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Ueber die Kombination eines chronisehen idiopa- 
thisehen Hydrocephalus eines Erwaehsenen mit 
Syringomyelie und Psyehose und Hufeisenniere. 

Von 

Dr. Kufs (Hubertusburg), 
Anstaltsarzt. 

(Hierzu Tafel XVII und XVHI.) 

Die  verschiedenartigstea Krankheiten des Zentralnervensystems 
wurden in der Verbindung mit Syringomyelie angetroffen. Unter diesen 
beanspruchen diejenigen Krankheiten, die nieht nur eine zufSillige Koin- 
zidenz darstellen, sondern "Xtlologiseh mit der Syringomyelie verwandt 
sind, ein besdnderes Interesse. So ist es denn nieht zu verwundern, 
dass man in der Literatur eine Anzahl Beobaehtungen yon gemein- 
sehaftliehem Auftreten der Syringomyelie mit Hydroeephalus, Hirntumoren 
und progressiver Paralyse besehrieben findet, da diese Gehirnerkran- 
kungen relativ haufig die Syringomyelie zu komplizieren pflegen. Die 
Hydroeephalien stehen pathogenetisch der Hydromyelie und Syringomyelie 
am nS~chsten und bilden 5fters das anatomisehe Substrat ffir die bei tier 
Syringomyelie beobaehteten psyehisehen und zerebralen St6rungen. fte- 
obachtungen ~on gombinatiol~ der Hydroeephalie mir Hydro- resp. Sy- 
ringomyelie sind yon einer Anzahl Autoreu mitgeteiltworden. Der in 
hiesiger Anstalt beobachtete Fall dieser Kombination .bietet nieht nur in 
pathologiseh-anatomiseher sondern auch in klinischer Beziehung ein 
giinstiges Objekt zum Studium der einschl~gigen Fragen, sodaSs es sieh 
wolil lohnt, sich etwas eingehender mit ihm zu befassen. 

Anamneso:  Pat. 60 Jahre alt, ist Potator und gagabund, wurde wegen 
geschwolloner Fiisso IVlitte N~rz 1902 in ganz zerlumptem und ganz verwahr- 
]ostem Zustand~ in das P. Stadtkrankenhaus eingeliefert. 

Ges~iubert, befand er sich zun~chst wohl in seinem Bett~ gab an, dass 
ein Bruder yon ihm im P. Krankenhause gestorben sei, was sich als richtig 
herausste, llte. Ueber sich gab er ganz unvollst~ndige und ziemlieh verworrone 
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Auskunft. In seinen Reden spielte eine Sohwiigerin, die Frau des verstorbene~ 
Bruders, eine Hauptroll% indem er dieselbe als seine Yerfolgerin and diejenig~ 
bezeichnete, die ihn um alles gebracht habe. Allein gelassen, band er Alles~ 
was er erreichen konnte, in Biinde! zusammen und versteekte diese im Bett~ 
hinter den Ofen, in den Sehubkasten des Tisches usw., um diese Saohen auf 
seine bald wieder aufzunehmende Wanderung mitzunehmen. Dabei ~usserte 
er stossweise und mit lauter Stimme allerlei masslose GrSssenideen, erkl~rt% 
Millioniir zu sein, grosse Liegenschaften zu besitzen~ prahlte mit Gold und 
Edelsteine% gab sieh hochtrabende Namen, bezeichnete alle Personen seiner 
Umgebung als Herr Pastor, lag gewShnlieh aufgedeekt im Bett und spielte mil~ 
seinen Geschleel)tsteilen. Er schlief sehr schlecht, war unrein mit Kot und 
Urin, ass mangelhaft. Am 22. April 1902 wurde er in hiesige Anstalt iiber- 
gefiihrt. Hier wurde folgender Befund  erhoben: 

Pat. ist von kleiner Statur (155 em lang); die KSrperhaltung ist etwas 
gebiiekt, Skoliose. Der Knoehenbau ist ein kr~f~iger, Ern~hrungszustand und 
Muskulatur sind mittelm~ssig. Der Seh~del ist sehr gross, yon hydrocephaler 
Form. Die grosse Fontanelle ist anseheinend nur dureh eine dfinne Knoehen- 
platte verschlossen. Der Kopfumfang betr~gt 65,5 cm, der sagittalo Kopfdurch- 
messer 21 era, der bitemporale 18 era. Die Warzenforts~tze sind sehr stark 
entwickelt. Seh~d~l and Gosieht sind im allgemeinen symmetriseh geformt. 
Die Kopfhaut zeigt zwei mit der Unterlage nieht verwaehsene Narben. Auf 
Beklopfen ist alas Seh~deldach nirgends schmerzhaft. Die linke Gesichtsl)~lfto 
ist besser innerviert als die reehte. Der rechte Mundwinkel h~ngt leieht herab. 
Pfeifen gelingt niaht. Die Pupillen sind gleiehweit~ reagieren auf Liehteinfall 
tr~ige und wenig ausgiebig. Die Zunge weicht etwas nach rechts ab. Nal'ben~ 
fibrill~ire Zuekungen fehlen. Herz und Lungen sind normal. Abdomen ohne 
Besonderheiten. Geringe Rigiditiit der Radialarterien. An der gfickenfliieh~ 
der linken Hand und der linken Finger multiple Pigmentierungen der Haut~ 
herrfihrend yon Stein- und Stahlsplittern (Schiirfen der Mfihlsteine). Tremor 
der H~inde ist nicht vorhanden. Am rechtenOber- undUntersehenkel Inzis{ons- 
narben (nach Behauptung des Kranken yon Granatsplittern herrfihrend). Der 
linke Patellarsehnenreflex ist schw~ieher a l s  der reehte. Fusssohlenreflex tel)- 
haft, Fussklonus. Die Tastempfindung ist anscheinend nirgends erheblieh ge- 
stSrt. Die Sehmerzempflndung erseheint am ganzen KSrper, am st~irksten links~ 
herabgesetzt zu sein; doch sind die Angaben des Kranken nieht zuverl~issig. 
Die ophthalmoskopisehe Untersuchung war wegen der Ungeduld des Kranken 
nieht ausfiihrbar. Gang ist leieht ataktiseh. 

Pat. befindet sieh im allgemeinen in exquisit euphoriseher Stimmung, ist. 
sehr redselig, liisst sich nieht fixieren. Dabei ist er fiber Zeit und Aufenthalts- 
err nieht orientiert~ wghrend er auf die einfaehsten Fragen fiber seine Person 
(Alter, Geburtsort) richtige Auskunft gibt. In seinen geden ist er ganz inko- 
h~rent, produziert masslose GrSssenideen, sprieht yon Millionen, reieher Erl)- 
schaf~, behauptet, seine Mutter sei eine ,,~on" gewesen, fiihrt viel Selbstge- 
spr~iche, wol)ei er sich selbst mit ,,Wilhelm mein Kind" anredet. Gelegentlieh 
wird er weinerlieh~ vergiesst einige Trtinen, ohne dass der Strom seiner Worto 
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einen traurigen Inhalt zeigt, Pat. sehwatzt eigeatlich nicht spontafi~ sondern 
sein Wortschwall wird stets el'st dureh eine Frage odor eine~ GehOrs- odor 
~esioh~sei~ctrt~ck ausgel/is~, -at1 den er mi~, seinea ersten W~rtet~ aatm~ipf~, 
Wego, u 5~L~tet N,rben am [Ca~te laefragt 7 autu,oL~e~ er in sehwa~h~i,~igerWeise 
i i be r t~ ib~d :  ,~Dio riih~n ~a~ eine m Bli't~sr, h~age her, and zwa~" den Apf~l- 
baum hel-unterL~ ein andeIes Nal aueh ,~vea GranatsplitternCL I)iese Saehen 
hiitten sieh abet bereits vet seiner Geburt ereigne~. Patient nimmt auf seine 
[Jmgebung nieht die geringste Riieksieht, sehl~igt gelegentlieh im Eifer seiner 
E,ede mitder  Faust auf den Tisch~ ist~ wean a~- sieh eusser Belt befiudet 7 in 
bestiindigeL Bewegung. Se i~  r, Jmgebung veL[~e~n~ er v o l l k ~ e ~ ,  hiilt den 
k-ca'~ f~r ei~en S&ulmei~t~r, den P~,gw Rir ai~e~ Pas~,~r~ eine~ gi~,~g~ak~a 
f/ir seiae~ ver~torbenen Bander, Hiiufiff schwiedet er allerlei unsinnige P1/ine~ 
will m~igliehs* bald heiraten usw. Yon seinen Kenntnissen lie~s sieh des 
l~eehnen, Iaesen und Schreiben priifen. Er addierte und multiloli~ierte mit 
ldeinen Zahlen schnoll nnd ~icMiff, ])as S~jbt~'aSieren und l)ividieren ging 
naturgem~.ss la~gsamer van st~tten. Er Ins gut~ schrieb abe~- [efch~ zittrig. 
Ueber 5eta V~dehart tiers el s~ch ~ial:~t expiec(ete% g:~b ~ie!.mek~ ~ar an~ da,~ 
er auf Wanae~scbaft sei, 

1~. 5-190~. Fortgesetz~ heftig erregt, ideenflfiehtig. Stimmung sehr 
weehselnd, bald ausgelassen heiter~ im n~tchsten Moment 5fters wehleldig~ 
weinerlieh. Aenssert exzessive Gri)ssenideen, sei yon K.~ sei sehr reich. Mehr- 
reals glauhte or, ve~g'if~e~ zu werdea and ~,erweigerte deshaJ5 die Nahraagsaaf- 
nahme. Ab a~d zu n~tsste e~ tns Belt, sehuaie~te mig lfot, zeras~ dzs Bettzeug. 
In sein~m gesamton [i~be~n ist er imm~r seb~ l:i~disoh and ]~ppi,~c'~:. Di~ 
Personen seiner Umgebang bezeichnete e ra ls  Pa~toren, Schuimeister~ Bfirger- 
meister us~'~ 

15. 6- Die Erregung h~tlt an. Pat. sehwatzt ununterbroehen in vgllig 
zusammenbang]oser Weise~ ist motoriseh sehr labhalt, wirf~ sieh im Belt um- 
her~ liiaft pie,los herum. Die Stimmung ist tnetst au~gelasse~t h~,~er, ltin and 
~d~,~ er%lgt t~i~t~\i~her Btimmungsx~vasehIag. ?at. ha~\t ~and weint ~,~% ~in 
kleines ttind, e~M~irt dab% er ~ei tot~ man welle inn ersehlageu. ]m n/iehsten 
Noment erld~rt er~ ieh bin der Kaiser~ ieh hei~se yon K. Gang immer atak- 
risen. Eine genaue kiSrperliebe Untersuehung ist bei seinem agitierten Vet- 
halten nioht miSg/ich. 

20, 7. Psyohisehes Vegetal(on des glei~he [a somatisehet H[ns[eht or- 
seh~int 4~ atts~esproeheu~ 5ret~tt~g zu Dia~[la~e~t hemerkea,~wer~. 01e St~ihle 
sehen oil ganz sebleimig blu'~ig aus. Piebet ist a~ und zu ~mbanden. Die 
h~Sehsto btsh~"r beobaehtete l(~rpertemperatnr b~trug 39,:2 o C~ I)as Kgrloer- 
gewicht geht langsam zurtiek, Pat. wird in ei~e Isolierbaraeke vedegt. 

5. 8. Pat. is~ noon immer viSllig desorientiert und ganz ~-erworren in 
seinen Aeusserungen. Spontan sehwatz~ er ~ r  selten, moist in dan Sled/on 
exzessiv gese~igerter Erregu~g, haf Fragen 5.u~ert er moist gan~ ~usammen- 
.'~aags~vs~ Werte, ~ho in g ~  ~r Bezi~htaag cam "t~~ha~te d~  F~age ,~Lehen, 
Stimmung ~st moist heiter~ elt abet unmotivi~t wemerlieh. Die ~uM~hnliehen 
DurehNlle ~estehen noon. ~l'emperatursteigera~gen his 39 o ko~nten wieder 
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festgestelit werden. Eine genaue kOrperliche Untersuehung stiess immer auf 
unfiberwindliehe Sehwierigkeiten. Infolge seiner DiarrhSen und Erregung 
kommt Pat. kSrper[ich immer mellr herunter. 

19. 8. In der letzten Zeit wurden die dysenterisehen Erscheinungen 
immer heftiger. Psychiseh ersehien Pat. in der letzten Zeit nur wenig vermin- 
alert. Somatiseh giug er in seinem Ern~hrungs- und Kr~ftezustand immermehr 
zuriiek. Wiihrend der letzten drei Tage erschien Fat. leicht benommen~ ass 
ganz mangelhaft. Unter den Erscheinungen der ErschSpfung erfolgle der 
Exitus letalis. 

0 b d u k tio n s b e fun d : Der Schiidel zeigt ausgesprochene hydrocephalische 
Gestalt, misst in seinem grSsstenUmfang 65cm. Er s~igt sich zum Tell schwer. 
Die Sch~delkappe ist mit der harten girnhaut fest verwachsen. Das Schiidel- 
dach ist stellenwcise papicrdfinn, an anderen Stellen m~ichtig verdickt. Die 
StirnhShlen sind sehr welt. Die Diploe ist fiberall nut sp~irlich vorhanden. 
Der Dm'alsack ist straff gespannt und verdiekt. Naeh ErSffnung derselben 
fiiesst reichlich serSse Flfissigkeit ab. Die Pin erscheint darauf stark bis in die 
ldeinsten Gefiisse injiziert~ durehweg getriibt~ am st~irksten l~ings der Mitten 
linie: we die Pin eine ausgesprochene sehnige Beschaffenheit zeigt. Die Sub- 
araehnoidealrSume des Grosshirns enthalten nut sehr wenig serSse Flfissigkeit. 
Beide Gehirnhemisph~iren erscheinen sehr voluminSs wie ein schwappender 
Sack. Das Corpus callosum ist papierartig diinn. Das Gewicht des Gehirns 
vor der ErSffnung der HirnhShlen 2200 g. Bei der Entfaltung der beiden 

Grosshirnhemisphiiren reisst der verdiinntc Balken ein. Nach der ErSffnung 
der Seitenventrikel 7 die enorm erweitert sind, .iliessen mehr als 700 ccm heller 
klarer Fliissigkeit ab. Das Gehirn wiegt nach der Fixierung in 10proz. Forma- 
linlSsung und Abtragung des verliingerten Markes 1480 g. Die Pin l~isst sich 
ohne Substanzverlust yon der Gehirnoberfi~iche ablSsen. Danach erscheinen 
die Grosshirnwindunge% die reichlich entwickelt sind~ erheblich auf der Kon- 
vexit~t abgeplattet und plump. Die \u sind glatt, spiegelnd~ yon 
normaler Farbe. Die Sueli sind seicht und schwer zugiinglich, da die ab- 
geplatteten voluminSsen Gehirnwindungen schuppenfSrmig einander fiber- 
lagern. Nach Verliingerung der legmen Schnitte werden die enorm erweiterten 
Seitenventrikel freigelegt. Die Ausdehnung der Seitenventrikel ist im wesent- 
lichen nach allen Richtungen hin eine gleichmgssige. Nur ist das linke Hinter- 
horn stgrker nach hinten ausgebuchtet als das reehte. Die Lgnge des reehten 
Seitenventrikels betrS~gt 13,5 em~ die Breite fiber dem Nucleus anterior thalami 
7 era. Die LS~nge des linken Seitenventrikels betriigt 15 em, die Breite 8 era. 
Die Gefgsse an der B~sis der Seitenventrikel sind prall gefiillt, breiten sieh 
mit ihren Ramifikationen f~icherfSrmig auf den basalen Ganglien aus und ver- 
laufen dann an der Innenflg~che der lateralen Wand der Seitenventrikel bis fast 
an die Medianiinie nach oben. Die Marksubstanz an der Innenseite der Seiten- 
ventrikel ist stark gewulstet. Die Oberfliiche der basalen Ganglien ist grob 
granuliert. Die mediale Wand des betr~ehtlich erweiterten linken Hinterhornes 
zeigt neben der warzenfSrmigen Granulierung ein poekennarbiges Aussehen. 
Linsen- nnd hirsekorngrosse Blutungen finden sich unter dem Ependym sowohl 
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im Vorderhorn als ltinterhorn des linken Seitenventrikels. Der rechte Seiten- 
~'entrikel zeigt die ohen angegebeneWalstung der Innenfli~che des Hemisphiiren- 
marks in noeh vielstgrkerem Masse dis der linke. Es gelingt nicht~ den ~iusserst 
verdiinnten Balken mitsamt den Pornices und der anhaftenden Gefiissplatte, die 
den dritten Ventrikel bedeekt, zugleieh abzuziehen. Es bleibt vielmehr die 
Tela choroidea mit dem GewSlbe %st an der Unterlage haffen. Die Forniees 
sind bandartig abgeflaeht~ atrophiseh. Nach Spaltung der Forniees in der 
Mittellinie wird der erheblieh erweiterte dritte Ventrikel zuggngig. Der Idirn- 
triehter ist stark nach unten vorgestiilpt~ die Lamina terminalis papierdiinn. 
Die vordere I(ommissnr ist dutch die erweiterten VorderhSrner der Seitenven- 
trikel naeh hinten verlagert. Die Commissura media bildet einen derben fund- 
lichen Strung. Die hintere Kommissur ist intakt. Der Aquaeductus Sylvii ist 
im Anfangsteilo betr~ohtlieh erweitert~ verjiingt sigh nach hinten zu. Versucht 
man ]etzt Fornix mit der Gefiissplatte yon dot Oberfliiche tier basalen Ganglien 
speziell des Thalamus abzuziehen, so bemerkt man, dass die GefSssplatto er- 
heblich verdiekt und ~on sehniger Beschaffenheit und mit dem Ependym der 
Thalami unlSslich verwaehsen ist. Yon derTela choroidea aus strahlen sehnige 
Str~inge fiber den ganzen Thalamus hinweg, um lateral yon der Stria cornea 

im Ependym des Nucleus caudatus zu endigen. Ein im oberen Drittel der Zen- 
tralwindung in longitudinaler Richtung der HemisphSre und in vertikaler zu 
den Gehirnwindungen die gauze llemisph~renwand dm'chdringender Schnitt 
hat die Dicke ~-on 2,2 era. Rechnet man van diesem Schnitt den Windungs- 
anteil der vorderen Zentralwindung ab~ gleich 1,6 cm, so bleibt fti.t das eigent- 
lithe Marklager nur noch die Dicke yon 6 mm iibrig. In der Gegend tier 
reehten mittleren zweiten Stirnwindung ist die llemisph~renwand nur 1V2 em 
dick~ das eigentliche Marklager nut 4 ram. Am dicksten ist die ttemisph~ren- 
wand am hinteren Pol der rechten Grosshirnhemisphiire ~--~ 3,7 era. Das linke 
Hinterhorn erseheint viel starker ausgebuchtet. Die Ilemisphgrenwand ist hier 
nur 1~5--2 em dick. Ein Centrum semiovale ist nieht vorhanden. Die Arterien 
der Gehirnbasis sind nut leicht rigid, die Gehirnnerven sind intakt. Die Sek- 
tion der iibrigen Organe ergibt: Fettige Degeneration des tterzmuskels 7 geringe 
ttypost~tse tier Lungen. Grosse llufeisenniere mit einem Nierenbeeken nnd 
einem Ureter. Fettige Degeneration tier Leber. Im Dickdarm sohr zahlreiche 
typisehe dysenterische Versehorfungcn und Gesehwiire. 

Bei der Obduktion war leider nut das verli~ngerte Mark und der obero 
Teil des llalsmarkes erhalten worden. Es liisst sieh daher nichts fiber die 
Li~ngenausdehnung der Syringomyelie im giiekenmarke aussagen. Da abet ge- 
rude in den untersten Sehnitten aus dem noeh vorhandenen P~/ickenmark (etwa 
der ttSho des dritten Zervikalsegmentes entspreehend) die Gliose am ausge- 
dehntesten und zellreichsten ist and in den aus hSherent~.iiekenmarksabsehnitten 
stammenden Sehnitten immer kernarmer und kleiner wird, so ist anzunehmeu~ 
dass die Syringomyelie aueh noch in tiefere I~iiekenmarkssegmente sieh fort- 
setzte. Die Sehnitte sind naeh tier MarkscheidenNrbung naehWolters tingiert 
zum Tell unter Naehfii~bung mit der van Giesonsehen LSsung, ferner mit Uran- 
karmin~ Nigrosin. In Pr~paraten naeh Wel te rs  und van Gioson hebt sieh 
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die Gliose duroh den leuchtend roten Farbenton soharf yon dem schwarzblaa 
gef~irbten Nervenmark ab. Sie bildet in einem Sehnitte der HShe des dritten 
Zervikalsegmentes (Taf.XVli, Fig.I) ontsprechend (derSohnitt istdareh sehr~ges 
Abschneiden des giiekenmarkes bei der Sektion nicht ganz vollstSmdig) ein his 
2,5 mm breites rotes Band, das in fl'ontaler I~ichtung sieh 5 mm ausdehnt and 
das gesamte zentrale Gebiet des Riiekenmarkes mit den ventralen Abschnitten 
der Hinterstriinge einnimmt. In der Mitte zeigt die Gliose einen querlaufenden 
sehmalen Spalt~ der der Konfiguration der Gliose sich adaptierend einen dor- 
salwgrts konkaven Bogen bildet. Von dem dorsalen Saumo der zentralen Gliose 
erstreeken sieh gliSse Zapfen zu beiden Seiten des hinteren Septums in das 
Hinterstrangsgebiet hinein. Bei der mil~roskopisehen Betraehtung ergeben sieh 
folgende Details: Die Gliose. reicht his an die vordere Kommissur heran und 
setzt sich ziemlich scharf yon der Substanz der VorderhSrner ab. Die 
VorderhSrner selbst erseheinen intakt uod lassen die einzelnen Ganglien- 
zellengruppen gut erkennen. Der Zentralkanal ist vollstSndig obliteriert. An 
seiner Stelle finden sieh distinkte H/iufchen yon Ependymzellen mit grSsseren: 
kr~ftig gefiirbten Kernen. Der zentrale Anteil der Giles% der den spaitfiirmigen 
Hohlraum begrenzt~ ist /iberall yon reiehliehen Kernen durehsetzt. Die Grand- 
substanz besteht aus einem Gewirr yon Gliafasern~ das nur hier und da eine 
grobmaschigere Beschaffenheit annimmt. Die Blutgefiiss% die in unmittelbarer 
Ng~he der Gliose reichlieh angetroffen werden, wS~hrend sie innerhalb der Gliose 
nur spgrlieh vorhanden sind, besitzen auffallend verdickte, slderosierte Wan- 
dungen. Der ventrale Santo der Gliose, der in den Spaltraum hineinragt, er- 
scheint aufgefasert~ rarefiziert and unregelmiissig fetzig begrenzt. Der dorsale 
viel schmSlere Saum der gliSsen Zerfallsh6hl% dermit  dem ventralen an ver- 
einzelten Stellen noch durch sehmale gliSse Briieken in Verbindung steht, ist 
kernSormer, weist aber eine grosse Anzahl dickwandiger Blutgefiisse auf, die 
yon dicken Bindegewebsziigen eingerahmt erseheinen, zum Tell vgllig oblite- 
riert sind. Neben kleinen Blutungen finder sich in nS~ehster Umgebung der 
Gefiisse stellenweise reichlich braunes soholliges Pigment. Die Grenze zwisehen 
Mark und Gliose ist him" keine so scharfe mehr: wie am ventralen Itande der 
Gliose. Vielmehr schiebt sich die Gliawucherung bald zapfenartig, bald mehr 
diffus in die Marksubstanz der ttinterstr/inge ein, wodureh die Markfasern ent~- 
weder rarefiziert oder als isolierte Exemplare in die gliSse Masse verlagert er- 
seheinen. Die Konfiguration und Struktur der gliSsen Wueherung ist im ven- 
tralen Hinterstrangsgebiet eine wesentlich andere als die oben besehriebene 
gligse Masse, welehe die syringomyelitisshe HShle gegen die Vorderstr~inge 
abgrenzt. L/ings dem Septum posterius streckt sich die Gliose in Form eines 
Zapfens mit zwei spitzen~ divergierenden Ausliiufern, yon denen der eine die 
Peripherie des Riiekenmarks fast erreieht, in das ttinterstrangsgebiet hinein. 
Nicht nur dtlrch, den blasseren Farbenton, sondern aueh dutch histologische 
Verschiedenheiten hebt sieh dieser Tell der Gliawucherung yon den ventral 
veto Hohlraum gelegenen Gliamassen ab. Die Gliakerne sind sehr sp~irlich 
vorhanden; Gliafasern sind fast g a r  nicht mehr zu erkennen. Das Gliagewebe 
hat eine kSrnige, mehr homogene Besehaffenheit angenommen und ist yon 
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kleineren und grSsseren Liieken meist in derUmgebung derGefgsse durchsetzt. 
Einzelne Gliazellen erseheinen betrSehtlich vergrSssert und geschwollen~ be- 
sitzen einen homogenen Protoplasmaleib~ der hier und da einige plnmpe Fort- 
s~itze aussendet. Im Bereiehe der gliSsen Wucherung sind die Markfasern fast 
vollstgndig zu Grunde gegangen. 

2. Zervikalsegment (TaL XVII~ Fig. [[): Im 2. Zervikalsegment hat der zen- 
trale Hohlraum seine grSsste Ausdehnung erreicht. Er bildet einen in fron- 
taler Riehtung verlaufenden l~ingliehen Spalt~ dessen grSsste Ausdehnung im 
Querdurchmesser des R6ckenmarks 3 mm betr~igt. Die Gliose erreieht ventral 
die Commissura alba. Der Zentralkanal ist in allen Schnitten~ die diesem Seg- 
ment angeh5ren~ vorhanden~ aber von wechselnder Weite. Einige Schnitte 
zeichnen sich dadureh aus, dass ein geringer Grad yon Hydromyelus besteht, 
und dass das Yentrikelepithel an einer Stelle knStehenfSrmig gewuehert ist 
und in das Lumen des Spaltes hineinragt. In tier Umgebung des Zentral- 
kanales finden sich zahlreiehe Nester yon gewueherten Ependymzellen. Die 
ventrale Begrenzung des Spaltraumes bildet eine stellenweise nur schmale 
Gliawand~ die aus einem diehten Gliafilz mit reiehlich eingelagerten Gliakernen 
besteht. Naeh vorn, unmittelbar an die vordere Kommissur anstossend~ trifft 
man auf ein I(onvolut von Gefs mit verdiekter Wand~ die in 
m~iehtige Ziige von weiligem fibrillgrem Bindegewebe eingebettet erscheinen. 
BeideVorderh5rner bieiben yon der Gliawueherung frei. Um fast a]le GefSsse im 
Bereiche oder in der Nachbarsehaft der zentralen Gliose finden sieh kleinere 
und grSssere Gewebsltieken. An vereinzelten Stellen hat die Gliafaserproduk- 
tion die Neigung~ sieh in ein homogenes, glasig aussehendes Substrat umzu- 
wandeln. In einigen Gewebsliicken liegen konzentriseh geschiehtete blasse 
Kugeln (Corpora amylacea). Von dem dorsal die syringomyelische HShle um- 
s~iumenden Gliastreifen aus dringt zu beiden Seiten des Septum posterius die 
Gliose welt in (]as ventrale Hinterstrangsareal vor~ um sich in zwei divergenten 
Zapfen~ yon denen der eine bis an den gliSsen I~andsaum des Riiekenmarkes 
heranreicht~ in dem Mark der Hinterstr~inge zu verlieren. Diese Gliamassen~ 
die das Hinterstrangsgebiet durchsetzen, heben sich in ihrer feineren Struktur 
scharf yon dem gliSsen Randsaum um den Spalt herum ab. Im Gegensatz zu 
letzteren ist die Glia in den HinterstrSngen ganz kern- und faserarm und nut" 
hlass gefgrbt, hat eine kSrnige und netzartige Besehaffenheit und l~isst an ver- 
schiedenen Stellen sehr reichiiehe kleinere und grSss.ere Liicken erkennen. 
I)ort~ wo sich reiehlich skler0siert% zum Tell vSllig obliterierte Blutgef~sse 
vorfinden~ hat sieh ein grohmaschiges Netzwerk entwiekelt. Ganze Streifen 
yon Mark erscheinen dureh den gliSsen Wucherungsprozess abgetrennt und 
in die Gliose verlagert. Die Blutgef/isse sind durchweg mit sklerosierten 
Wandungen versehen und lassen 5fters kein Lumen mehr erkennen. Amorphes 
braunes Blutpigment findet sich in der Nachbarschaft verschiedener GefSsse. 
Im 2. Zervikalsegment besitzt der zentrale Hohlraum nur  eine geringe GrSsso. 
Er misst in transversaler gichtung etwa 1~5 mm~ in dorsoventraler I~ichtung 
noch nicht 1 ram. 

Der Zentralkanal ist vSllig obliteriert u n d  dutch ein Konglomerat yon 
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grossen Ependymzellen ersetzt. Unmittelbar neben ihm stSsst man auf einen 
Kn~uel yon Gef~ssen, die yon breiten Lagen welligen fibrill~ren Bindegewebes 
eingeschlossen sind. Die Zerfallshtihle liegt hinter dem obliteriertem Zentral- 
kanal im Bereiche tier hinteren Kommissur, die dadurch teilweise destruiert 
und in Fetzen zerrissen erseheint. Eine kernreiehe Gliose wird hier vollst~indig 
vermisst. Der Hohlraum maeht vielmehr den Eindruck einer einfachen ischS- 
mischen Erveichung nach GefS~ssverschluss. Die eigentliehe gli6se Wucherungs- 
zone beginnt erst hinter der ifinteren Kommissur und erstreckt sich liings dem 
Septum posterius sich gabelfSrmig teilend, welt in das lIinterstrangsareal hin- 
ein, um auf einer Seite bis an die Peripherie des Rtiekenmarkes vorzudringen. 
Die histologisehen Details dieser Gliose decken sich vollkommen mit den Ver- 
~nderungen, die wir in den Hinterstr~ngen der sehon besehriebenen Rfieken- 
marksabschnitte angetroffen haben~ sowohl was den Homogenisierungs-und 
Rarefizierungsprozess der Gliose als aueh die VerSnderungen an den GefSssen 
anlangt. Die VorderhSrner sind intakt. 

Auf Sehnitten in der HShe der Pyramidenkreuzung (Tafel XV[[, Fig'. IH) 
existiert keine HShlenbildung mehr. Die ventralen Absehnitte zeigefi normale 
Verh~ltnisse. Der Zentralkanal ist obliteriert. An seiner Stelle findet sich ein 
rundiiches tt~iufchen dicer gedriingter Ependymzelien. Zu beiden Seiten dieses 
Zellkonglomerates trifft man auf Blutgefiiss% die in breite Bindegewebslamellen 
eingesehlossen sind. Die Peripherie stellt ein schmaler Gliasaum dar t yon dem 
biisehelfSrmig Gliafasern gegen die Bindegewebslamellen der Geffisse aus- 
strahlen. Im /ibrigen bietet das Zentralgebiet des Rfiekenmarkes his auf zahl- 
reiehe gegeniiber der Norm entsehieden vermehrte Gefgsse nichts Besonderes. 
Dagegen sind die Hinterstrgnge wieder der Sitz einer keilfi3rmigen Gliose mit 
erhebiichem Sehwunde der Markfasern, die wie oben in 2 Zaeken naeh der 
Peripherie des Rfickenmarkes hin auslguft. Auffallend ist noeh eine in dieser 
H6he des verlgngerten Markes auftauehende distinkte kleine rundliche Glia- 
proliferation im ventralen Bezirke des sonst ganz normalen Burdaehschen 
Stranges. 

In der Gegend der Sehleifenkreuzung (Taf. XVIII~ Fig. IV) findet sieh als 
einziger pathologiseher Befund ein sehmaler Gliastreifen, der den dorsalen Tell 
des einen Burdaehschen  Stranges in querer Richtung durchzieht und hier zu 
ether erhebliehen Reduktion der Zahl der Markfasern geftit~rt hat. In Sohnitten 
durch die Briieke, Vierhiigel, Hirnschenkel l~isst sich mit der Markseheiden- 

fiirbung nach We l t e r s  nur eine m~ssige Abblassung der Pyramiden naeh- 
weisen. Im fibrigen erscheinen die Prgparate normal. Das Grosshirn zeigt eine 
betr~iehtliche Atrophie des Narklagers. Im auffallenden Kontraste hierzu er- 
seheinen die Hirnwindungen sehr breit und voluminiis entwiekelt. Die Rinde 
ist gleiehfalls breiter ale normal. Der Markfasergehalt in der Rinde ist ein sehr 
reichlioher. Insbesondere ist die faserreiche Tangentialfaserzone hervorzuheben 
(Tar. XVIII, Fig. V). In Pr~paraten~ die naeh der Niss lschen Methode gef~rbt 
sind~ erscheinen die Ganglienzellen der Zahl nach nieht vermindert. Nur lassen 
viele Zellen erhebliehe Strukturver~inderungen (Chromatolys% Sehwellung~ 
seltener Slderose) erkennen. Ganz besonders stark tritt die erhebliche Erweite- 
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rung der strotzend gef~illten Kapillaren hervor~ die an vielen Stellen geborsten 
und yon kleinen Hiimorrhagien umsohlossen sind. An etwas grSsseren Gefgssen 
ist die erhebliehe Erweiterung der perivaskuliiren Lymphriiume bemerkenswert. 
Plasmazelleninfiltrate in den Gefgssscheiden~ wie sie f/Jr die progressive Para 
lyse eharakteristisoh sind, fehIen vollst~indig. ])as Ventrikelepithel ist grSssten- 
teils desquamiert und nur noeh an einzelnen Stelle~ erhalten. Die subepen- 
@male Sehieht ist betr/i.ehtlieh verdiekt. 

Was znerst die psyehisehen StSrungen in unserem Falle anlangt~ so 
ist symptomatiseh die Psyehose als Manie mit geistiger Sehwliehe zu 
bezeiehnen und zeigt die weitgehendsten Analogien mit der expansiven 
Form der progressiven Paralyse. Die genaue mikroskopisehe Onter- 
suehung hat aber ergeben~ dass paralytisehe Hirnrindenverttnderungen 
nieht vorliegen, dass vielmehr der Befund sich durehaus mit den Ver- 
-anderungeu deckt~ die fiir den Hydrocephalus idiopathicus eharakteristiseh 
sind. Fragen wir uns zuerst~ wie oft und mit welehen Psyehosen die 
8yringomyelie sich zu kombinieren pflegt~ so hat S c h l e s i n g e r  (1) dar- 
auf hingewiesen, dass in frt~herer Zeit die progressive Paralyse als 
h~iufigere Kombination der Syringomyelie erw~ihnt wurde. Naeh seiner 
Meinung kann diese Tatsaehe nieht befremden, da gerade bei Geistes- 
kranken zuerst komplette Sektionen des Zentralnervensystemes vorge- 
nommen wurden und hei der H~ufigkeit der Syringomyelie aueh zufiillige 
Komplikationen yon 8yringomyelie mit Geisteskrankheiten insbesondere 
mit der progressiveu Para[yse zur Kenntnis gelangen mussten. Dass es 
in unserem l?alle sieh um kein zuf~tlliges Zusammentreffen yon Psyehose 
und Syringomyelie handelt, unterliegt keinem Zweifel. Beide Afl>ktionen 
besitzen vielmehr die gleiehe pathogenetisehe Grundlage - -  eine Ent- 
wiekelungsstOrung des Zentralnerrensystems - -  die im Gehirn den Hy- 
droeephalus~ im Rtiekenmark die Syringomyelie zur Folge hatte. Ftir 
die meisten F.alle yon Kombination der Syringomyelie mitPsyehose wie 
mit Epilepsie, Mani% Melaneholie etc. muss man eine zufgllige Koin- 
zidenz annehmen. Das h~ufige u yon Hysteria bei 8yringo- 
myelie ist aus der Neigung dieser Psyehoneurose, die Symptomatologie 
der versehiedensten organisehen Nervenkrankheiten zu komplizieren and 
zu modilizieren, leieht erkl:,irlieb. In unserem Falle hat die Psyehose 
in dem Hydrocephalus internus ihr organisehes Substrat und steht nur 
insofern mit der Syringomyelie in einem kausalen Zusammenhange, als 
beiden VerSnderunge~ b derjenigen des gehirns und des Riiekenmarks 
die gleiehe Entwiekelungsanomalie zugrunde gelegt werden muss. Die 
Psyehosen und die zerebralen 8tSrungen, die bei Hydroeephalen, falls 
sie ein hSheres Alter erreiehen, sieh emwiekeln, sind gleiehfalls sehr 
differenter Art. leh sehe hierbei yon den angeborenen geistigen Sehw~ehe- 
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zust~tnden vollst~indig ab. Bemerkenswert sind jedoeh jene Fi~lle yon 
angeborenem und erworbenem Hydrocephalus, in deren Krankheitsver- 
laufe sich schwere zerebrale und psychotische Symptome einstellen. Am 
haufigsten pfiegen diese FMle unter dem Bilde eines Hirntumors zu ver- 
laufen. Doch sind auch andere Verlaufsarteu zur Beobachtung gelangt, 
So unter dem Bilde einer multiplen Sklerose, einer Meningitis und wohl 
auch unter dem Symptomenkomplex der progressiven Paraiyse. Alter- 
dings kann ich die 2 Falle Yon Huguenin(2)7  die S c h u l t z e ( 3 )  in 
seiner Monographie fiber den Hydrocephalus als Beispiele daffir an- 
ffihrt, dass der Hydroeepllalus int. chronicus klinisch das Bild der 
Dementia paralytica vort~uschen kaun, nicht als beweiskrfi, ftig ansehen. 
Im Gegenteil lassen die Angaben fiber den Obduktionsbefund in beiden 
Fallen darauf sehliessen, dass es sich um eine typische Paralyse (All- 
gemeine Hirnatrophie, chron. Leptomeningitis and kompensatorisehen 
Hydrocephalus int. und ext.) gehandelt hat. In dem ersten Falle~ den 
Huguen in  als ehronische traumatische Meningitis bezeiehnet, well sieh 
das Krankheitsbild ~ die depressive Form der Paralyse - -  an ein 
Sch'~deltrauma ansehloss, war das Gehirn klein, atrophisch. Die Gyri 
der Hir0hemisph'Xren waren sehmal und dutch tiefe Sulei getrennt. 
Neben Paehymeningitis haemorrhagiea, Lept0meningitis ehroniea bestand 
IIydroeephalus int. und Ependymitis granulosa. Den 2. Fall bezeiehnet 
H u g u e n i n  als spontane chronisehe Meningitis. Er verlief gleiehfalls 
anfangs depressiv und fiihrte unter den typisehen Lahmungserscheinungen 
zum Tode. Aueh bier ist Leptomeningitis ehroniea, Reduktion der He- 
mispharen, Verdfinnung des Cortex auf die Hs.lfte, bedeutende Ober- 
flS~ehenatrophie neben HydroeephMus int. notiert. Als Unterseheidungs- 
merkmale zwisehen dem Hydroeephah~s und der Dementia paralytiea 
werden angefiihrt: friihzeitige Pupillenstarre, Silbenstolpern~ fibrill'~re 
Zuckungen tier Gesiehtsmuskeln bei der Dementia paralytiea im Gegen- 
satz zum Hydrocephalus, angeborener oder sehon l'angere Zeit bestehender 
Sehwachsinn, Stauungspapille beim Itydroeephalus, wahrend bei der De- 
mentia paralytica die geistige Sehwiiebe erst mit der Krankheit einsetzt. 
W~thrend die Differentialdiagnose gegentiber den oben angeffihrteu 
Krankheiten wie Hirnttmlor, multipler Sklerose, in seltenen F'Nlen aueh 
Meningitis und Dementia paralytiea Sehwierigkeiten bereiten kann, 
deutet in einer Anzahl yon Fallen yon erworbenem Hydrocephalus die 
abnorme GrSsse and Gestalt des Seh~idels doeh auf einen kongenitalen 
oder frfihzeitig erworbenen Hydrocephalus ifin, der naeh jahrelangem 
latenten Bestehen dutch Exazerbation sehwerer zerebraler Symptome 
den Exitus herbeifahren kann. Unter den 12 Fiillel~, die yon Sehul tze(3)  
als erworbener Hydrocephalus in seiner Monographie angeffihrt sind, 
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finden sich 5, bei denen abnorm grosses Scb~delvolumen ausdrficklich 
hervorgehoben ist. Angaben fiber die GrSsse des Kopfumfanges fand 
ieh nur in 1 Falle notiert: Bei einem 18j~ihrigen jungen Manne betrug 
der Kopfumfang 623/4 cm. Auch unser Fall mit einem Kopfumfang 
yon 65,5 cm ist hierher zu reehnen. Das Interessanteste an unserem 
Falle 'ist die Verbindung des Hydrocephalus mit einer Psychose vom 
Typus einer maniakalisehen Erregung mit geistiger Schw~tche, die, wie 
eine kurze Rekapitulation der Krankheitssymptome lehrt, mit der ex- 
pansiven Verlaufsart der progressiven Paralyse sich vollkommen deckt. 
Patient wurde in ganz verwahrlostem Zustande in das Krankenhaus ein- 
geliefert, war best~ndig in heftiger psychomotorischer Erregung, ffihrte 
t0richte Itandlungen aus, ~usserte masslose GrSssenideen~ er sei Millio- 
n~r, besitze Gold und Edelstein% war ohne jedes Sehamgeffih], verur- 
reinigte sich mit Kot und Urin. In hiesiger Anstalt ersehien er vSllig 
desorientiert, war in seinen Aeusserungen ganz inkoh~rent, produzierte 
unsinnige GrSssenideen und kindische Prahlereieu, die in seinen Reden 
immer wiederkehrten, nannte sich yon K., sprach yon Millionen, reichen 
Erbschaften, behauptete, die Narben am Kopfe und Beine rfihrten yore 
Blitzsehlag, yon Granatsplittern her. Die expansive Gemiitslage wurde 
h~ufig yon vSllig unmotivierten depressiven Yerstimmungen mit kindischer 
Weinerlichkeit unterbrochen. Dabei wurde Patient immer unsinniger 
Und verworrener in seinen Reden, verkamate die Personen seiner Um- 
gebung vollst~indig~ gab schliesslich nur noch ganz zusammenhangslose 
und zum Tell ganz unverst~ndliche Antworten. Die Ruhr und die 
heftige Erregung ftihrten durch ErschSpfung den Exitus herbei. Ffigt 
man zu diesem psychotischen Symptomenkomplex noch die kSrperlichen 
InnervationsstGrungen wie rechtsseitige Fazialisl)arese , tr'/ige Pupillen- 
reaktion~ Differenz der Patellarsehnenreflexe. ataktischen Gang hinzu, so 
gleicht das Krankheitsbild vollkommen dem der expansiven Form der 
Paralyse. Die 1-~ngere klinische Beobachtung dieses Falles win'de durch 
die Ruhr und rasche ErschGpfang des Patienten vereitelt. Auch der 
Mangel jeglicher anamnestischer Angaben fiber das Vorleben Kr's macht 
sich bei der genauen Beurteihmg dieses Falles unangenehm ffihlbar, 
Es fehlen vollst~ndig Angaben fiber die Dauer der Krankheit~ fiber die 
Analyse des psychischen Zustandes des Patienten vor seiner Erkrankung, 
Auch dartiber bleibt man im Unklaren, ob der Hydrocephalus schon 
vorher zerebrale Symptome yon besonderer Dignit~t verursacht hat. 
Um einen erheblichen Grad yon Schwachsinn hat es sieh sicherlich 
nieht gebandelt~ da Patient anfa~gs noeb eine Prfifung der elemen- 
tarsten Kenntnisse (Lesen, Reehnen und Schreiben) zuliess und dabei 
keine grOberen Defekte offenbarte. Auffallend ist in unserem Falle das 



1056 Dr. Kufs, 

Fehlen jeglicher Symptome yon Hirndruck, wie Kopfschmerz, Schwindol, 
Erbreehen, obschon der Hydrocephalus eineu reeht betr~ichtlichen Grad 
erreicht hatte und die Stauungserscheinungen im Gehirn recht erhebliche 
waren. Umsomehr kontrastiert mit diesem organisehen Substrat, das ffir 
gewOhnlich yon den quMendsten zerebralen SymploInen analog dora 
Tumor cerobri begleitet zu werden pflegt, in unserem Falle die ausge- 
sprochene expansive Stimmungsanomalie, die nur ganz flfiehtig yon de- 
pressiven Afl'ekten unterbrochen wurd% ohne class diese auf das zero- 
brale Leiden hindeuteten. 

Dass der Hydt'ocephalus mit den verschiedensten Bildungsanomalieu 
des Zentralnervensystems wie Encephalocele, Porencephalie, Spina bifida 
sich kombinierea kan% ist durch z;thlreiche pathologiseh auatomisehe 
Beobachtungen erwiesen. Die Tatsache, dass Hydromyelie und Syringo- 
myelie sich 5fters bei Hydrocephalen fand, legt die Vermutung natm, 
dass hier atio|ogische Beziehungen zwischen beiden Krankheiten be- 
stehen miissen. D i m i t r o f f  (4) land unter 61 FMlen yon Syringomyelie 
mit Sektionsbefunden in 4 Fallen die Kombination mit Hydrocephalus, 
H i n s d a l e  (5) unter 150 Fallen in der Literatur 15 mit Hydrocephalus. 
S c h l e s i n g e r ( 1 )  erw:,'~hnt unter seinen 56 Beobachtuugon 4mal  das 
gleichzeitige Bestehen eines Hydrocephalus. Der yon K u p f e r b e r g  (6) 
in der Zeitschrift for Nervenheilkunde 1893 verSfl'entlichte Fall yon 
chronischem idiopathischen Hydrocephalus eines Erwachsenen, der unter 
dem Bilde eines Hirntumors verlief und naeh Ansicht des Verfassers 
mit symptomloser Syringomyelie kompliziert war, ist nicht einwandsfrei, 
wie auch yon anderer Seite bemerkt worden ist. Die beschriebenen 
Sl)altbildungen fanden sich in beiden HinterhSrnern, zeigten nicht die 
geringste Andoutung yon neugebildeter Gli'~ in der Umgebung der 
Spalten, keine Vermehrung der Gefasse, keine Homogenisation des 
Gewebes~ keine Veranderung der umgebenden Marksubstanz. Unter- 
suchangen haben ergeben, dass kadaverSse Veranderungen im Rticken- 
mark vorzugsweise in der grauen Substanz Spaltou erzet~gen k0nnen, 
die nach Sitz und Ausdehnung ganz denen bei der Syringomyelie gleichen 
und our bei der mikroskopischen Untersuchung mit Sicherheit als dutch 
postmortale u erzeugte Artefakto zu erkennen sind. 
K u p f e r b e r g  konote aus der Literatur 15 Falle zusammenstellen, bei 
denen die KoInbination yon Hydrocephalus idiopathicus und Syringo- 
myelie notiert ist und glaubte nach Analyse der einzelnen Befunde 
seinen Fall als ein Unikum~ als geradezu einzig dastehende Komplika- 
tion des chronisehen idiopathischen Hydrocephalus oines Erwachsenen 
mit Syringomyelie bezeichnon zu mfissen. Das tl'ifft aber nicht ganz zu, 
da gerade unter den von ihm angeffihrten Fallen sich zwei nachweiseu 
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lassen, denen diese Bezeichnung zugesprochen werden muss. Es ist dies 
ein Fall yon L a n g h a n s  (7)7 der als Lepra anaesthetica (Morvansche 
Krankheit), Hydrocephalus int. und Syringomyelie in u Archly 
Bd. 64 beschrieben ist. Ferner der Fall you Kiewl icz  (8)~ bei dam 
neben myelitischen Ver~nderungen echte Syringomyelie und Hydroce- 
phalus int. bestanden. Da der Sch~del als sehr gross bezeichnet ist, 
ist anzunehmen, dass ein gewisser Grad yon kongenitalem Hydrocephalus 
vorhanden war. Den sichersten Hinweis darauf, dass ffir die Syringo- 
myelie und dan Hydrocephalus Entwickelungsanomalien yon ausschlag- 
gebender Bedeutung sind, liefern unter anderen die Falle yon Leyden(9)  
und Cbiar i  (10)7 bei denen ausgesprochene Missbildungen des Zentral- 
nervensystems die Syringomyelie komplizierten (Hydrencephalocele cere- 
bellocervicalis, Spina bifida). S e h l e s i n g e r  (1) ffihrt in seiner Mono- 
graphie 24 Falle (darunter 6 eigene) yon Hydrocephalus mit Syringomyelie 
an, bei deneu tier Hydrocephalus tells als erworben~ tells als angeboren 
bezeichnet ist. Er weist auf die klinische und prognostische Bedeutung 
dieser Komplikation der Syringomyelie ausdrficklich hin~ da er yon 
seinen 5 Fal]en 3, we diese Komplikation vorhanden war, dutch eine 
akute Exazerbatton des Hydrocepbalus unter Zunahme der zerebralen 
Erscheimmgen rasch t6dlich verlaufen sah. Schi i l le r  (11) hat in einer 
sehr fleissigen und interessanten Arbeit das kasuistische Material von 
kombinierten Erkrankungen des Zentralnervensystems kritiseh verarbeitet 
und die sich daraus ergebenden atiologiseheu Beziehungen der be- 
treffenden Krankheiten in das rechte Licht gestellt. Aueh er hat kon- 
statierea k6nnen, dass gerade die Syringomyelie relativ am haufigsten 
yon allen auderen nerv6sen Erkrank~mgeu sich mit anderen kombiniert 
(wie Spina bifid% Anencephalie, Teratom, Poreneephalie~ Hydrocephalus 
Tumoreu des Gehirns besonders Gliomen der Briieke und Medulla oblon- 
gata). Sein Fall~ der eine Kombination von einer echten angeborenen 
Hemmungsbildung des Gehirns (Mikrogyria vera) mit Syringomyelie und 
multipler Sklerose darstell L welch letztere er gleiehfalls auf angeborene 
Bildungsfehler zurtickffihrt, beweist, durch wie verschiedenartige patho- 
logische Ver~nderungen sieh Bildungsabnormit~ten im ZentrMnerven- 
system dokumentieren kSnnen. 

Eine kurze Besprechung verdienen noch die Falle, bei denen der 
Hydrocephalus und die Syringomyelie mit einem Tumor im Gehirn zu- 
sammen angetroffen wurden, Beobachtungel b die Langhans  zur Auf- 
stellung der Stauungshypothese zur Erkllirung der Genese einer gewissen 
Gruppe yon FMlen yon Syringomyelie veranlassten. Da die Syringo- 
myelie sich aber meist ohne die raumbeengenden Tumoren in der 
hinteren Sehadelgrube an den charakteristischen Stellen im Riickenmark 
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entwickelt, ist diese Hypothese nicht haltbar. Wohl aber verdient die 
haufige Wahrnehmung vo|lste Beachtung~ dass die Hirntumoren~ die mit 
Syringomyelie sich vergesellschaften~ hfiufig Gliome sind. Da man aueh 
als Aetiologie tier Gliome Entwieklungsanomalien anzunehmen pflegt, 
so ist das Bindeglied zwischen Syringomyelie und G]iomen des Gehirns 
gegeben. Wenn anch die Gliomatose - -  das G]iom des Rfiekenmarks 
- -  yon der zen~ralen Gliose, wie sic die Syringomyelie charakterisiert~ 
sowohl klinisch als aueh pathologisch anatomisch zu trennen ist~ so 
lassen doch Beobaehtungen yon Kombination der Gliomatose des Riicken- 
markes mit Syringomyelie und Hydrocephalus internus, wie sic yon 
Oppenheim(12)~ Schu l tze (13) ,  H o f f m a n n  (14)7 H e u b n e r  (15), 
D6j6r ine(15)  mitgeteilt worden sind~ auf die innigen ~tiologisehen 
Beziehungen dieser Affektionen unter einander schliessen. DR zwischen 
dem Hydrocephalus idiopathieus und dem kompensatorisehen Hydroce- 
phalus bei der Dementia paralytiea die weitgehendste~ Analogien be- 
stehen, halte ieh es ft~r angebracht, aueh auf die F~ille yon Kombination 
der Dementia paralytiea mit Syringomyelie und Hydromyelie noeh kurz 
einzugehen~ zumal fiber die Frage, ob eine zuffillige goinzidenz vorliegt 
oder oh beide in pathogenetischer Abh~ingigkeit zaeinander stehen, die 
Meinungen geteilt sind. So ~ussert sieh O p p e n h e i m  (12) in seiner 
Arbeit fiber die atypisehen Formen der Gliosis spinalis im Ansehluss 
an den besehriebenen Fall, d e rm i t  Dementia paralytica verbunden war: 
,Eine tier Dementia paralytiea entspreehende oder verwandte Seelen- 
stSrung ist wiederholt bei der Gliose beobachtet worden und gel~t es 
meines Eraehtens naeh nicht a% sic als ein zuf~tlliges Accidens aufz,- 
fassen". Hierher gehSren die F~lle yon F f i r s tne r  und Zaehe r  (17), 
KSber l in  (18) u. A. In anderen FMlen fund sich neben der Paralyse 
ein Hydromyelus [Fall yon To l l ens  (19), S c h a f f e r  und Pre isz  (20), 
eigener Fall~: Im Gegensatz hierzu ist S e h l e s i n g e r  der Meinung~ dass 
Dementia paralytica und Syringomyelie nut zuf~tllige Kombinationen dar- 
stellen, die sieh aus der Hauflgkeit beider Erkrankungen und aus der Tatsaehe~ 
dass bei Geisteskrankheiten am moisten komplette Sektionen des Zentral- 
nervensystems vorgenommeu werden, erklSren lassen. Ebenso glauhte 
er r class die H~iufigkeit des Zusammentreffens eiaer Syringomyelie mit 
Tabes dorsalis sieh aus den gleiehen Umst~tnden erklf~ren l~sst. Er 
stellt die Syringomyelie, was die H~ufigkeit ihres Vorkommens anlangt, 
gleich hinter die Tubes, die tuetischen und Kompressionserkrankungen 
des Riickenmarkes. Nach einer anderen Riehtung bin hat Tollens(19) 
den Befund eines typisehen Hydromyelus mit Defekt der hinteren 
Sehliessungslinie des Medullarrohres bei einem Paralytiker in kausalen 
Zusammenhang mit tier Gehirnerkrankung zu bringen gesueht. Er er- 
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bliekt in den geflmdenen Bildungsanomalien im Riiekenmark den 
anatomisehen Bewcis dafiir~ dass das Zentralnervensystem ein mangel- 
haft angelegtes~ minderwertiges und somit zu Erkrankungen ins- 
besondere zur gntwiekelung der progressiven Paralyse besonders 
disponiertes war. 

Ieh babe einen ~hnliehen Fall beobaehtet. Bei einem sonst typiseh 
verlaufenen Fall yon Paralyse land sieh im Lendenmark ein eehter 
ltydromyelus (Tar. XVII1, Fig. u Das Rfiekenmark zeigte ausserdem 
tabisehe Hinterstrangsdegeneration und leiehten FaserausfalI in einem 
Pyramidenseitenstrang. Ob man wirklieh bereehtigt ist~ diese Entwieke- 
Iungsanomalien des R(ickenmarkes als Ausdruek einer minderwertigen 
Besehaffenheit des gesamten Zentralnervensystems betraehten zu diirfen, 
die den Boden far die gntstehung der Paralyse abgibt~ wobei die anderen 
Noxen wie syphilitisehe Infektion etc. eine ziemlieh untergeordnete, nur 
auslSsende Rolle spielen~ erseheint mir schr zweifelhaft. Meines Er- 
aehtens handelt es sieh in allen diesen F~tllen um eine zuf'~llige goin- 
zidenz, die ja bei der H~infigkeit der Paralyse und den nieht gerade 
seltenen gntwickelungsanomalien des Rfiekenmarks keinen auff~illigen 
Befund bildet. 

Wenn wir bei unserem Falle den somatischen Untersuchungsbefund 
naeh Anhaltspunkten ffir die klinische Diagnose Syringomyelie durch- 
forschen~ so tinden sieh doch einige Angaben~ die sich verwerten lassen. 
])as ist die ausgedehnte Hypalgesie am KSrper, die Skoliose, die Diffe- 
renz der Patellarsehnenrefiexe und der ataktische Gang. Die Tempera- 
turempfindung konnte bei dem erregten und widerstrebenden Kranken 
nicht geprfift werden. Muskelatrophien waren nieht vorhanden. In 
pathologiseh anatomischer Beziehung ist der Befund im Rfickenmark der 
fftr die Syringomyelie eharakteristische~ auch was die Hinterstrangsde- 
generation anlangt. 

In unserem Falle hatte der Hydrocephalus eine mittlere GrSsse er- 
reicht. Das Gehirngewicht yon ca. 1500 g, die abgesehen yon der 
Hyper~mie im wesentlichen normal strukturierte Hirnrinde, der reich- 
liche Gehalt an Tangentialfasern in der Hirnrinde~ die geradezu als 
hypertrophiseh imponierenden Hirnwindungen machen es wahrseheinlich, 
dass unser Hydrocephale vor der letzten psychischen Erkrankung keine 
st~rkere intellektuelle Abschw~ichung gezeigt hat. Oarin ist nun nichts 
Auffallendes zu erblicken~ da in der Literatm' sieh genfigend Beispiele 
dafiir aul~nden lassen 7 dass die Hydrocephalie geringeren und selbst 
mittleren Grades die Entwickelung der geistigen Funktioncn nicht zu 
hemmen braucht, j~ selbst eine vorztigliehe Begabung in leichteren 
Fallen uicht ausschliesst. 

68* 
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Die Psychose bei unserem Hydrocepbaleu ist wohl einc rein termi- 
nale Erscheinung und ist nur auf die Ern'XhrungsstSrungen zurfickzu- 
fiihren, denen das Gehirn infolge der ad maximum entwickelten iutra- 
kranielleu Drucksteigerung und venSsen Staining ausgesetzt war. Die 
in unserem Falle so stark ausgepr~gten pathologiscb anatomischen 
Veriinderungen an der Tela chorioidea, die in eine derbe sehnige Membran 
umgewandelt erschien, mit der OberflSche der Thalami lest verwachseu 
war und zu einer erhebliehen Kompression der Vena magma Galeni ge- 
ffihrt hatte, erklitren in Verbindung mit der gleichfalls sehr stark ent- 
wiekelten Ependymitis der Seitenventrikel die mechanisehen Verh~lt- 
nisse, unter denen der Hydrocephalus in unserem Falle eine so betraeht- 
liehe 6r6sse erreieht hatte, dass er nach AuslSsuug einer allgemeinen 
psychischen Erregung veto Charakter dcr agitierteu Paralyse uuter 
raschem psychischem Verfalle deu Exitus des Tr'~gers herbeiffihrte l)as 
Vorkommen anderer typischer Bildungsanomalien mit solcheu des Zeutral- 
nervensystems beansprucht yore allgemeine, pathogenetischen Stand- 
punkte aus grosses lnteresse uud ist gerade das Zusammentrefl'en yon 
sicheren Missbildungen des Nervensystems mit solehen bezfiglich der 
Pathogenese noeh sehr der Kontroverse unterworfenen pathologisch ana- 
tomiscben Orgauver~tnderungen wie z.B. den Zystennieren zur Unter- 
stfitzung der Annahme, dass letzteren eiue embryonale Bildungshemmung 
zugrunde liegt~ mit Erfolg verwandt worden, conf. l )unger  (21), der 
eine grSssere Anzahl einschl~giger F~lle aus der Literatur zusammen- 
gestellt hat. Unser Fall you Kombiuation einer Missbilduug des Gehirns 
(Hydrocephalus) und Rfiekenmarks (Syringomyelie) mit einer typisehen 
Hufeisenniere liefert einen weiteren interessanten 13eleg ffir das multiple 
Auftreteu you EutwickelungsstSrungcn in demselben Organismus. Ieh 
kann die Kasuistik fiber die Kombinatioa yon Miiduugen des Zentral- 
nervensystems mit solcheu anderer Organe noch um 2 weitere Fiille 
vermehren : 

1. 1 Fall yon Hypoplasie der rechten Grossbirnhemispb/ire~ diffuser 
Sklerose des rechten Schl~fenlappens, reehtsseitigem Hydrocephalus mit 
Zystennieren. 

2. 1 Fall yon Hypoplasie der linken Grosshirnbemisphare~ Mikro- 
gyrie des linken Stlrn- und }tinterhauptlappens mit grosser Zystenleber 
und Mesenterialzyste. 

Ueber diese F~lle soll an anderer Stelle zugleieh mit :mderen be- 
merkenswerten Beobachtungen yon organischer Epilepsie Genaueres be- 
richter werden. 
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Es ist mir eine angenehme Pflieht, meinem friiheren Chef Herrn 
Geheimen Rat Dr. Weber-Sonnenstein fiir die Ueberlassung des 
Materials sowie ftir das stets bewiesene Interesse und Entgegenkommen 
meinen herzliehsten Dank auszuspreehen. 
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