subtraktions- und Divisions- 

1) Die eingeklammerten Zahlen bedeuten die Durehsehnitbmasse nach 
u  
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aufgabenwerden nur die einfaehsten Exempel gelSst. Vorstellungsinhalt d/irftig~ 
so dass Pat. als schwaehsinnig bezeiehnet werden muss. 

Zwei Tage naeh der Aufnahme wurde ein ausgesproehener epileptischer 
Anfall mit gleiehmiissig beginnendem~ tonischem Kontraktionszustand der 
KSrpermuskulatur und naehfolgenden heftigen klonisehen Zuekungen tier 
Extremit~ten beobaohtet. 5Iach etwa 2 Stunden erfolgte ein zweiter Anfall yon 
gleichem Charakter. 

Im weiteren Verlaufe tier Anstaltspflege wurden monatli~h 1--3 AnNlle 
beobaehtet~ die ebenso wie die obigen verliefen~ petits reals wurden nir fest- 
gestellt. Der Kranke zeigte sich als ein schwieriger Patient~ der zeitweise sehr 
laut und unvertr~glich war~ und gegen sehwS~ehere Mitkranke h~iufig t~itlich 

Fig. 1. 

wurde. Auffallend war~ d~ss beim :Pat. sich zeitweise heftige Kopfschmerzen 
mit leichten Fieber- und soporSscn Erseheinungen vou zwei-bis dreitggiger 
Dauer einstellten~ die in unregelm~ssigen Zeitriinmen, alle 2--3 i~Ionat% auf- 
traten und n ieh t  in offeusiehtlichem Zusammenhang mit den epileptisehen 
Insulten standen. Infotge seiner grossen Ungesehiekliehkeit l~onnte er, wean 
er bei guter Stimmung war~ nur zu einfaehsten Hantierungen verwandt werden. 
Im Laufe der Anstaltspflege nahmen seine GeisteskrS~f~e weiterhin langsam ab. 

Sehr hartnS~ckig gegenfiber therapeutischen Yersuehen erwies sieh der 
husschlag im Gesicht, der sieh zeitweise aueh an der Kopfhaut etablierte, 
ebenso der Aussehlag an der Skrotalhaat. 

Am 4.8 .09 erkrankte Patient an einer Pneumoni% die am 4. 9.09 den 
Exitus letalis herbeiffihrte. 
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Aus dem S ekti onsbefund  sei folgendes hervorgehoben : 

Schadel liingsoval, anniihernd symmetrisch, Diplog sehr dick. Zwischen 
den tiefen Impressiones digitatae erhebt sich wulstartig die Knochenmasse der 
Tabulavitrea. Ni~hte fiberalldeutlich. Schgdelbasis iiberall symmetrisch, in ihren 
Dimensionen der Konvexitg~t entsprechend. Klivus in der gewShnlichen Weise 
abfallend, die Hypophysis nicht vergrSssert. Sehgdelkapazi t~ i t  ca. 1830, 
I t i r n g e w i c h t  1874 g. Dura mitteldick, ihre Innenfl~iche glatt. Die weichen 
Hirnhiiute an der Konvexit~t, namentlich in der Stirn- und Scheitelgegend ver- 
diekt und getriibt, yon der tlirnsubstanz glatt und ohne Substanzverlust ab- 
ziehbar~ die Gef~sse in mittlerer Ffillung. Hydrocephalus externus ~usserst 
gering. Beide Hirnh~lften symmetrisch; die Hirnwindungen nicht abgeplattet, 
breit und plump, Windungstypus gut ausgebildet, wenig Oedem der Hirn- 
masse. Graue Substanz anscheinend yon gewShnlicher Breite. Die Seiten- 
ventrikel verh~ltnismassig eng~ enthalten nur sehr geringeMengen klarerFlfissig- 
keit; ihr Ependym ist glatt~ Plexus zart. Lip.kes Ammonshorn slderotisch, 
Hirnstamm und Kleinhirn vergrSssert~ in ihren Dimensionen dem Grosshirn 
entsprechend. Gehirnnervenst~mme gleichfalls entsprechend verdiekt; gficken- 
mark konisch~ etwas voluminSser als gewShnlich~ desgleichen die Spinalwurzeln. 

Uebr iger  O r g a n b e f u n d :  

Persistierende Thymus~ Gewieht 21~5 g. Schilddrfise asymmetrisch: der 
liuke Lappen fehlt~ daffir fiudet sich ein dicker, wulstfgrmiger Isthmus (vergl. 
Fig. 2a und 2b). Beischilddrfisen ohne Besonderheiten. Fneumonie beider 
Unterlappen. Herz- und Abdominalbefund ohne Besonderheiten. 

F~ir die h i s t o l o g i s c h e  U n t c r s u c h u n g  wurden B15cke aus Stirn- und 
Schli~fenwindungen, sowie aus dem Parazentralliippchen, den Zentralwindungen 
und der Okzipitalregion verwandt. Ferner wurden aus der Markmasse, der 
vorderen und hinteren Hirnhglfte, aus den beiden Kleinhirnhalbkugeln und dem 
Wurm~ sowie veto Pens, der Medulla oblongata und dem Riickenmark Priiparate 
mit Hilfe der modernen Untersuehungsmethoden angefertigt. Weiterhin wurden 
mit ttilfe der Fettf/~rbung und Eisenh~matoxylin ~ van Gieson-Methode Unter- 
suchungen der KSrperorgane einsehliessliah der sogenannten Blutdrfisen vor- 
genommen. 

Yon den Resu l t a t en  der h i s t o l o g i s e h e n  U n t e r s u c h u n g  ist vor 
allem das Vcrhandensein der Chas l i n schen  Gliose hervorzuheben, die sich 
fiber die ganze Hirnrinde ausbreitet, und am stErksten in der Okzipitalgegend 
(vergl. Fig. 3) ausgebildet ist. Danach folgt hinsicbtlioh der IntensitEt die 
Frontalrinde (vergl. Fig. 4a und 4b) und Parazeutralgegand. Zahlreiche Glia- 
zellen sind dem Grad der Giiose entsprechend in die Rindenperipherie ein- 
gestreut, eohte Spinnenzellen siud unter ihnen nur sehr sp~rlieh anzutreffen. 
Yon der tangential verlaufenden Gliafaserung senken sich zahlreiche zarte 
Fgden in die tiefen R[ndenschichten~ und treten mehrfach mit Gef~sswgnden in 
Verbindung. Bemerkenswert dtirfte vielleichC sein~ dass bei diesem Falle die 
Gliawueherung besonders deutlieh auch mit der Eisenhgmatoxylin = van Gieson- 



Fig. 2 a. Fig. ~ b. 

Schiiddr/ise yon vorn und  seitlioh. Sehilddr[ise yon [inks. (i = Isthmus.)  

Fig. 3. 

Gliose der Okzipitalrinde. Sehwaehe Vergr~sserung. 
Gef~irb~ naeh We~gert-Bendas Gliamethode. 



l?ig. 4a. Gliose der Fron~alrinde, besonders inbensiv betroffene Stelle. 
Schwache VergrSsserung. ]05irbemethode Weigert-Benda. 

Fig. ~ b. Gliose der Frontalrinde bei stS, rkererVergrSsserung (Zeiss, Obj. D, Okul. 4). 
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Methode zur Darstollung kommt. Hinsichtlich des Zellbofundes ist festzustellen, 
dass die S c h i c h t e n  der P y r a m i d o n z e l l e n  in fast  a l len  g i n d e n -  
g e b i e t e n  n i ch t  d i e g e w S h n l i c h e B r e i t e  und A u s b i l d u n g  bes i t zen ;  
ihre Elemente stehen vielfach welt auseinander. Die Schicht der grossen 
Pyramidenzellen zeigt an vielen Stellen eine besonders dfirftige Entwicklung 
ihrer Elemente hinsichtlich ihrer GrSsse und Zahl. 

Fig. 5. 

Okzipitalrinde, grosse gangliongre Elemente. Sehwaehe VergrSsserung. 
F~,rbung mit Cresylviole~t PAR,. 

Bem~rkenswertist derZellbefund in der Okzip i ta l r inde .  Naben einem 
a u f f a l l o n d  g ros sen  Ze l l r e i eh tum yore KSrne r typus  sind hier sp~irlich 
in die oberen~ zahlreich in die tieferen Rindenschichten abnorm grosse  
p y r a m i d e n z e l l e n a r t i g e  E lemen te  eingestreut~ die in ihren Dimensionen 
den Betzschen Riesenpyramiden sieh n~ihern (vergl. Figuren 5--9@. Einen 
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Fig. 6. Okzipitalrinde, grosse gangliongre Elemente. 

Fig. 7. OkzipitMrinde, zwei grosse ganglion~ire Elemente. 
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grosscn Reichtum yon E l e m e n t e n  des K S r n e r t y p u s  weisen auch Sehnitte 
aus der S t i r n r e g i o n  und dem P a r a z e n t r a l l S ,  p p c h e n  auf. 

Die V a s k u l a r i s a t i o n  erscheint in allen Rindenpartien vermehrt. Die 
Gefg~sswandungen sind zart und weisen keine Infiltrationen auf. 

Die Untersuehung des Hemisphg~renmarks  ergibt keinen bemerkens- 
werten Befund. In der u  sind in einiger Entfernung veto 
Aquiidukt ziemlich zahlreiche Amyloidkugeln anzutreffen. Ein wiehtiges 
gesultat ergibt sich wieder bei der histologischen Untersuchung der K l e i n -  
h i r n r i n d e .  Ein mitten aus der Peripherie der rechten Lobus quadrangularis 
herausgeschnittener Block weist an allen Prgparaten in deren Rindenperipherie 

Fig. 8. 

Okzipitalrinde, grosse gangliongre Elemente. 

g r o s s e  h e l l e  Z e l l e n  auf~ die moist in Gruppen sich an- und fibereinander 
reihen, stellenweise aber auch in der Peripherie einzeln anzutreffen sind. 
Eigentiimlicherweise verh~lt sich dere n Protoplasma abweisend gegen die ver- 
sehiedensten P~rbemethoden~ w~ihrend ihr Kern durch eine Affinitg.t zu den 
verschiedenen Farben ausgezeichnet ist (vergl. Tar. XX, Fig. 10). Eine genaue 
Durohforschung des Wurms sowie der linken Kleinhirnhemisphg~re l~isst diesen 
Befund vermissen~ dagegen finden sieh wieder bei einem andern Block auf einem 
Sehnitt arts tier rechten Kleinhirnhemisphgre in der Molekularschieht zwei  
g r S s s e r e  G e b i l d e  gem A u s s e h e n  der P y r a m i d e n z e l l e n ~  deren Auf- 
treten in der Kleinhirnrinde fiberraschen muss (vergl. Tar. XX~ Fig. 11). 
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Fig. 9. 

1 2 3 7  

Okzipitalrinde, zwei grosse ganglionitre Elemente. 

Fig. 9 a. 

Die beiden grossen gangliongren Elemente yon Fig. 9 bei starker VergrSsserung. 
(Zeiss, Immers., Apoehrom, Okul. zi.) 

In die Augen fallend ist beim vorliegenden Organbefund die vo lu -  
minSse  G e h i r n e n t w i c k l u n g ,  die zu dem abnorm hohen Gehirn- 
gewicht yon 1874 g geffihrt hat. Das mittlere Hi~:ngew[eht beim er- 
waehsenen Mann vom 15.--50. Jahre wurde yon M a r e h a n d  bekanntlieh 
aut 1400 g, das des erwachsenen Weibes auf 1275 g berechnet. In 
Rtieksieht auf die enormen Sehwankungen im Hirngewieht des er- 
wachsenen Europ~ers, auf die aueh M a r c h a n d  aufmerksam maeht, 
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~ussert sich Z i e h e n  (3) dahin, dass man eigentlich nut sagen kann, 
dass alas durchschnittliche Hirngewicht des erwachsenen Mannes je nach 
StammeszugehSrigkeit usw. zwischen 1280 und 1460, das des erwachsenen 
Weibes zwischen 1140 und 1340 g zu schwanken scheint. M o n a k o w  (4) 
macht darauf aufmerksam~ dass das Gehirngewicht his zu 1100 g 
sinken kann, ohne dass geistige Defekte in Ersctleinung zu treten 
brauche~l. In Rficksicht auf den vor]iegenden Fall wollen wir die 
Minimalzahlen der beobachteten Hirngewichte nicht niiher beriihren~ 
sondern uns nur kurz den Maximalzahlen zuwenden~ yon denen die haupt- 
siiehlichsten, soweit aus der Literatur zug~tnglich~ hier folgen m{Jgen: 

21j~ihriger epileptischer Idiot 2850 g (Fall Wals era). 
Erwaehsener Schwachsinniger 2480 g (Fall S imm s). 
Bauer gustan~ mit gew6hnlichen Geistesgaben~ 2222 g (Fall 1~ u d el p h i). 
10j~ihriger schwachsinniger Knabe 2069 g (Fall Fle ts c her). 
Miinnlieher Erwachsener (gut begabt) etwa 2028 g (Fall Obers te iner ) .  
Tm'genjeff etwa 2012 g (nach W. Krause  2170 g). 
Cromwell 2000 g (yon O b e r s t e i n e r  nieht als richtig anerkannt). 
23j~hriger Patient mit epileptisehen Anfgllen in der Kindheit 1995 g 

(Fall Anton). 
43jghriger frfiher intelligenter Epileptiker mit verdickten H~.uten 1993 g 

(Fall Grant) .  
Derselbe ohne verdiekte g~ute 1900 g (Fall Grant) .  
Franz~isischer Politiker Bouny 1935 g. 
Erwachsener Arbeiter~ etwa 1925 g (Fall B i s e h off). 
Dreijiihriges raehitisch-tuberkuliises Kind mit hydrozephalischen Er- 

scheinungen 1911 g (Fail Virchow). 
Analphabet etwa 1899 g (Fall ~Iorris). 
54j~ihriger Mann 1872 g (Fall g i rchow) .  
Cuvier (63jiihrig) 1861 g (naeh T h u r n e r  und Broca  1830 g). 
16jghriger epileptiseher Knabe 1860 g (Fall v. H ansemann).  
70jghriger Taubstumme b sp~iter erblindeter Idiot 1850 g (Fall Mi d d le- 

mass). 
Seohsjghriges Kind 1840 g (Fall Lorey).  
45ji~hriger Mulatte 1830 g (Fall tI al d e rm an). 
75jghriger Mann 1814 g (Fall Wilson). 
Byron, 36Jahre alt~ 1807g (yon Ob e r s t e ine r  nicht als richtig anerkannt). 
Bismarck (83jiihrig) 1807 g. 
24jghriger Mann 1790 g (Fall Marchand).  
Abererombio 1780 g. 
13jiihriger Knabe 1732,5 g (Fall u  
23j~hrige Magd 1675 g (Fall u  
Thackeray (52j~thrig) 1660 g. 
10 Monate altes Mgdchen 1630 g (Fall Varlet). 
23jahrige Blumenmaeherin 1508 g (Hall I tSstermann).  
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Napoleon II[ (65jiihrig) 1500 g. 
Gauss (78jiihrig) 149"2 g. 
Broca (65j~ihrig) 1485 g. 
Mommsen (85j~hrig) 1425 g. 
Helmholtz (73j~ihrig) 1420 g. 

Aus dem Schadelinhalt berechnet: 
Kant (80jEhrig) 1650 g. 
Schiller (46j~ihrig) 1580 g. 
Dante (56j~hrig) 1420 g. 

Freilieh muss bei diesen Zahlen der Hinweis gewiehtiger Autorea 
[Anton (5)~ v. H a n s e m a n n  (6)] erw~hnt werden, dass bei den Fallen 
der Mteren Literatur nicht zu ermitteln ist~ ob und wie stark Hydro- 
zephalusbildung die abnorme Gehirnentwieklung begleitete. Sicher ist 
es nach v. Hansemann~  dass Cuv ie r  an angeborener Hydrophalie ge- 
litten und diese Abnormit~t aueh vererbt hat~ indem zwei seiner SGhae 
an schwerer Hydroeephalie in der Kindheit verstarben. Von besonderer 
Wichtigkeit im Hinblick auf das Hirngewicht ist nach den Untersuchungea 
M a r c h a n d s  die Beachtung der Todesursachen, yon denen in erster 
Linie Diphtherie~ dann Osteomyelitis und Peritonitis infolge der seriisen 
Durchtrankung der Hirnsubstanz ungewShnlich hohe Hirngewichte zur 
Folge haben kGnnen. Auch die Rhachitis ffihrte nach Marehand  in- 
folge der g]eiehen Ursaehe namentlieh beim Bestehen der Kraniotabes~ ver- 
bunden mit allgemeiner Anamie, Schwellung der lymphatischen Apparate 
und Intestinalkatarrhen zu einem sehr hohen Gewieht des nerviisen 
Zentralorgans~ wenn die Patienten ganz p]iitzlich unter eklamptischen Er- 
seheinungen oder Spasmus glottidis gestorben waren. Diese Momente 
sind gleiehfalls bei den ~ilteren Beriehten ohne die gebfihrende Berfick- 
sichtigung geblieben. 

Auf Grund der Marchandschen Untersuchungen sind die beiden 
yon B61a Sch ik  (7) zur Hypertrophia cerebri gerechneten und be-  
schriebenen Falle bei den folgenden Besprechungen nieht mit bertiek- 
sichtigt worden, da ein Hirngewicht you 1230 g bei einem 8jahrigen 
Kinde und ein solehes yon 1150 g bei einem 21/2jahrigen Kinde nicht ~ 
als abnorm hoch angesehen werden kann. 

Wenn auch Anton in seiner Arbeit auf die Beobachtung hinweist, 
dass die Gehirne hervorragender Miinner im Durchschnitt ein hGheres. 
Hirngewieht besitzen~ so macht doeh u. a. v. Hansemann~  dem wir die 
Sektionsberichte yon Gehirnen geistig hervorragender Mensehen (He lm-  
ho l tz ,  Mommsen~ Bunsen und Menzel) verdanken: darauf aufmerk- 
sam: dass besonders hohe Gehirntatigkeit durchaus nicht immer an ein 
ungewShnlich hohes Gehirngewicht geknfipft zu sein braucht. H elm h o l t z  

A.rchiv L Psychiatrie. Bd. 47. U~fl; 3. 79  
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und Bunsen hatten zwar~ nach v. H a n s e m a n n ,  ein Hirngewicht t~ber 
dem Durchschnitt, dabei aber einen leichten Grad yon Hydrozepha]ie. 

Ein Blick auf die oben aufgestellte Tabelle zeigt uns~ dass die 
Triiger der beiden bis jetzt bekannten schwersten Gehirne Idioten ge- 
wesen sind~ der eine mehr, der andere anseheinend etwas weniger. 

Besonders in friiherer Zeit hubert wohl der Anblick eines abnorm 
grossen Seh~dels, der ein tibermi~ssig entwickeltes Gehirn burg, und die 
begleitenden Krankheitsiiusserungen den Yerdacht auf Hydrozephalie er- 
weckt. Abet schon H u f e l a n d  fiel es, wie Vi rchow erw~hnt, auf~ class 
,bei Kindern, die an Zufi~llen einer akuten Gehirnwassersucht gelitten 
h~tten, sich post mortem kein Wasser, sondern ein Hervordr~ingen des 
Gehirns aus geSffneten Kranium flinde, gleichsam als ob dies eine Kom- 
pression erfahren habe". Virchow (8) w a r  der erste, der die not- 
wendige Scheiduag unter den RiesenkSpfen vornahm. Er trennte sie 
erstens ill die H y d r o z e p h a l e n ,  die ausserlich schon durch ein kind- 
liches Gesicht auffallen~ und bei denen die Knochen des Schlideldaches 
nach alien Seiten sich welt tibet" den Sch~idelgrund hinaus erstrecken. 
Ihnen stellte er die sogenannten K e p h a l o n e  gegenfiber, die durch eine 
hochgradige Massenzunahme des Gehirns ausgezeichnet sind~ und bei 
denener solche yon mehr p h y s i o l o g i s c h e r  und solche yon mehr p a t h o -  
l o g i s c h e r  Art unterschied, je nachdem die Hyperplasie des Gehirns 
einen mehr nervSsen oder mehr interstitie]len Charakter besass. Wenn 
in Rficksicht auf den histologisehen Befund der vorliegende Fall zu den 
pathologischen Kephalonen zu rechnen ist, so diirften doch im Hinblick 
auf die bei ihm tiberall gleichm~ssige Entwicklung der Schitdelknochen 
einschliesslieh denen der Sehitdelbasis fiir diesen Fall die Virehowsche 
Behauptung nieht zutreffen, wonae5 die pathologischen Kephalone sieh 
unmittelbar an die Hydrozephalen mit ihrer verkfirzten oder doch kaum 
bis zum normalen Mittel ausgebildeten Seh~delbasis anschliessen. Un- 
zweifelhaft diirfte jedoch die Vi reho  wsehe Lehre yon den physiologischen 
und pathologischen Kephalonen zu Recht bestehen. Das Zustandekommen 
der ersteren ware mit M a r b u r g  (9) so zu erklaren, dass iiberaus gtinstige 
Entwieklungsbedingungen im Embryonalleben gegeben waren. Zu diesen 
Fallen, die man auch als reine Hypertrophia bezeiehnen kSnnte, w~re 
mit Marburg  beispielsweise der Diehter T u r g e n j e f f  zu rechnen, ferner 
die F~lle yon T s i m i n a k i s  und Var io t ,  wo gleichfalls eine gute 
Intelligenz~ keine Krankheitszeichen~ und aueh histologisch keine Ab- 
weiehungen yon der Norm festzustellen waren. Zu den physiologischen 
Kephalonen rechnet aueh v. H a n s e m a n n  dan ~-ort ihm besehriebenen 
Fall eines 16ji~hrigen epileptisehen Knaben mit einem Hirngewicht yon 
1860 g, wo die mikroskopische Untersuehung der versehiedensten Him- 
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teile keinerlei pathologische Verlinderungen ergab. Ueberall fand sich 
eine normale Verteilung der Ganglienzellen und der Gliasubstanz. Sonst 
sind, wie schon erw~hnt, Publikationen tiber den histologischen Hirn- 
befund bei Megalencephalie (Bezeiehnuug nach v. Hansemann)  nut 
~usserst sparlieh in der Literatur anzutreffen. Bei dem 2850 g schweren 
Gehirn des 21jahrigen Epileptikers fand Walsem (10) die Ganglien- 
zellen welt auseinanderstehend, und nut undeutlicb die gewShnliche 
Stratifizierung. Die grossen Pyramidenzellen waren nur sparsam ver- 
~reten~ die Tangentialfasersehicht weitmasehig. Anton traf in seinem 
Falle auf Durchsehnitten durch das Stirnhirn gleichfalls Stellen mit sehr 
sp~rliehen Ganglienzellen an~ die Tangentialfasern sehienen aueh in 
seinem Falle vermindert. Dazu bemerkt Marburg  mit Re&t, dass eine 
Yerminderung yon Ganglienzellen und TangentiaIfasern ohne Wucherung 
des Zwischengewebes eigentlieh unverst~ndlich ware. In Uebereinstimmung 
hiermit finden wit nun auch in unserem Falle neben tier Ve rminde rung  
der  Py ramidenze l l en~  des in t e r -  und supe r r ad i i i r en  F l e e h t -  
werks  (Edinger)~ und in ge r i ngem Grade  auch der  T a n g e n t i a l -  
fasern  eine deu t l i ehe  G l i awuche rung  yon Chas l ins  Charakter~  
(tie sieh fiber die ganze Hinrinde ausdehnt. 

Die in der Stirn-Okzipital- und Parazentralgegend stellenweise be- 
senders z a h l r e i e h  a u f t r e t e n d e n  K5rne rze l l en ,  die in der Okzi-  
p i t a l r e g i o n  abnorm grossen  P y r a m i d e n z e l l e n  sowie der e igen-  
t i iml iche  Ze l l be fund  in der K l e i n h i r n r i n d e  sind unzweifelhaft als 
Z e i c h e n  e iner  ges t0 r t en  E n t w i e k l u n g  zu deuten. Wit sind wohl 
bereehtigt anzunehmen: dass wir in den hellen~ eigenartigen Zellen der 
Kleinhirnrinde, deren Protoplasma sich so abweisend gegen die ver- 
~schiedensten Farbemethoden verhi~lt~ sowie in den pyramidenzellenartigen 
Gebilden an einer anderen Stelle der Kleinhirnrinde und endlieh in den 
auffallend grossen Pyramidenzellen der Okzipitalrinde P r o d u k t e  e iner  
p a t h o l o g i s c h e n  D i f f e r e n z i e r u n g  vor uns haben. 

Als EntwicklungsstiSrungen sind auch im Vorliegenden Falle Befunde 
am iibrigen KSrper zu deuten~ auf die welter unten kurz noch einmai 
eingegangen werden soll. 

Wie schon oben bemerkt, sind in unserem Falle an der V o h m e n -  
uunahme a l le  G e h i r n t e i l e  einschliesslich des Kleinhirns beteilig~. 
An der YergrOsserung haben auch die dem Gehirn ansitzenden Nerven- 
,reste teilgenommen. Das Riickenmark zeigt bei einer deutlich zylin- 
(lrischen Form nur eine geringe u gegenfiber normalen Ver- 
h~ltnissen~ dasselbe gilt yon den Spinalwurzeln. Walsem konstatierte 
an dem yon ihm beschriebenen monstr(isen Gehirn ganz das gleiche. 
Ebenso berichtet Auton bei seinem Falle yon einer gleichmi~ssigen Vet- 

79* 
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gr~isserung des Gehirns unter besonderer Hervorhebung, dass das Klein- 
hirn mit Hinter- und Nachhirn sich proportional verhalten babe. Aus- 
drficklich wird dasselbe yon Vi rchow bei einem seiner FMle betont~ 
wiihrend er in drei anderen FMleu eine spezielle Aeusserung vermissea 
lasst. Auch Marchand  beriehtet yon einem 1790 g schweren Gehirn 
mit plumpen, ziemlieh einfachen Windungen~ dass Brficke und Kleinhirn 
sich an der Vergriisserung beteiligt hatten. Demgegentiber behauptet 
S te f fen  (11), dass die Hypertrophie nut" auf das Grosshirn beschrankt 
sei; nur in seltenen Fallen sei aueh das Kleinhirn yon dem Prozess 
betroffen gefunden worden. Ohne sich in dieser Bestimmtheit zu aussern, 
sagt H i t z i g  (12) nur~ dass man nach der Lokalisation allgemeine und 
partielle Hypertrophie des Organs unterscheiden miisse. Ein besonderes 
Interesse beansprucht der Fall M a rbu rgs ,  der sich als eine Kombinatioa 
yon echter Hypertrophie, Hyperplasie und Gliosis darstellte und bei 
dem ,die Zirbeldrfise gut entwickelt~ fast 5demaffis war und auck 
das Ependym der u besonders hervortrat". Merkwfirdig ist attch 
der Fall Tukes ,  wo sich eine Hypertrophie der rechten Hemisphare 
mit einer Atrophie der linken KSrperseite kombiniert fund. 

Am Gehirn selbst sei kurz noch auf die B e s c h a f f e n h e i t  de r  
Windungsobe r f l • che  eingegangen. Schon H u f e l a n d  (s. oben) hatte 
den Eindruck~ als ob das Gehirn der unter hydrocephalischen Erscheinun- 
gen verstorbenen Kinder eine Kompression erfahren hStte. Der an 
Septikopyamie zu Grunde gegangene Fall Virch o ws hatte stark hervor- 
springende Hemispharen und abgeplattete Windungen. Auch W a l s e m s  
Fall, der an einem epileptischen Insult verstarb, wies abgeplattete 
Windungen auf. Antons  Fall starb in statu epileptico und zeigte neben 
den Gehirnwindungen auch die Briicke platt gedriickt. Auch H S s t e r -  
manns  (13) Fall hatte abgeplattete Windungen, besonders hochgradig 
an der konvexen Seite der Grosshirnhemispharen; er starb unter schwereu 
Hirndruckerseheinungen, die sogar auf lokalisierte Prozesse hindeuteten. 
Bei v. H a n s e m a n n s  Fall~ dessen plStzlicher Tod wahrscheinlich dutch 
einen epileptischen Anfall herbeigefiihrt wurde, waren die Gyri an der 
Oberfiiiche nieht abgeplattet, wie es sonst bei erhShtem intrakraniellen 
Druck der Fall ist. Dagegen ffigt der Autor hinzu~ dass sonst bei den 
meisten grossen Gehirnen eine Abplattung der Hirnwinduugen angegebeu 
wird. Auch unser vorliegender Fall, der an Pneumonie verstarb, zeigte 
keine Abplattung der Windungen. Es dfirfte demnach die u 
gerechtfertigt sein~ dass  die A b p l a t t u n g  der  W i n d u n g e n  in e ine r  
g ro s sen  Anzah l  yon F a l l e n  zu den e p i l e p t i s c h e n  Anf~ l l en  iu 
B e z i e h u n g  s teht .  
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Eine Reihe namhafter Autoren haben sich bekanntlich in diesem 
Sinne sehon ausgesproehen. Vor allem nimmt Koeher  (14)eine patho- 
logische Drucksteigerung in der Schadelh~ihle an, die in der sogen, epilep- 
tische Veranderung klinisch zum Ausdruck kommt. Re icha rd  (15) und 
A pelt  (16) vermuten akute Hirnschwellungen als Ursache yon epilepti- 
schen Anfallen. - -  Auf Grund der Marchandschen Untersuchungen 
sind natiirlich alle Zustande anzuffihren, die auch sonst zu einer starken, 
serSsen Durchtrankung der Hirnsubstanz und damit zu einer Volumen- 
und Gewichtszunahme ffihren. 

Von den Gehirnhi~uten war in unserem Falle zu berichten~ dass 
bei normaler Dura die weichen Hirnhaute sich namentlich in der Stiru- 
and Scheitelgegend verdickt und getrfibt erwiesen. Histologiseh pri~sen- 
tierte sieh das Bild einer Leptomeningitis chronica. 

Beim Studium der Literatur trifft man auf einen wechselnden Befund 
der weichen Hirnhaute. Von seinem ersten Fail berichtet Virchow~ 
dass die ,Pia mater trfib und mit etwas opalinem~ wassrigem~ hie und 
da fibrin(is eitrigem Exsudat erfiillt" war. Die betreffende Person (Kind 
yon 3 Jahren) war nach 14tagigem Kranksein mit Erseheinungen des 
Hydrocephalus zur Behandlung ins Spiral gekommen und schnell ge- 
stot'ben. In drei anderen Fallen, die keine zerebralen Erscheinungen 
davboten, ist nichts besonderes hinsichtlich der weichen Hirnhaute er- 
wahnt. Ueber auffallend verdickte Hirnhaute hat Gran t  bei einem 
1900 g schweren Gehirn berichtet, deren Gewicht 93 g betrug. Walsems 
Fall, der all einem epileptisehen Insult verstarb: wies keine mikro- 
skopischen Veranderungen an den Hirnhauten auf. Auch bei Antons  
Fall finder sich nichts besonderes iiber die zarten Hirnhaute verzeichnet. 
Dagegen vermerkt v. H a n s e m a n n bei seinem Fall yon Megalencephalie, 
dass bei normaler Dura die leicht diffus getrfibte Pia ,in der Gegend 
des reehten Schlafenlappens yore Gehirn dutch klare Flfissigkeit blasen- 
fiirmig abgehoben und an dieser Stelle mit der Dura mater fest ver- 
wachsen ist". Wenn Steffen  im allgemeinen davon sprieht, dass bei 
,,Hypertrophie" des Gehirns akute Entziindungen der Pia vorkommen, 
so ware hinsichtlich deren Aetiologie einmal auf die Deutung v. Hanse- 
manns  ffir das Zustandekommel~ des zirkumskripten Meningitis in 
seinem Falle hinzuweisen~ wonach die letztere metastatisch yon einer 
friiheren Pneumonie aus entstanden se i .  Die m e n i n g e a l e n  Ver- 
a n d e r u u g e n w a r e n d a n a c h a l s F o l g e  d e s v e r g r O s s e r t e n  Gehi rns  
au fzu fa s sen :  indem durch  dessen g l e i c h f a l l s  ve rg r6 s se r t e  
B l u r - u n d  L y m p f b a h n e n  ein Locus minor is  r e s i s t e n t i a e  ffir 
die E t a b l i e r u n g  m e t a s t a t i s e h e r  u n d e v ,  auch i d i o p a t h i s c h e r  
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En tz t i ndungen  in den Meaingen  g e s c h a f f e n  wfirde. A n d e r e r -  
se i t s  k 6 n n t e n  die v e r d i c k t e n  Hirnh~tute  als Fo]ge  h a u f i g e r  
e p i l e P t i s c h e r  I n s u l t e  a a g e s e h e n  werden.  - -  Auf Grund der 
klinischen Beobachtung mfisste in unserem Falle an selbstfindige, akute 
~leningitiden gedacht werden, wie sie yon S te f fen  erw~hnt werden~ da 
in unserem Falle die Zahl der epileptisehen Insalte gering war und die 
meaingitischen Erscheinungen auch unabh~ngig yon ihnen auftraten. - -  
Aueh die Berichte tiber die B e s e h a f f e n h e i t  des k n 6 c h e r n e ~  
Sch~tdels bei Megaleneephalie ]auten verschieden. Vi rchow war der 
erste, der darauf hinwies, dass bei den Hydrocephalen sowohl wie bei 
einer Reihe von Megalencephalen, die er als pathologische Kephalone 
bezeiehnet, die Sch~delbasis verkfirzt oder doch kaum bis zur normalen 
Mitte ausgebildet sei, wahrend bei den physiologischen Kephalonen 
wahrscheinlich mit dem Gehirn aueh die Seh~delbasis, namentlich das 
Os tr~basilare, regelm~ssig fortwachse. Die Sch~delknochen bei 
u  erstem Falle, der 31/2 Jahre alt uater den Zeichen des 
Hydrocephalus verstarb, waren stark verdtinnt und injiziert, ebenso im 
zweiten Fall, dagegen wies der dritte Fall eine grosse, dicke [-Iirnschale 
mit starker innerer Tafel auf. An tons  Fall, bekanntlich mit leichtem 
Hydrocephalus kombiniert, hatte einen sehr ger~umigen, hochgradig 
verdfi~mten Seh~idel. Ausserdem fanden sich die Virchowschea 
Befunde bestatigt, n~mlich u der Felsenbeinpyramiden und 
der senkrechte Abfall des Klivns~ Symptome, die auf eine fr~ihere 
St6rung im Waehstum der Sch~delbasis hindeuten. Auch bei H5 s t e r -  
mann  wird voneinem df innwand]gen  Sch~deldach gesprochen. Wenn 
v. H a n s e m a n n s  Fall gleichfalls ein dfinnes Sch~deldaeh aufwies~ 
w~hrend das des vorliegenden Falles sehr massig und dick war, so 
ergibt sich, dass  bei  M e g a l e n c e p h a l i e  der S c h a d e l  ein wech-  
s e l n d e s V e r h a l t e n  d a r b i e t e n  kann.  H i t z i g  macht hinsichtlich der 
Sch~delbeschaffenheit darauf aufmerksam~ dass beim Eintritt der krank- 
haften Prozesse naeh dem Schluss des Sch~dels an Ste]le der Ver- 
gr6sserung des Hirnseh~de]s eine allgemeine oder partielle Kompressions- 
atrophie seiner Knochen+ durehscheinende Stellen sowie Rauhigkeiten 
der Tabula vitrea entstehen kSnnen. Er weist darauf hit b dass diese 
Atrophie der Seb~delknochen auch in dem Falle Tukes  yon ha]b- 
seitiger Hypertrophie vorhanden war. In unserem Fall, der bereits mit 
eitmm abnorm grossen, die Geburt sehr erschwerendem Kopfe geboren 
wurd% hat jedenfaUs ein gleiehm~ssiges Wachstum yon Gehirn und 
Sch'~del stattgefunden. Es sei an dieser Stelle im Hinblick auf den 
Gedanken einer etwaigen Akromegalie noch besonders hinzugeffigt, dass 
die Hypophysis in unserem Falle makroskopisch keine Yergr6sserung 
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und aueh mikroskopisch einen v611ig normalen Befund darbot, desgleichen 
die fibrigen Skelettteile. Von Wichtigkeit bei der Beurteilung der 
Megalencephalie ist der.fibrige Organbefund. In erster Linie muss bier, 
bei das abnorme F o r t b e s t e h e n  der  T h y m u s  angefiihrt werden~ eine 
Angab% die bei allen Autoren wiederkehrt und deshalb Beaehtung ver- 
dient. Anton  macht auf die Berichte alterer pa~hologischer Anatomen 
aufmerksam, dass bei Hypertrophie des Gehirns die genannte Drfise 
eine mengelhafte Involution darbot ( R o k i t a n s k y  u. a.). 

Marburg  misst diesem Befunde a]lerdings keine besondere Be- 
deutung bei, da auch sonst Persistenz der Thymus ohne Hirnhypertrophie 
gefunden werde. Ffir wichtiger h~ilt er die Beobachtung, dass gelegent- 
lieh aueh die Thyreoidea verandert ist (Vi rehow,  H6s t e rmann) .  
Im Hinblick auf unseren Fall sei daran erinnert, dass neben  der  
P e r s i s t e n z  der Thymus  der l inke  S c h i l d d r f i s e n l a p p e n  fehlt~ 
daff i r  der  I s t h m u s  w u l s t f 6 r m i g  e n t w i e k e l t  ist ;  wichtig ist noch 
als Produkt einer pathologisch en Differenzierung im Sinne der C o h n h e im- 
Bibbertschen Gesehwulstlehre der Befund eines g r o s s e n  A n g i o m s  
an der  l i n k e n  Hand ,  das in friihester Kindheit sich zelgte und einen 
aehtmaligen operativen Eingriff nStig machte. - -  Um noeh kurz bei 
der l-]aut zu verweilen 7 sei bier noeh einmal daran erinnert~ dass der 
vorliegende Fall im Gesicht, an der Kopfhaut~ an den Ohren und am 
Skrotum ein fiberaus hartnackiges Ekzem aufwies; ein Kopfekzem be- 
stand auch in v. H a n s e m a n n s  Fall, was in beiden Fallen vielleicht 
auf trophische St6rungen zurfickgeffihrt werden kann. Anton  vermerkt 
bei seinem Fall pigmentreiche [-Iautdecken, die seit der Kindheit be- 
standen; aueh dieser Befund kann als Zeiehen einer Entwicklungs- 
st0rung reap. patho]ogisehen Differenzierung gedeutet werden. 

Der eben genannte Autor konstatierte bei seiaem 23jahrigen Falle 
neben dem abnormen Fortbestehen der Thymus einea hochgradigen 
Schwund und Hohlraumbildung in den Nebennieren beiderseits im Areale 
der Marksubstanz ohne Ausbildung einer Zystenwand. Er erinnert dabei 
an die Feststellung Zanders~ dass bei Anencephalen, Hemicephalen, 
Zyklopen eine gleiehzeitige u der Nebennieren besteht 
(naeh Wiese l  handelt es sieh um Schwund des chromaffinen Systems) 
und an Zande r s  Annahme, dass das Wachstum der Nebennieren nur 
dann in normaler Weise vor sich geh% wenn das Gehirn intakt ist, 
Anton dagegen vermutet, dass der Waehstumseinfluss der sogenannten 
Blutdrfisen ebenso wie auf Knochen, Knorpel~ Fettgewebe und Muskel 
sich ja aueh beim Gehirn aussern k6nnte, wobei er auf die Zunahme 
der grauen Substanz bei gewissen kretinoiden Zustanden info]ge frfih- 
zeitiger Sehilddrtisenerkrankung hinweist. Auch Marbu rg  neigt zu 
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dieser Annahme und hat bei seinem Fall, wo sich die Kombination yon 
Hypertrophi% Hyperplasie und Gliosis neben einer gut entwickeltea fast 
adenomatSsen Zirbeldrfise fand~ den Gedanken eines inneren Zusammen- 
hangs der genannten Hirnaffektionen mit der Zirbeldriise. 

Ein derartiger it)nerer Zusammenhang zwischen enorm grosser 
Gehirnentwicklung und innerer Sekretion dfirfte bei unserem Fall nicht 
in Frage kommen, da die Schilddrtise, wenn auch ~usserlich abnorm 
gestaltet: sich histologisch v(illig normal verhNt, ebenso wie die Hypo- 
physis: wlihrend Nebennieren: Beischilddriisen, sowie die fibrigen inneren 

Fig. 12. 

Schnitt durch die persis~ierende Thymus. 
I{ :- vergrSsserte HassMsche KSrperchen. Schwache VergrSsserung. 

Eisenh~Lm~toxylin -van Gieson-F~irbung. 

Organe makroskopisch wie mikroskopisch uichts abnormes darbieten. 
Auch die persistierende Thymus weist ausser den ihr charakteristischen: 
besonders grosson Hassalschen KSrperchen (vergl. Fig. 12) nichts 
Bemerkenswertes auf. 

Wir  mSch ten  d a h e r  den a b n o r m e n  G e h i r n b e f u n d ,  den ab- 
w e i c h e n d e n  i~usseren Bau der Schi lddr i i se ,  die P e r s i s t e n z  der  
T h y m u s  (ev. die l i n k s s e i t i g e  I n g u i n a l h e r n i c )  und end l i ch  die 
A n g i o m b i l d u n g a n  der l inken  Hand als g l e i c h w e r t i g e  F a k t o r e n  



Uober NegalencepJaalio. 1247 

h i n s t e l l e n ,  denen als g e m e i n s a m e  Basis  S tS rungen  in der  
b e t r e f f e n d e n  K S r p e r a n l a g e  und - E n t w i c k l u n g  zu Grunde  
l iegen.  Auch die Mehrzah l  der  in der L i t e r a t u r  v o r h a n d e n e n  
Fi~lle yon a b n o r m e r G r S s s e n e n t w i c k l u u g  des Geh i rns  dfirf ten 
im E ink l ang  mi t  H i t z ig  und a n d e r e n  Au to ren  auf  u r s p r f i n g -  
l i ehe  Feh l e r  der A n l a g e  zu r f i ckzuf f ih ren  sein.  

Bei der Annahme, dass die Megalencephalie auch e r w o r b e n  sein 
kSnne, dfirfte ~tiologisch wohl nur die Marehandsche Anschauung fiber 
die Bedeutung der Rhaehitis Geltung verdienen. Sie lautet: Wenn auch 
die nieht selten bei Rhaehitis vorkommende betrachtliehe KopfgrSsse 
dureh mehr oder weniger starke hydrocephalische Erweiterung der 
u ohne eigentliche Zunahme der Hirnmasse bedingt sei~ so scheine 
doch in manchen Fallen auch ein s t a r k e r e s  H i r n w a c h s t u m  dabei 
vorzukommen, was in erster Linie auf eine vermehrte ser5se Durch- 
trankung des Organs zurfickzuftihren sei, w~thrend eine weitere Wachs- 
tumsbegfinstigung durch den verz/Sgerten Schluss der Fontanellen und 
~ihte  zustande kame. - -  Wohl immer stammen die abnorm grossen 
Gehirne aus neuropathiseh disponierten und belasteten Familien, zuweilen 
wird die Affektion auch als solche vererbt. Itinsichtlich des letzteren 
Punktes ffihrt H i t z ig  eine Familie an, innerhalb deren grosse KSpfe in 
der Aszendenz vorkamen nnd so]che mit Hirnhypertrophie bei mehreren 
Deszendenten wiederkehrten. Auch der 21jahrige epileptische Idiot 
Walsems hatte zwei Brfider, die in der Kindheit verstarben und gleich- 
falls makrocephal waren. 

Die we i t e re  k S r p e r l i e h e  und ge i s t i g e  E n t w i c k l u n g  der 
M e g a l e n e e p h a l e n  ergibt kein einheitliches Bild. Der Patient 
v. H a n s e m a n n s soll mit 11/2 Jahren einen ::Schlaganfall"~ im Anschluss 
an eine Lungenentztindung und Keuchhusten Krampfe gehabt haben; 
danach hatte sich der Kranke jedoch vollst~ndig erholt und sich 
kSrperlich und geistig normal bis zum Eintritt der epileptisehen 
Anfalle im 12. Lebensjahre entwiekelt. In anderen Fallen eJnsehliesslieh 
des unsrigen wird ein deutliches Zurtickbleiben der intellektuellen Ent- 
wicklung angeffihrt, so dass zuweilen der hSehste Grad von Idiotie 
erreieht wird; yon weiteren Fallen berichtet H i t z ig ,  dass die Kinder 
entweder geradezu vorzeitig oder doch mindestens ihrem Alter ent- 
sprechend physiseh entwiekelt waren. 

Was die we i t e r e  S y m p t o m a t o l o g i e  anbelangt~ so werden yon 
allen Autoren die E r s e h e i n u n g e n  des H y d r o c e p h a l o i d s  angeffihrt, 
die Vi rchow so erklart, dass die Vermehrung der Neuroglia einen 
~hnliehen Druck ausfibe wie das in den HirnhShlen aufgeh~tufte Wasser 
und auch einen behinderten Stoffwechsel herbeifiihre. - -  In erster Linie 
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werden yon den Autoren K o p f s c h m e r z e n  genannt~ die mit Inter- 
missionen und Remissionen aber meist mit grosser Heftigkeit anftreten~ 
f e r n e r B e n o m m e n h e i t ,  S o p o r u n d M o t i l i t ~ t s s t S r u n g e n .  Inwieweit 
eventuell meningitische Erscheinungen, wie in unserem Falle, mit dabei 
im Spiele sind, ist natiirlich schwer zu sagen. Vor allem aber mfisse~ 
e p i l e p t i s c h e  und e p i l e p t o i d e  K r a m p f z u s t ~ n d e  angefiibrt werden. 
Die Haufigkeit derselben geht u. a. daraus hervor, dass sie yon M6r. 
La~nnec  als ein konstantes Symptom bezeiehnet werden, eine Be- 
hauptung~ die H i t z ig  allerdings mit Recht ats etwas zu weir gehend 
bezeiehnet: Aber aus dem Studium der Literatur geht hervor, dass die 
Epilepsie eine sehr h~ufige Begleiterscheinung ist. Im Hinbliek auf 
diese Feststellung dtirfte eine Tabelle yon C a m p b e l l  (Lancet, 1895, 
Juni) ]nteresse beanspruehen. Der genannte Autor ffihrte unter 1146 
Irrenhaussektionen 15 Falle yon Gehirnen an, die von 1700 bis 1927 g 
wogen; Bin Drittel aller F~lle betraf Epileptiker. Ein charakteristischer 
Typus ]~isst sieh auf Grund der Literatur ffir die epileptischen lnsulte 
nicht aufstellen. 

Bei einigen Fiillen scheinen z e i t w e i s e  e x p a n s i v e  g e m i i t l i e h e  
R e a k t i o n e n  vorznkommen. Das wird u. a. yon Wa]sem fiber seinen 
Fall berichtet, das war auch bei unserem Patienten der Fall. Aueh tier 
Epileptiker Miehot  mit seinem 1640 g schweren Gehirn (17), der in 
einem Wutanfal] sieben Personen tStet% ist vielleicht hierher zu rechnen. 

Als Ursache ffir die Epilepsi% sowie iiberhaupt f~ir die Beeintr~ch- 
tigung der Hirnfunktionen wird yon den Autoren das Missverh~tltnis 
zwisehen Gehirn und Sehi~del besehuldigt; z.B. deutet H 6 s t e r m a n n  
die Motilit~tsst6rungen verschiedener Art, die Konvulsionen~ den Kopf- 
sehmerz, Sehwindel usw. als Erscheinungen des Hirndrucks. Wenn nun 
diese Voraussetzung bei einer Reihe yon Fi~llen am Sektionstisch nieht 
bestatigt wird, so diirfte vielleicht die ganz allgemein gehaltene Ver- 
mutung bereehtigt sein, dass  die a b n o r m  grossen  Geh i rne  als  
P r o d u k t e  e ine r  E n t w i e k l u n g s a n o m a l i e  e inen e rbSh t en  Erreg-  
b a r k e i t s z u s t a n d  und eine v e r m i n d e r t e  W i d e r s t a n d s f ~ h i g k e i t  
g e g e n t i b e r  den auf  sie e i n w i r k e n d e n  Reizen besitzen~ auf  die 
sie in p a t h o l o g i s c h e r  Weise und zwar  in Form der e p i l e p -  
t i s ehen  I n s u l t e  und der  e p i ] e p t i s e h e n  d e g e n e r a t i v e n  Ver- 
a n d e r u n g  r e a g i e r e n .  Bekanntlieh ist das die Erkl~rung des epilep- 
tischen Zustands, die B i n s w a n g e r  (18) in seinem grundlegenden Werke 
gegeben hat und die auch durch Red l i ch  in seiner eingehenden Arbeit 
(19) vertreten wird. Bei der F r a g e  fiber die Bedeutung der Ent- 
wicklungsstSrungen ffir das Zustandekommen der Epilepsie sei auch auf 
alas umfassende Referat H. u  (20) hingewiesen, der ffir eine Reihe 
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yon epileptischen Krankheitsbildern die gest6rte Hirnentwieklung als 
Basis annimmt~ indem ,ein Mangel der feineren organogenetisehen Ent- 
wieklung oder eine pathologische Differenzierungsrichtung" den Aus- 
gangspunkt des Krankheitsprozesses bilden. Diese Momente sind gerade 
in unserem Falle gegeben wie aus der hirnanatomischen Untersuchung 
hervorgeht. 

Wenn wir die Resultate der vorliegenden Arbeit noeh einma| kurz 
zusammenfassen wollen~ so wfirde sieh folgendes ergeben: Der 21ji~hrige, 
aus einer neuropathischen Familie stammende mannliche Patient mit 
Megalencephalie wird infolge des abnorm grossen Kopfes nur sehr 
schwer geboren. In frfihester Jugend muss er mehrfach wegen aus- 
gedehnten Angioms an der linken Hand operiert werden. Er entwickelt 
sich spi~t~ zeigt schon als Kind neuropathische Erseheinungen~ vermag 
aber doeh mit einigem Erfolg die Elementarschule zu besaehen. Im 
14. Lebensjahre erkrankt er an epileptisehen Anflillen, die meist eiuze]n, 
in typischer Form und in ziemlieh ]angen Pausen wiederkehren. Mit 
zunehmendem Alter tritt eine Abnahme der Geisteskri~fte bis zum aleut- 
lichen Sehwaehsinn ein. Der 172 cm grosse~ junge Mann hat einen 
gleichmli.ssig gebauten~ ]i~ngsoval geformten Schlidel mit vergrSsserten 
Dimensionen~ bei dem Kopf- und Gesichtsteile im riehtigen VerhMtnis 
zueiaander stehen. Die breiten OhrlS.ppchen sind angewaehsen. Die 
tibrigen K(irperteile sind nicht vergrSssert. An der I-]ant des behaarten 
Kopfes, des Gesiehts~ der Ohrmuseheln und des Skrotums etabliert sich 
ein sehr hartniickiges, h~iufig wiederkehrendes Ekzem. Ausserdem 
besteht eine linksseitige Inguinalhernie. Der h~uflg in expansiver Weise 
reagierende, sehwierige Patient leidet zeitweise an heftigen Kopfsehmerzen~ 
leiehten Fieber- und sopor~Ssen Erseheinungen yon mehrtagiger Dauer~ 
die nieht in offensiehtlichem Zusammenhang mit dam epileptisehen 
Leiden stehen lind auf meningitisehe Prozesse zuriiekgeffihrt werden 
kSnnen. Er stirbt an Pneumonie. Bei der Autopsie zeigt sich der 
Sehltdel sehr dick und massiv, die Sehadelbasis entsprieht in ihren 
Dimensionen der Konvexitat, der Klivus zeigt keinen auffallend steilen 
Abfall. Die Sehi~delkapazitat betragt etwa 1830 ecru. Die weiehen 
I-Iirnhi~ute sind verdiekt, namentlich fiber Stirn-und Seheitelgegend. 
Das 1874 g sehwere Gehirn ist symmetriseh gebaut~ die Hirnwindungen 
sind breit und plump, der Windungstypus hat niehts besonderes. Die 
Seitenventrikel sind verhiiltnismlissig eng, es ist wenig Hydroeephalus- 
flfissigkeit vorhanden. Das linke Ammonshorn ist sklerotisch. Es 
besteht eine gleiehmftssige Vergr6sserung aller Hirnteile. Das koniseh 
geformte Riiekenmark sowie die Spinalwurzeln sind etwas voluminSser 
als sonst. 
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Vom tibrigen Organbefund ist hervorzuheben: Die 21:5 g wiegende 
persistierende Thymus, das Fehlen des linken Schilddrfisenlappens bei 
einer wulstfSrmigen Entwicklung des Isthmus; Pneumonie beider Unter- 
lappea. - -  

ttistologische Untersuchungsresultate: Ueber die gauze Hirnrinde 
ausgebreitete Chasl insehe G]iose~ die in der Okzipital- und Frontal- 
und Parazentralregion am starksten ausgebildet ist. Auffallende Sehmal- 
heit der Pyramidenzellenschichten in fast allen Rindengebieten; die 
Pyramidenzellen stehen an vielen Stellen welt auseinander; namentlieh 
die Sehieht der grossen Pyramidenzellen zeigt ~Tielfaeh eine besonders 
dfirftige Entwicklung ihrer Elemente hinsichtlich ihrer GvSsse und Zah]. 
In der Okzipital-~ Frontalregion sowie irn Parazentrallappchen finden 
sich stellenweise auffallend viel Zellen yore KSrnertypus. In allen 
Kuneuswindungen sind sparlieher in den oberen~ zahlreicher in den 
tieferen Rindensehichten abnorm grosse pyramidenzellenartige Elemente 
anzutreffen~ die in ihren Dimensionen an die B e t zschen Riesenpyramiden 
erinnern. Die letzteren sind yon gewShnlicher GrSsse~ die Tangential- 
fasern in geringem Grade vermindert, in hSherem Masse jedoeh das 
inter- und superradi~ire Flechtwerk. - -  An einer Stelle der linken 
Kleinhirnrinde in der zellarmen Schicht finden sieh zwei pyramiden- 
zellenartige Gebilde, an einem Block aus dem Lobus quadran- 
gularis des reehten Kleinhirns in der Rindenperipherie zahlreiche eigen- 
tfimliche, helle Zellen. Der auffallende Reichtum yon K6rnerzellen 
deutet auf Entwiekluugsstiirungen des Gehirns; die abnorm grossen 
Zellen in der Okzipitalregion, die pyramidenzellenartigen Gebilde in der 
Kleinhirnrinde und die hellen Zellen der Kleinhirnrindenperipherie sind 
als Produkte einer pathologischen Differenzierung anzusehen. 

Der abnorme Hirnbefm~.d, die persistierende Thymus, der abweichende 
aussere Bauder  Schilddrfise, die Angiombildung an der linken Hand 
und event, aueh die linksseitige Inguinalhernie sind als gleiehwertige 
Faktoren zu betrachten, denen als gemeinsame Basis StSrungen in der 
betreffenden KSrperanlage und -Entwicklung zu Grunde liegen. 

Aus den Literaturangaben und im Hinblick auf den vorliegenden 
Fall seien fo]gende Sehlfisse gestattet: 

Die Fi~lle yon Megaleneephalie stammen fast immer aus neuro- 
patnischen oder heredititr belasteten Familien. Zuweilen wird das Leiden 
als solches vererbt. Die Schadelknochen sind manchmal diinn, manch- 
mal massiv entwickelt. Die Schi~delkapsel besitzt znweilen eine gleich- 
m~ssige Entwieklung ihrer Konvexiti~t und Basis; in anderen F~llen ist 
die Basis wie bei Hydrocephalie verkfirzt, der Clivus steil abfallend. 
Es besteht anscheinend eine Neigung zu Entzfindungen der weichen 
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Hirnh~ute. Die abnorme Gehirnentwicklung kann gleichm~tssig alle 
Teile betreffen, in manchen F~llen ist nut das Gxosshirn yon der 
Affektion betroffen. Die abnorm grosse Gehirnentwicklung kann sich 
manchmal mit Hydrocephalus verbinden. In einigen F~llen finden 
sich keine StSrungen der Gehirnt~,tigkeit, in wenigen sogar eine 
besonders gute !ntelligenz, in anderen FMlen Schwaehsinn bis zum ~ 
h~chsten Grad der Idiotie; anscheinend reeht h~ufig kombiniert sieh der 
Zustand mit Epilepsie, deren Ursache, ganz allgemein gehalten, in tier 
erhShten Labilit~t des abnorm entwickelten Gehirns gesueht werden 
kann. Die abnorm grossen Gehirne scheinen im besonderen Masse zur 
idiopathischen Hirnschwellung disponiert zu sein, die infolge des ge- 
steigerten Druckes Motilit~tsstSrungen versehiedener Art, Konvulsionen; 
Kopfschmerz: Schwindel usw. herbeiffihren kSnnen. Abweichende Organ- 
befunde an Thymus~ Sehilddriise, ~ebennieren, Haut usw. sind vom 
gleichen Gesiehtspunkte wie der Hirnbefund als StSrungen in der be- 
treffenden KSrperanlage und -Entwieklung anzusehen. 

Die F~lle yon Megaleneephalie sind fast immer angeboren. Die 
wenigen F~lle yon erworbener Megaleneephalie sind wahrscheinlieh auf 
serSse Durchtr~nkung bei Rhaehitis zurfickzufiihren~ wobei ein verz6gerter 
Verschluss der Fontanellen und Nahte begfinstigend hinzukommt. 
Differentialdiagnostisch kSnnte in Betraeht kommen: Die Hydrocephalie; 
hier jedoch machtig vorspringende Stirn~ quadratische Konfiguration des 
Kopfes bei relativ kleinem Gesiehtsseh~del, Bulbi naeh unten gerollt; 
st~rkere Zunahme des Kopfumfanges beim Wachstum; klinisch event. 
noch das Spinalpunktionsergebnis. 1)urch l~ngere Beobachtung wfirde 
endlieh festgestellt werden kSnnen: dass die Hydrocephalen gewShnlieh 
eine kfirzere Lebensdauer besitzen und dass Seh~,delvergrSsserangen 
r h a c h i t i s c h e r  Natur  der R~ickbitdung fahig sind. 
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Erkl~trung der Abbildungen (Tafel XX). 
F i g  ur 10: Kleinhirnrinde aus dem reehten Lobus quadrangularis. Helle 

Zellen in der Peripherie. Sehwache VergrSsserung. Eisenh~matoxyiin - -  van 
Gieson-F~rbung. 

F i g u r  11: Sehnitt aus der linken KleinhirnhemisphEro. Zwei pyramiden- 
zeilen~hnliehe Gebilde aus der Molekularschicht. Starke VergrSsserung. 




