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Ueber die Kombination eines chronischen idiopa-
thischen Hydrocephalus eines Erwachsenen mit
Syringomyelie und Psychose und Hufeisenniere.

Von
Dr. Kufs (Hubertusburg),

Anstaltsarzt.
(Hierzu Tafel XVII und XVIIL)

Die verschiedenartigsten Krankheiten des Zentralnervensystems
wurden in der Verbindung mit Syringomyelie angetroffen. Unter diesen
beanspruchen diejenigen Krankheiten, die nicht nur eine zufillige Koin-
zidenz darstellen, sondern #tiologisch mit der Syringomyelie verwands
sind, ein besonderes Interesse. So ist es denn nieht zu verwnndern,
dass man in der Literatur eine Aunzahl Beobachtungen von gemein-
schaftlichem Auftreten der Syringomyelie mit Hydrocephalus, Hirntumoren
und progressiver Paralyse beschrieben findet, da diese Gehirnerkran-
kungen relativ hiufig die Syringomyelie zu komplizieren pflegen. Die
Hydrocephalien stehen pathogenetisch der Hydromyelie und Syringomyelie
am nichsten und bilden &fters das anatomische Substrat fiir die bei der
.Byringomyelie beobachteten psychischen und zerebralen Stérungen. Be-
obachtungen von Kombination der Hydrocephalie mit Hydro- resp. Sy-
ringomyelie sind von einer Anzahl Autoren mitgeteilt worden. Der in
hiesiger Anstalt beobachtete Fall dieser Kombination bietet nicht nur in
pathologisch-anatomischer sondern auch in klinischer Beziehung ein
giinstiges Objekt zum Studium der einschligigen Fragen, sodass es sich
wohl lohnt, sich etwas eingehender mit ihm zu befassen.

Anamnese: Pat. 60 Jahre alt, ist Potator und Vagabund, wurde wegen
geschwollener Fiisse Mitte Marz 1902 in ganz zerlumptem und ganz verwahr-
lostem Zustande in das P. Stadtkrankenhaus eingeliefert.

Gesdubert, befand er sich zun#chst wohl in seinem Bett, gab an, dass
¢in Bruder von ihm im P. Krankenhause gestorben sei, was sich als richtig
herausstellte. Ueber sich gab er ganz unvollstindige und ziemlich verworrene
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Auskunft. In seinen Reden spielte eine Schwigerin, die Frau des verstorbenen
Bruders, eine Hauptrolle, indem er dieselbe als seine Verfolgerin und diejenige
bezeichnete, die ihn um alles gebracht habe. Allein gelassen, band er Alles,
was er erreichen konnte, in Biindel zusammen und versteckte diese im Bett,
hinter den Ofen, in den Schubkasten des Tisches usw., um diese Sachen auf
seine bald wieder aufzunehmende Wanderung mitzunehmen. Dabei dusserte
er stossweise und mit lauter Stimme allerlei masslose Gréssenideen, erklirte,
Millionir zu sein, grosse Liegenschaften zu besitzen, prahlte mit Gold und
Edelsteinen, gab sich hochtrabende Namen, bezeichnete alle Personen seiner
Umgebung als Herr Pastor, lag gewdhnlich aufgedeckt im Bett und spielte mit
seinen Geschlechtsteilen. Er schlief sehr schlecht, war unrein mit Kot und
Urin, ass mangelhaft. Am 22. April 1902 wurde er in hiesige Anstalt iiber-
gefithrt. Hier wurde folgender Befund erhoben:

Pat. ist von kleiner Statur (155 cm lang); die Korperhaltung ist etwas
gebiickt, Skoliose. Der Knochenbau ist ein kriftiger, Erndhrungszustand und
Muskulatur sind mittelméssig. Der Schédel ist sehr gross, von hydrocephaler
PForm. Die grosse Fontanelle ist anscheinend nur durch eine dinne Knochen-
platte verschlossen. Der Kopfumfang betragt 65,5 cm, der sagittale Kopfdurch-
messer 21 em, der bitemporale 18 em. Die Warzenfortsiatze sind sehr stark
entwickelt. Schidel und Gesicht sind im allgemeinen symmetrisch geformt.
Die Kopfhaut zeigt zwei mit der Unterlage nicht verwachsene Narben. Auf
Beklopfen ist das Schideldach nirgends schmerzbaft. Die linke Gesichtshilfte
ist besser innerviert als die rechte. Der rechte Mundwinkel hangt leicht herab.
Pfeifen gelingt nicht. Die Pupillen sind gleichweit, reagieren aunf Lichieinfall
trige und wenig ausgiebig. Die Zunge weicht etwas nach rechts ab. Narben,
fibrillire Zuckungen fehlen. Herz und Lungen sind normal. Abdomen ohne
Besonderheiten. Geringe Rigiditat der Radialarterien. An der Riickenflache
der linken Hand und der linken Finger multiple Pigmentierungen der Haut,
herriihrend von Stein- und Stahlsplittern (Schirfen der Mihlsteine). Tremor
der Hinde ist nicht vorhanden. Am rechten Ober- und Unterschenkel Inzisions~
narben (nach Behauptung des Kranken von Granatsplittern herrihrend)., Der
linke Patellarsehnenreflex ist schwicher als. der rechte. Fusssohlenreflex leb-
haft, Fussklonus. Die Tastempfindung ist anscheinend nirgends erheblich ge-
stort. Die Schmerzempfindung erscheint am ganzen Korper, am stirksten links,
herabgesetzt zu sein; doch sind die Angaben des Kranken nicht zuverldssig,
Die ophthalmoskopische Untersuchung war wegen der Ungeduld des Kranken
nicht ausfihrbar. Gang ist leicht ataktisch.

Pat. befindet sich im allgemeinen in exquisit euphorischer Stimmung, ist
sehr redselig, ldsst sich nicht fixieren. Dabei ist er iiber Zeit und Aufenthalts-
ort nicht orientiert, wihrend er auf die einfachsten Fragen iiber seine Person
(Alter, Geburtsort) richtige Auskunft gibt. In seinen Reden ist er ganz inko-
hérent, produziert masslose Grossenideen, spricht von Millionen, reicher Erb-
schaft, behauptet, seine Mutter sei eine ,von* gewesen, fiihrt viel Selbstge-
spriche, wobel er sich selbst mit ,,Wilhelm mein Kind* anredet. Gelegentlich
wird er weinerlich, vergiesst einige Triinen, ohne dass der Strom seiner Worte
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einen trauvigen Inhalt zeigt, FPat. schwatzt eigentlich nicht spontan, sondern
sein Wortschwall wird stets erst durch eine Frage oder einen Gehirs- oder
Gesichtseindruck ausgeldst, an den er mit selnen ersten Warten aaknipft.
Wegeu sewnec Narben am Kapte befragt, autwartet er in schwacksinniger Weise
tbertreibend : | Die rithzen von einem Blilzschlage her, und ewar den Apfel-
baum herunter, ein anderes Mal auch ,von Granatsplittern®, Diese Sachen
hitten sich aber bereits vor seiner Geburt ereignet, Patient nimmt auf seine
‘Umgebung nicht die geringste Riicksicht, schlagt gelegentlich i Eifer seiner
Rede mit der Faust anf den Tisch, ist, wenn er sich ausser Bett befindet, in
bestindiger Bewegung, Seine Umgebung veikennt er vollkomwea, hilt den
Avzt fur eiven Sehalmeister, den Plleger [dr einen Pasier, einen Mitkranken
fiit seinen verstorbenen Bruder. Hiufig schmiedet er allerlei unsinxige Pline,
will moglichst bald heiraten usw. Von seinen Kenntnissen liess sich das
Rechnen, Lesen und Schreiben priifen. Er addierte und multiplizierte mit
kleinen Zahlen schnell and richtig. Das Snbtrahieren und Dividieren ging
naturgemiss langsamer von statten. Er las gut, schrieb akev leicht zittrig.
Uebsr sein Vaclehan liess ec sich nicht explocieren, gab vislmehe aur an, dass
er anf WanB8erschaft sei,

12. 5. 1902, Fortgesetzt heftig erregl, jQeenflichtig. Stimmung sehr
wechselnd, bald ausgelassen heiter, im nichsten Moment Gfters wehleidig,
weinerlich. Aeussert exzessive Grossenideen, sel von K., sei sehr reich. Mehr-
mals glaubte er, vergiftet zu werden und verweigerte deshalb die Nahruagsauf-
nahme. Ab und zu nisste er s Bett, schwiecte mit Kof, zerriss das Betizeug.
in seinem gesamien Gebaren ist er immer sedbr kindisch und Jappisch. Die
Personen seiner Umgebung bezeichnete er als Pastoren, Schulmeister, Birger-
meister usw.

15. 6. Die Erregung balt an. Pat. schwatzt ununterbrochen in véllig
zusammenhangloser Weise, ist motorisch sehr Jebhalt, wirft sich im Bett um-
her, linft planles herum, Die Stimmung ist werst ausgelassen beiter. Hin wnd
wieder erfolgr platslicker Stimmungsumschiag. Pat. heult und weint wie ein
kleines Kind, erklirt dabei, er sei tot, man wolle ihn erschlagen. lm nichsten
Moment erklart er, ich bin der Kaiser, ich heisse von K. Gang immer atak-
tisch. Eine genaue kérperliche Untersuchung 15t bei seinem agitierten Ver-
halten nicht mbglich.

20, 7. Psychisches Vechalten das gleiche Iu somatischev Hinsicht er-
scheint die ausgesprochene Netguag zu Diatrhden kemerkenswect. Die Stiihle
sehen pll pan2 schleimig blutg ans, Fieber ist ab und zu vorbanden. Die
hochste bishsr beobachtete Korpertemperatur betrug 39,20 C.  Das Korper-
gewicht geht langsam zurlick. Pat. wird in eine Isolierbaracke vetlegt,

5. 8. Pat, jst noch immer vgllig desorientiert und ganz verworren in
seinen Asusserungen. Spontan schwatlzt er nur selten, meist in den Stadien
exzessiv gesteigerter Brreguag. Auf Fragen dussert er meist ganz tusammen-
hongsiose Werte, die in gar keiner Beziehung 2um Inbalte der Frage stehen,
Stimmung 15t meist heiter, oft aber unmotiviert weinerlich. Die ruhréhnlichen
Durchfille bestehen noch. Temperatursteigernngen bis 399 konnien wieder
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festgestellt werden. Hine genaue korperliche Untersuchung stiess immer auf
uniiberwindliche Schwierigkeiten, Infolge seiner Diarrhden und Erregung
kommt Pat. kérperlich immer mehr herunter.

19. 8. In der letzten Zeit wurden die dysenterischen Erscheinungen
immer heftiger. Psychisch erschien Pat. in der letzten Zeit nur wenig verin-
dert. Somatisch ging er in seinem Erndhrungs- und Kriftezustand immermehr
zuriick, Wahrend der letzten drei Tage erschien Pat. leicht benommen, ass
ganz mangelhaft, Unter den Erscheinungen der Erschépfung erfolgte der
Exitus letalis.

Obduktionsbefund: Der Schidel zeigtausgesprochene hydrocephalische
Gestalt, misst in seinem grossten Umfang 65em. Er sigt sich zum Teil schwer.
Die Schidelkappe ist mit der harten Hirnhaut fest verwachsen. Das Schidel-
dach ist stellenweise papierdiinn, an anderen Stellen méchtig verdickt. Die
Stirnhohlen sind sehr weit. Die Diploe ist tiberall nur spirlich vorhanden.
Der Duralsack ist straff gespannt und verdickt. Nach Erdffaung derselben
fliesst reichlich sergse Fliissigkeit ab. Die Pia erscheint darauf stark bis in die
kleinsten Gefisse injiziert, durchweg getriibt, am stirksten langs der Mittel-
linie, wo die Pia eine ausgesprochene sehnige Beschaffenheit zeigt. Die Sub-
arachnoidealriinme des Grosshirns enthalten nur sehr wenig serdse Fliissigheit.
Beide Gehirnhemisphéiren erscheinen sehr voluminds wie ein sechwappender
Sack. Das Corpus callosum ist papierartig diinn. Das Gewicht des Gehirns
vor der Eréffnung der Hirnhéhlen 2200 g. Bei der Entfaltung der beiden
Grosshirnhemisphiéiren reisst der verdinnte Balken ein. Nach der Eroffnung
der Seitenventrikel, die enorm erweitert sind, fliessen mehr als 700 cem heller
klarer Flissigkeit ab. Das Gehirn wiegt nach der Fixierung in 10proz. Forma-
linldsung und Abtragung des verlingerten Markes 1480 g. Die Pia ldsst sich
ohne Substanzverlust von der Gehirnoberfliche ablosen. Danach erscheinen
die Grosshirnwindungen, die reichlich entwickelt sind, erheblich auf der Kon-
vexitéit abgeplattet und plump. Die Windungen sind glatt, spiegelnd, von
normaler Farbe. Die Sucli sind seicht und schwer zuginglich, da die ab-
geplatteten volumindsen Gehirnwindungen schuppenformig einander diber-
lagern. Nach Verlangerung der legalen Schnitte werden die enorm erweiterten
Seitenventrikel freigelegt. Die Ausdehnung der Seitenventrikel ist im wesent-
lichen nach allen Richtungen hin eine gleichmassige. Nur ist das linke Hinter-
horn stirker nach hinten ausgebuchtet als das rechte. Die Linge des rechten
Seitenventrikels betrigt 13,5 c¢m, die Breite iiber dem Nucleus anterior thalami
7 cm. Die Linge des linken Seitenventrikels betriigt 15 ecm, die Breite 8 cm.
Die Gefisse an der Basis der Seitenventrikel sind prall gefiillt, breiten sich
mit ihren Ramifikationen ficherformig auf den basalen Ganglien aus und ver-
laufen dann an der Innenfliche der lateralen Wand der Seitenventrikel bis fast
an die Medianlinie nach oben, Die Marksubstanz an der Innenseite der Seiten-
ventrikel ist stark gewulstet. Die Oberfliche der basalen Ganglien ist grob
granuliert. Die mediale Wand des betrichtlich erweiterten linken Hinterhornes
zeigt neben der warzenférmigen Granulierung ein pockennarbiges Aussehen.
Linsen- und hirsekorngrosse Blutungen finden sich unter dem Ependym sowohl
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im Vorderhorn als Hinterhorn des linken Seitenventrikels. Der rechte Seiten-
ventrikel zeigt die oben angegebene Wanlstung der Innenfliche des Hemisphiren-
marks in noch viel stirkerem Masse als der linke. Es gelingt nicht, den Zusserst
verdiinnten Balken mitsamt den Fornices und der anhaftenden Gefdssplatte, die
den dritten Ventrikel bedeckt, zugleich abzuziehen. ¥s bleibt vielmehr die
Tela choroidea mit dem Gewdlbe fest an der Unterlage haften. Die Fornices
sind bandartig abgeflacht, atrophisch. Nach Spaltung der Fornices in der
Mittellinie wird der erheblich erweiterte dritte Ventrikel zugingig. Der Hirn-
trichter ist stark nach unten vorgestiilpt, die Lamina terminalis papierdiinn,
Die vordere Kommissur ist durch die erweiterten Vorderhdrner der Seitenven-
trikel nach hinten verlagert. Die Commissura media bildet einen derben rund-
lichen Strang. Die hintere Kommissur ist intakt. Der Aquaeductus Sylvii ist
im Anfangsteile betriichtlich erweitert, verjiingt sich nach hinten zu. Versucht
man jetzt Fornix mit der Gefdissplatte von der Oberfliche der basalen Ganglien
speziell des Thalamus abzuziehen, so bemerkt man, dass die Gefdssplatte er-
heblich verdickt und von sehniger Beschaffenheit und mit dem Ependym der
Thalami unidslich verwachsen ist. Von derTela choroidea aus strahlen sehnige
Strdnge iiber den ganzen Thalamus hinweg, um lateral von der Stria cornea
im Ependym des Nucleus caudatus zu endigen. Ein im oberen Drittel der Zen-
tralwindung in longitudinaler Richtung der Hemisphire und in vertikaler zu
den Gehirnwindungen die ganze Hemisphirenwand durchdringender Schnitt
hat die Dicke von 2,2 cm. Rechnet man von diesem Schnitt den Windungs-
anteil der vorderen Zentralwindung ab, gleich 1,6 cwm, so bleibt filx das eigent-
liche Marklager nur noch die Dicke von 6 mm ibrig. In der Gegend der
rechten mittleren zweiten Stirnwindung ist die Hemisphirenwand nur 11/, em
dick, das eigentliche Marklager nur 4 mm. Am dicksten ist die Hemisphéaren-
wand am hinteren Pol der rechten Grosshirnhemisphire = 3,7 cm. Das linke
Hinterhorn erscheint viel stirker ausgebuchtet. Die Hemisphirenwand ist hier
nur 1,5—2 em dick. Ein Centrum semiovale ist nicht vorhanden. Die Arterien
der Gehirnbasis sind nur leicht rigid, die Gehirnnerven sind intakt. Die Sek-
tion der iibrigen Organe ergibt: Fettige Degeneration des Herzmuskels, geringe
Hypostase der Lungen. Grosse Hufeisenniere mit einem Nierenbecken und
einem Ureter. Fettige Degeneration der Leber. Im Dickdarm sehr zahlreiche
typische dysenterische Verschorfungen und Geschwiire.

Bei der Obduktion war leider nur das verlingerte Mark und der obere
Teil des Halsmarkes erhalten worden. Es ldsst sich daher nichts dber die
Langenausdehnung der Syringomyelie im Riickenmarke aussagen. Da aber ge-
rade in den untersten Schnitten aus dem noch vorhandenen Riickenmark (etwa
der Hohe des dritten Zervikalsegmentes entsprechend) die Gliose am ausge-
debntesten und zellreichsten istand in den aus hdheren Riickenmarksabschnitten
stammenden Schnitten immer kernarmer und kleiner wird, so ist anzunehmen,
dass die Syringomyelie auch noch in tiefere Riickenmarkssegmente sich fort-
setzte. Die Schnitte sind nach der Markscheidenfirbung nach Wolters tingiert
zum Teil unter Nachfarbung mit der vanGiesonschen Losung, ferner mit Uran-~
karmin, Nigrosin. In Préparaten nach Wolters und van Gieson hebt sich
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die Gliose durch den leuchtend roten Farbenton scharf von dem schwarzblau
gefarbten Nervenmark ab, Sie bildet in einem Schnitte der Hohe des dritten
Zervikalsegmentes (Taf. XV1I, Fig.I) entsprechend (der Schnitt istdurch schriges
Abschneiden des Riickenmarkes bei der Sektion nicht ganz vollstindig) ein bis
2,5 mm breites rotes Band, das in frontaler Richtung sich 5 mm ausdehnt und
das gesamte zentrale Gebiet des Riickenmarkes mit den ventralen Abschnitten
der Hinterstringe einnimmt. [n der Mitte zeigt die Gliose einen querlanfenden
schmalen Spalt, der der Konfiguration der Gliose sich adaptierend einen dor-
salwirts konkaven Bogen bildet. Von dem dorsalen Saume der zentralen Gliose
erstrecken sich glidse Zapfen zu beiden Seiten des hinteren Septums in das
‘Hinterstrangsgebiet hinein. Bei der mikroskopischen Betrachtung exgeben sich
folgende Details: Die Gliose. reicht bis an die vordere Kommissur heran uond
setzt sich ziemlich scharf von der Substanz der Vorderhérner ab. Die
Vorderhérner selbst erscheinen intakt und lassen die einzelnen Ganglien-
zellengruppen gut erkennen. Der Zentralkanal ist vollstindig obliteriert. An
seiner Stelle finden sich distinkte Héufchen von Ependymzellen mit grosseren,
kriftig gefdrbten Kernen. Der zentrale Anteil der Gliose, der den spaltférmigen
Hoblraum begrenzt, ist {iberall von reichlichen Kernen durchsetszt. Die Grund-
substanz besteht aus einem Gewirr von Gliafasern, das nur hier und da eine
grobmaschigere Beschaffenheit annimmt. Die Blutgefdsse, die in unmittelbarer
Niahe der Gliose reichlich angetroffen werden, wahrend sie innerhalb der Gliose
nur sparlich vorhanden sind, besitzen auffallend verdickte, sklerosierte Wan-
dungen, Der ventrale Saum der Gliose, der in den Spaltraum hineinragt, er-
scheint aufgefasert, rarefiziert und unregelméssig fetzig begrenzt. Der dorsale
viel schmélere Saum der gliésen Zerfallshohle, der wit dem ventralen an ver-
einzelten Stellen noch durch schmale gliose Briicken in Verbindung steht, ist
kernarmer, weist aber eine grosse Anzahl dickwandiger Blutgefisse auf, die
von dicken Bindegewebsziigen eingerahmt erscheinen, zum Teil vollig oblite-
riert sind. Neben kleinen Blutungen findet sich in nichster Umgebung der
Gefisse stellenweise reichlich braunes scholliges Pigment. Die Grenze zwischen
Mark und Gliose ist hier keine so scharfe mehr, wie am ventralen Rande der
Gliose. Vielmehr schiebt sich die Gliawucherung bald zapfenartig, bald mehr
diffus in die Marksubstanz der Hinterstréinge ein, wodurch die Markfasern ent-
weder rarefiziert oder als isolierte Exemplare in die glitse Masse verlagert er-
scheinen. Die Konfiguration und Struktur der gliosen Wucherung ist im ven-
‘tralen Hinterstrangsgebiet eine wesentlich andere als die oben beschriebene
glidse Masse, welche die syringomyelitische Héhle gegen die Vorderstringe
abgrenzt. Lings dem Septum posterius streckt sich die Gliose in Form eines
Zapfens mit zwei spitzen, divergierenden Ausliufern, von denen der eine die
Peripherie des Rickenmarks fast erreicht, in das Hinterstrangsgebiet hinein.
Nicht nur durch:den blasseren Farbenton, sondern auch durch histologische
Verschiedenheiten hebt sich dieser Teil der Gliawucherung von den ventral
vom Hohlraum gelegenen Gliamassen ab. Die Gliakerne sind sehr spirlich
vorhanden; Gliafasern sind fast gar nicht mehr zu erkennen. Das Gliagewebe
hat eine kornige, mehr homogene Beschaffenheit angenommen und ist von
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kleineren und grosseren Liicken meist in der Umgebung derGefisse durchsetat,
Einzelne Gliazellen erscheinen betrichtlich vergrossert und geschwollen, be-
sitzen einen homogenen Protoplasmaleib, der hier und da einige plumpe Fort-
sitze aussendet. Im Bereiche der glitsen Wucherung sind die Markfasern fast
vollstindig zu Grunde gegangen.

2. Zervikalsegment (Taf, X VII, Fig.1[): Im 2. Zervikalsegment hat der zen-
trale Hohlraum seine grosste Ausdehnung erreicht. Kr bildet einen in fron-
taler Richtung verlaufenden linglichen Spalt, dessen  grdsste Ausdehnung im
Querdurchmesser des Riickenmarks 3 mm betrdgt. Die Gliose erreicht ventral
die Commissura alba. Der Zentralkanal ist in allen Schnitten, die diesem Seg-
ment angehoren, vorhanden, aber von wechselnder Weite. Einige Schnitte
zeichnen sich dadurch aus, dass ein geringer Grad von Hydromyelus besteht,
und dass das Ventrikelepithel an einer Stelle kndtchenformig gewuchert ist
und in das Lumen des Spaltes hineinragt. In der Umgebung des Zentral-
kanales finden sich zahlreiche Nester von gewucherten Ependymzellen. Die
ventrale Begrenzung des Spaltraumes bildet eine stellenweise nur schmale
Gliawand, die aus einem dichten Gliafilz mit reichlich eingelagerten Gliakernen
besteht. Nach vorn, unwittelbar an die vordere Kommissur anstossend, trifft
man auf ein Konvolut von Gefissquerschnitten mit verdickter Wand, die in
méchtige Zige von welligem fibrillirem Bindegewebe eingebettet erscheinen.
Beide Vorderhérner bleiben von der Gliawucherung frei, Um fast alle Gefisse im
Bereiche oder in der Nachbarschaft der zentralen Gliose finden sich kleinere
und grossere Gewebsliicken. An vereinzelten Stellen hat die Gliafaserproduk-
tion die Neigung, sich in ein homogenes, glasig aussehendes Substrat umzu-
wandeln. In einigen Gewebsliicken liegen konzentrisch geschichtete blasse
Kugeln (Corpora amylacea). Von dem dorsal die syringomyelische Héhle um-
siumenden Gliastreifen aus dringt zu beiden Seiten des Septum posterius die
Gliose weit in das ventrale Hinterstrangsareal vor, um sich in zwei divergenten
Zapfen, von denen der eine bis an den gliosen Randsaum des Riickenmarkes
heranreicht, in dem Mark der Hinterstringe zu verlieren. Diese Gliamassen,
die das Hintersirangsgebiet darchsetzen, heben sich in ihrer feineren Struktur
scharf von dem gliosen Randsaum um den Spalt herum ab. Im Gegensatz zu
letzteren ist die Glia in den Hinterstringen ganz kern- und faserarm und nur
blass gefiirbt, hat eine kérnige und netzartige Beschaffenheit und lésst an ver-
schiedenen Stellen sehr reichliche kleinere und grossere Liicken erkennen.
Dort, wo sich reichlich sklerosierte, zum Teil vollig obliterierte Blutgefisse
vorfinden, hat sich ein grobmaschiges Netzwerk entwickelt. Ganze Streifen
von Mark erscheinen durch den gligsen Wucherungsprozess abgetrennt und
in die Gliose verlagert. Die Blutgefdsse sind durchweg mit sklerosierten
Wandungen versehen und lassen 6fters kein Lumen mehr erkennen. Amorphes
braunes Blutpigment findet sich in der Nachbarschaft verschiedener Gefdsse.
Tm 2. Zervikalsegment besitzt der zentrale Hohlraum nur eine geringe Grosse.
Er misst in transversaler Richtung etwa 1,5 mm, in dorsoventraler Richtung
noch nicht 1 mm.

Der Zentralkanal ist vollig obliteriert und . durch ein Konglomerat von
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grossen Ependymzellen ersetzt. Unmittelbar neben ihm stdsst man auf einen
Knduel von Gefissen, die von breiten Lagen welligen fibrillaren Bindegewebes
eingeschlossen sind.  Die Zerfallshthle liegt hinter dem obliteriertem Zentral-
kanal im Bereiche der hinteren Kommissur, die dadurch teilweise destruiert
und in Fetzen zerrissen erscheint. Eine kernreiche Gliose wird hier vollstindig
vermisst. Der Hohlraum macht vielmehr den Eindruck einer einfachen ischi-
mischen Erweichung nach Gefdssverschluss. Die eigentliche glisse Wucherungs-
zone beginnt erst hinter der hinteren Kommissur und erstreckt sich lings dem
Septum posterins sich gabelférmig teilend, weit in das Hinterstrangsareal hin-
ein, um auf einer Seite bis an die Peripherie des Riickenmarkes vorzudringen.,
Die histologischen Details dieser Gliose decken sich vollkommen mit den Ver-
dnderungen, die wir in den Hinterstringen der schon beschriebenen Riicken-
marksabschnitte angetroffen haben, sowohl was den Homogenisierungs- und
Rarefizierungsprozess der Gliose als auch die Verfinderungen an den Gefissen
anlangt. Die Vorderhdrner sind intakt,

Auf Schnitten in der Hohe der Pyramidenkreuzung (Tafel XVII, Fig. III)
existiert keine Héhlenbildung mehr. Die ventralen Abschnitte zeigeit normale
Verhdltnisse. Der Zentralkanal ist obliteriert. An seiner Stelle findet sich ein
rundliches Hiufchen dicht gedringter Ependymzellen. Zu beiden Seiten dieses
Zellkonglomerates trifft man auf Blutgefisse, die in breite Bindegewebslamellen
eingeschlossen sind. Die Peripherie stellt ein schmaler Gliasaum dar, von dem
biischelférmig Gliafasern gegen die Bindegewebslamellen der Gefisse aus-
strahlen. Im dbrigen bietet das Zentralgebiet des Riickenmarkes bis auf zahl-
reiche gegeniiber der Norm entschicden vermehrte Gefisse nichts Besonderes.
Dagegen sind die Hinterstriinge wieder der Sitz einer keilférmigen Gliose mit
erheblichem Schwunde der Markfasern, die wie oben in 2 Zacken nach der
Peripherie des Riickenmarkes hin ausldaft. Auffallend ist noch eine in dieser
Hohe des verlingerten Markes auftauchende distinkte kleine rundliche Glia-
proliferation im ventralen Bezirke des sonst ganz normalen Burdachschen
Stranges.

In der Gegend der Schleifenkrenzung (Taf. XVILI; Fig. IV) findet sich als
einziger pathologischer Befund ein schmaler Gliastreifen, der den dorsalen Teil
des einen Burdachschen Stranges in querer Richtung durchzieht und hier zu
einer erheblichen Reduktion der Zahl der Markfasern gefithrt hat. In Schnitten
durch die Briicke, Vierhiigel, Hirnschenkel ldsst sich mit der Markscheiden-
‘farbung nach Wolters nur eine missige Abblassung der Pyramiden nach-
weisen. Im iibrigen erscheinen die Priparate normal. Das Grosshirn zeigt eine
betriichtliche Atrophie des Marklagers, Im auffallenden Kontraste hierzu er-
scheinen die Hirnwindungen sehr breit und voluminds entwickelt. Die Rinde
ist gleichfalls breiter als normal. Der Markfasergehalt in der Rinde ist ein sehr
reichlicher. Insbesondere ist die faserreiche Tangentialfaserzone hervorzuheben
(Taf. XVIII, Fig. V). In Priparaten, die nach der Nisslschen Methode gefiirbt
sind, erscheinen die Ganglienzellen der Zahl nach nicht vermindert. Nur lassen
viele Zellen erhebliche Strukturverinderungen (Chromatolyse, Sehwellung,
seltener Sklerose) erkennen. Ganz besonders stark tritt die erhebliche Erweite-
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rung der strotzend gefiillten Kapillaren hervor, die an vielen Stellen geborsten
und von kleinen Hémorrhagien umschlossen sind. An etwas grisseren Gefassen.
ist die erhebliche Erweiterung der perivaskuldren Lymphrdume bemerkenswert.
Plasmazelleninfiltrate in den Gefdssscheiden, wie sie fdr die progressive Para

lyse charakteristisch sind, fehlen vollstindig. Das Ventrikelepithel ist grossten-
teils desquamiert und nur noch an einzelnen Stellen erhalten. Die subepen-
dymale Schicht ist betrichtlich verdickt.

Was zuerst die psychischen Storungen in unserem Falle anlangt, so
ist symptomatisch die Psychose als Manie mit geistiger Schwiiche zu
bezeichnen und zeigt die weitgehendsten Analogien mit der expansiven
Form der progressiven Paralyse. Die genaue mikroskopische Unter-
suchung hat aber ergeben, dass paralytische Hirnrindenverinderungen
nicht vorliegen, dass vielmehr der Befund sich durchaus mit den Ver-
inderungen deckt, die fiir den Hydrocephalus idiopathicus charakteristisch
sind. Tragen wir uns zverst, wie oft und mit welchen Psychosen die
Syringomyelie sich zu kombinieren pflegt, so hat Schlesinger (1) dar-
auf hingewiesen, dass in friherer Zeit die progressive Paralyse als
hiufigere Kombination der Syringomyelie erwihnt warde. Nach seiner
Meinung kann diese Tatsache nicht befremden, da gerade bei Geistes-
kranken zuerst komplette Sektionen des Zentralnervensystemes vorge-
nommen wurden und hei der Hiufigkeit der Syringomyelie auch zafillige
Komplikationen von Syringomyelie mit Geisteskrankheiten insbesondere
mit der progressiven Paralyse zur Kenntnis gelangen mussten. Dass es
in unserem Falle sich um kein zufilliges Zusammentreffen von Psychose
und Syringomyelie handelt, unterliegt keinem Zweifel. Beide Affektionen
besitzen vielmehr die gleiche pathogenetische Grundlage — eine Ent-
wickelungsstorung des Zentralnervensystems — die im Gehirn den Hy-
drocephalus, im Riickenmark die Syringemyelie zur Folge hatte. Fir
die meisten Fille von Kombination der Syringomyelie mit Psychose wie
mit Epilepsie, Manie, Melancholie etc. muss man eine zufillige Koin-
zidenz annehmen. Das hiafige Vorkommen von Hysterie bei Syringo-
myelie ist aus der Neigung dieser Psychoneurose, die Symptomatologie
der verschiedensten organischen Nervenkrankheiten zu komplizieren und
zu modifizieren, leicht erklirlich. In unserem Falle hat die Psychose
in dem Hydrocephalus internus ihr organisches Substrat und steht nur
insofern mit der Syringomyelie in einem kausalen. Zusammenhange, als
beiden Veriinderungen, derjenigen des Gehirns und des Riickenmarks
die gleiche Entwickelungsanomalie zugrunde gelegt werden muss. Die
Psychosen und die zerebralen Storungen, die bei Hydrocephalen, falls
sie ein hoheres Alter erreichen, sich entwickeln, sind gleichfalls sehr
differenter Art. Tch sehe hierbei von den angeborenen geistigen Schwiiche-



1054 Dr. Kufs,

zustinden vollstindig ab. Bemerkenswert sind jedoch jene Fille von
angeborenem und erworbenem Hydrocephalus, in deren Krankheitsver-
laufe sich schwere zerebrale und psychotische Symptome einstellen. Am
hiufigsten pflegen diese Fille unter dem Bilde eines Hirntumors zu ver-
laufen. Doch sind auch andere Verlaufsarten zur Beobachtung gelangt,
so unter dem Bilde einer multiplen Sklerose, einer Meningitis und wohl
auch unter dem Symptomenkomplex der progressiven Paralyse. Aller-
dings kann ich die 2 Fille von Huguenin (2), die Schultze (38) in
seiner Monographie iiber den Hydrocephalus als Beispiele dafiir an-
fuhrt, dass der Hydrocephalus int. chronicus klinisch das Bild der
Dementia paralytica vortiuschen kann, nicht als beweiskriftig ansehen.
Im Gegenteil lassen die Angaben dber den Obduktionsbefond in beiden
Fillen darauf schliessen, dass es sich um eine typische Paralyse (All-
gemeine Hirnatrophie, chron. Leptomeningitis und kompensatorischen
Hydrocephalus int. und ext.) gehandelt bat. In dem ersten Falle, den
Huguenin als chronische traumatische Meningitis bezeichnet, weil sich
das Krankheitshild — die depressive Form der Paralyse — . an ein
Schideltrauma . anschloss, war das Gehirn klein, atrophisch. Die Gyri
der Hirnhemisphiiren waren schmal und durch tiefe Sulci getrennt.
Neben Pachymeningitis haemorrhagica, Leptomeningitis chronica bestand
Hydrocephalus int. und Ependymitis granulosa. Den 2. Fall bezeichnet
Huguenin als spontane chronische Meningitis. Er verlief gleichfalls
anfangs depressiv und fiihrte unter den typischen Lahmungserscheinungen
zuom Tode. Auch hier ist Leptomeningitis chronica, Reduktion der He-
misphiren, Verdiinnung des Cortex aunf die Hilfte, bedeutende Ober-
fiiichenatrophie neben Hydrocephalus int. notiert. Als Unterscheidungs-
merkmale zwischen dem Hydrocephalus und der Dementia paralytica
werden angefiibrt: friihzeitige Pupillenstarre, Silbenstolpern, fibrilliire
Zuckungen der Gesichtsmuskeln bei der Dementia paralytica im Gegen-
satz zum Hydrocephalus, angeborener oder schon lingere Zeit bestehender
Schwachsinn, Stauungspapille beim Hydrocephalus, wihrend bei der De-
mentia paralytica die geistizge Schwiiche erst mit der Krankheit einsetzt.
Withrend die Differentialdiagnose gegeniiber den ohen angefiihrten
Krankheiten wie Hirntumor, multipler Sklerose, in seltenen Fillen auch
Meningitis und Dementia paralytica Schwierigkeiten bereiten kann,
deutet in einer Anzahl von Fillen von erworbenem Hydrocephalus die
abnorme Grosse und Gestalt des Schidels doch auf einen kongenitalen
oder frithzeitig erworbenen Hydrocephalus hin, der nach jahrelangem
latenten DBestehen durch FExazerbation schwerer zerebraler Symptome
den Exitus herbeifiihren kann. Unter den 12 Fillen, die von Schultze(8)
als erworbener Hydrocephalus in seiner Monographie angefiihrt sind,
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finden sich 5, bei denen abnorm grosses Schiidelvolumen ausdriicklich
hervorgehoben ist. Angaben iber die Grosse des Kopfumfanges fand
ich pur in 1 Falle notiert: Bei einem 18 jihrigen jungen Manne betrug
der Kopfumfang 623/, cm. Auch unser Fall mit einem Kopfumfang
von 65,5 cm ist hierher zu rechnen. Das Interessanteste an unserem
Falle ‘ist die Verbindung des Hydrocepbalus mit einer Psychose vom
Typus einer maniakalischen Erregung mit geistiger Schwiiche, die, wie
eine kurze Rekapitulation der Krankheitssymptome lebrt, mit der ex-
pansiven Verlaufsart der progressiven Paralyse sich vollkommen deckt.
Patient wurde in ganz verwahrlostem Zustande in das Krankenhaus ein-
geliefert, war bestindig in heftiger psychomotorischer Erregung, fihrte
torichte Handlungen aus, Husserte masslose Grossenideen, er sei Millio-
nir, besitze Gold und Edelsteine, war ohne jedes Schamgefiihl, verur-
reinigte sich mit Kot und Urin. In hiesiger Anstalt erschien er vollig
desorientiert, war in seinen Aeusserungen ganz inkohirent, produzierte
unsinnige Grossenideen und kindische Prablereien, die in seinen Reden
immer wiederkehrten. nannte sich von K., sprach von Millionen, reichen
Erbschaften, behauptete, die Narben am Kopfe und Beine riihrten vom
Blitzschlag, von Granatsplittern her. Die expansive Gemiitslage wurde
hiufig von v6llig unmotivierten depressiven Verstimmungen mit kindischer
Weinerlichkeit unterbrochen. Dabei wurde Patient immer unsinniger
und verworrener in seinen Reden, verkannte die Personen seiner Um-
gebung vollstindig, gab schliesslich nur noch ganz zusammenhangslose
und zum Teil ganz unverstindliche Antworten. Die Ruhr und die
heftige Erregung “fihrten durch Erschopfung den Exitus herbei. Fiigt
man zu diesem psychotischen Symptomenkomplex noch die kérperlichen
Innervationsstérungen wie vechtsseitige Fazialisparese, trige Pupillen-
reaktion, Differenz der Patellarsehnenreflexe. ataktischen Gang hinzu, so
gleicht das Krankheitsbild vollkommen dem der expansiven Form der
Paralyse. Die lingere klinische Beobachtung dieses Falles wurde durch
die Ruhr und rasche Erschopfung des Patienten vereitelt. Auch der
Mangel jeglicher anamnestischer Angaben tber das Vorleben Kr's macht
sich bei der genauen Beurteilung dieses Falles unangenehm fiihibar,
Es fehlen vollstindig Angaben iiber die Dauer der Krankheit, iiber die
Analyse des psychischen Zustandes des Patienten vor seiner Erkrankung.
Auch " daritber bleibt man im Unklaren, ob der Hydrocephalus schon
vorher zerebrale Symptome von besonderer Dignitdt verursacht hat.
Um einen erheblichen Grad von Schwachsinn hat es sich sicherlich
nicht gehandelt, da Patient anfangs noch eine Priifung der elemen-
tarsten Kenntnisse (Lesen, Rechnen und Schreiben) zuliess und dabei
keine griberen Defekte offenbarte. Auffallend ist in unserem Falle das
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Fehlen jeglicher Symptome von Hirndruck, wie Kopfschmerz, Schwindel,
Erbrechen, obschon der Hydrocephalus einen recht betrichtlichen Grad
erreicht hatte und die Stanungserscheinungen im Gehirn recht erhebliche
waren. Umsomehr kontrastiert mit diesem organischen Substrat, das fir
gewbhnlich von den quilendsten zerebralen Symplomen analog dem
Tumor cerebri begleitet zu werden pflegt, in unserem Falle die ausge-
sprochene expansive Stimmungsanomalie, die nur ganz flichtiz von de-
pressiven Affekten unterbrochen wurde, ohne dass diese auf das zere-
brale Leideu hindeuteten.

Dass der Hydrocephalus mit den verschiedensten Bildungsanomalien
des Zentralnervensystems wie Encephalocele, Porencephalie, Spina bifida
sich kombinieren kanu, ist durch zahireiche pathologisch anatomische
Beobachtungen erwiesen. Die Tatsache, dass Hydromyelie und Syringo-
myelie sich ofters bei Hydrocephalen fand, legt die Vermutung nale,
dass hier itiologische Beziehungen zwischen beiden Krankheiten be-
stehen missen. Dimitroff (4) fand unter 61 Iillen von Syringomyelie
mit Sektionsbefunden in 4 Fillen die Kombination mit Hydrocephalus,
Hinsdale (5) unter 150 Fillen in der Literatur 15 mit Hydrocephalus.
Schlesinger (1) erwihnt unter seinen 56 Beobachtungen 4 mal das
gleichzeitige Bestehen eines Hydrocephalus. Der von Kupferberg (6)
in der Zeitschrift fiir Nervenheilkunde 1898 verdffentlichte Fall von
chronischem idiopathischen Hydrocephalus eines Erwachsenen, der unter
dem Bilde eines Hirntumors verlief und nach Ansicht des Verfassers
mit symptomloser Syringomyelie kompliziert war, ist nicht einwandsfrei,
wie auch von anderer Seite bemerkt worden ist. ‘Die beschriebenen
Spaltbildungen fanden sich in beiden Hinterhornern, zeigten nicht die
geringste Andeutung von neugebildeter Glia in der Umgebung der
Spalten, keine Vermehrung der Gefiisse, keine Homogenisation des
Gewebes, keine Verdinderung der umgebenden Marksubstanz. Unter-
suchungen haben ergeben, dass kadaversse Veriinderungen im Riicken-
mark vorzugsweise in der grauen Substanz Spalten erzengen konuen,
die nach Sitz und Ausdehnung ganz denen bei der Syringomyelie gleichen
und nur bei der mikroskopischen Untersuchung mit Sicherheit als durch
postmortale Verinderungen erzeugte Artefakte zu erkennen sind.
Kupferberg konnte ans der Literatur 15 Falle zusammenstellen, bei
denen die Kombination von 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 chronischen idiopathischen Hydrocephalus eines Erwachsenen
mit Syringomyelie bezeichnen zu miissen. Das trifft aber nicht ganz zu,
da gerade unter den von ihm angefihrten I'dllen sich zwei nachweisen
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lassen, denen diese Bezeichnung zugesprochen werden muss. Es ist dies
ein Fall von Langhans (7), der als Lepra anaesthetica (Morvansche
Krankheit), Hydrocephalus int. und Syringomyelie in Virchows Archiv
Bd. 64 beschrieben ist. Ferner der Fall von Kiewlicz (8), bei dem
neben myelitischen Verinderungen echte Syringomyelie und Hydroce-
phalus int. bestanden. Da der Schidel als sehr gross bezeichnet ist,
ist anzunehmen, dass ein gewisser Grad von kongenitalem Hydrocephalus
vorhanden war. Den sichersten Hinweis darauf, dass fir die Syringo-
myelie und den Hydrocephalus Entwickelungsanomalien von ausschlag-
gebender Bedeutung sind, liefern unter anderen die Fille von Leyden(9)
und Chiari (10), bei denen ausgesprochene Missbildungen des Zentral-
nervensystems die Syringomyelie komplizierten (Hydrencephalocele cere-
bellocervicalis, Spina bifida). Schlesinger (1) fibrt in seiner Mono-
graphie 24 Fille (darnnter 6 eigene) von Hydrocephalus mit Syringomyelie
an, bel denen der Hydrocephalus teils als erworben, teils als angeboren
bezeichnet ist. Er weist auf die klinische und prognostische Bedeatung
dieser Komplikation der Syringomyelie ausdriicklich bin, da er von
seinen 5 Fillen 3, wo diese Komplikation vorhanden war, durch eine
akute Hxazerbatton des Hydrocephalus unter Zunahme der zerebralen
Erscheinungen rasch todlich verlaufen sah. Schiiller (11) hat in einer
sehr fleissigen und interessanten Arbeit das kasuistische Material von
kombinierten Erkrankungen des Zentralnervensystems kritisch verarbeitet
und die sich daraus ergebenden #tiologischen Beziehungen der be-
treffenden Krankheiten in das rechte Licht gestellt. Auch er hat kon-
statieren konnen, dass gerade die Syringomyelie relativ am hiufigsten
von allen anderen nerviisen Erkrankungen sich mit anderen kombiniert
(wie Spina bifida, Anencephalie, Teratom, Porencephalie, Hydrocephalus
Tumoren des Gehirns besonders Gliomen der Briicke und Medulla oblon-
gata). Sein Fall, der eine Kombination von einer echten angeborenen
Hemmungsbildung des Gehirns (Mikrogyria vera) mit Syringomyelie und
multipler Skierose darstellt, welch letztere er gleichfalls auf angeborene
Bildungsfehler zuriickfiihrt, beweist, durch wie verschiedenartige patho-
logische Veriinderungen sich Bildungsabnormititen im Zentralnerven-
system dokumentieren kénnen.

Eine kurze Besprechung verdienen noch die PFille, bei denen der
Hydrocephalus und die Syringomyelie mit einem Tumor im Gebirn zu-
sammen angetroffen wurden, Beobachtungen, die Langhans zar Auf-
stellung der Stauungshypothese zur Erklirung der Genese einer gewissen
Grappe von Fallen von Syringomyelie veranlassten. Da die Syringo-
myelie sich aber meist ohne die raumbeengenden Tumoren in der
Jhinteren Schidelgrube an den charakteristischen Stellen im Rickenmark
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entwickelt, ist diese Hypothese nicht haltbar. Wohl aber verdient die
hiufige Wahrnehmung vollste Beachtung, dass die Hirntumoren, die mit
Syringomyelie sich vergesellschaften, hiufig Gliome sind. Da man auch
als Aetiologie der Gliome Entwicklungsanomalien anzunehmen pflegt,
so ist das Bindeglied zwischen Syringomyelie und Gliomen des Gehirns
gegeben. Wenn auch die Gliomatose — das Gliom des Riickenmarks
— von der zentralen Gliose, wie sie die Syringomyelie charakterisiert,
sowohl klinisch als auch pathologisch anatomisch zu trennen ist, so
lassen doch Beobachtungen von Kombination der Gliomatose des Riicken-
markes mit Syringomyelie und Hydrocephalus internus, wie sie von
Oppenheim (12), Schultze (18), Hoffmann (14), Heubner (15),
Déjérine (15) mitgeteilt worden sind, auf die innigen itiologischen
Beziehungen dieser Affektionen unter einander schliessen. Da zwischen
dem Hydrocephalus idiopathicus und dem kompensatorischen Hydroce-
phalus bei der Dementia paralytiea die weitgehendsten Analogien be-
stehen, halte ich es fiir angebracht, auch auf die Fiille von Kombination
der Dementia paralytica mit Syringomyelie und Hydromyelie noch kurz
einzugehen, zumal iiber die Frage, ob eine zufillige Koinzidenz vorliegt
oder ob beide in pathogenetischer Abhiingigkeit zueinander stehen, die
Meinungen geteilt sind. So fussert sich Oppenheim (12) in seiner
Arbeit iiber die atypischen Formen der Gliosis spinalis im Anschluss
an den beschriebenen Fall, der mit Dementia paralytica verbunden war:
,Hine der Dementia paralytica entsprechende oder verwandte Seeclen-
storung ist wiederholt bei der Gliose heobachtet worden und geht es
meines Erachtens nach nicht an, sie als ein zufilliges Accidens anfzu-
fassen®. Hierher gehoren die Fille von Firstner und Zacher (17),
Koberlin (18) u. A. In anderen Fillen fand sich neben der Paralyse
ein Hydromyelus [Fall von Tollens (19), Schaffer und Preisz (20),
eigener Fall]: Im Gegensalz hierzu ist Schlesinger der Meinung, dass
Dementia paralytica und Syringomyelie nur zufillige Kombinationen dar-
stellen, die sich aus der Haufigkeit beider Erkrankungen und aus der Tatsache,
dass bei Geisteskrankheiten am meisten komplette Sektionen des Zentral-
nervensystems vorgenommen werden, erkliren lassen. Ebenso glaubte
er, dass die Hiufigkeit des Zusammentreffens einer Syringomyelie mit
Tabes dorsalis sich ans den gleichen Umstéinden erkliren lasst. Er
stellt die Syringomyelie, was die Hiufigkeit ibres Vorkommens anlangt,
gleich hinter die Tabes, die luetischen und Kompressionserkrankungen
des Riickenmarkes. Nach einer anderen Richtung hin hat Tollens(19)
den Befund eines typischen Hydromyelus mit Defekt der hinteren
Schliessungslinie des Medullarrohres bei einem Paralytiker in kausalen
Zusammenhang mit der Gehirnerkrankung zu bringen gesucht. Er er-
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blickt in den gefundenen Bildungsanomalien im Riickenmark den
anatomischen Beweis dafiir, dass das Zentralnervensystem ein mangel-
haft angelegtes, minderwertiges und somit zu Erkrankungen ins-
besoudere zur Entwickelung der progressiven Paralyse besonders
disponiertes war.

Ich habe einen dhnlichen Fall beobachtet. Bei einem sonst typisch
verlaufenen Fall von Paralyse fand sich im Lendenmark ein echter
Hydromyelus (Taf. XVIII, Tig. VI). Das Riickenmark zeigte ausserdem
tabische Hinterstrangsdegeneration und leichten Faserausfall in einem
Pyramidenseitenstrang. Ob man wirklich berechtigt ist, diese Entwicke-
lungsanomalien des Riickenmarkes als Ausdruck einer minderwertigen
Beschaffenheit des gesamten Zentralnervensystems betrachten zu diirfen,
die den Boden fir die Entstehung der Paralyse abgibt, wobei die anderen
Noxen wie syphilitische Infektion etc. eine ziemlich untergeordnete, nur
auslosende Rolle spielen, erscheint mir sebhr zweifelhaft. Meines Er-
achtens handelt es sich in allen diesen Fillen um eine zuftillige Koin-
zidenz, die ja bei der Hiufigkeit der Paralyse und den nicht gerade
seltenen Entwickelungsanomalien des Riickenmarks keinen aunffilligen
Befund bildet.

Wenn wir bei unserem Falle den somatischen Untersuchungsbefund
nach Aphaltspunkten fir die klinische Diagnose Syringomyelie durch-
forschen, so finden sich doch einige Angaben, die sich verwerten lassen.
Das ist die ausgedehnte Hypalgesie am Korper, die Skoliose, die Diffe-
renz der Patellarsehnenreflexe und der ataktische Gang. Die Tempera-
turempfindung konnte bei dem erregten und widerstrebenden Kranken
nicht gepriift werden. Muskelatrophien waren nicht vorhanden. In
pathologisch anatomischer Beziehung ist der Befund im Riickenmark der
fiir die Syringomyelie charakteristische, auch was die Hinterstrangsde-
generation anlangt.

In unserem Falle hatte der Hydrocephalus eine mittlere Grosse er-
reicht. Das Gehirngewicht von ca. 1500 g, die abgesehen von der
Hyperimie im wesentlichen normal strukturierte Hirnrinde, der reich-
liche Gehalt an Tangentialfasern in der Hirnrinde, die geradezu als
liypertrophisch imponierenden Hirnwindungen machen es wahrscheinlich,
dass unser Hydrocephale vor der letzten psychischen Erkrankung keine
stirkere intellektuelle Abschwichung gezeigt hat. Darin ist nun nichts
Auffallendes zu erblicken, da in der Literatur sich geniigend Beispiele
dafir auffinden lassen, dass die Hydrocephalie geringeren und selbst
mittleren Grades die Entwickelung der geistigen Funktionen nicht zu
hemmen braucht, ja selbst eine vorziigliche Begabung in leichteren
Fallen uwicht aunsschliesst.

68*
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Die Psychose bei unscrem Hydrocephalen ist wohl eine rein termi-
nale Erscheinung und ist pur auf die Ernihrungsstérungen zuriickzu-
fihren; denen das Gehirn infolge der ad maximum entwickelten intra-
kraniellen Drucksteigerung und vendsen Stauung ausgesetzt war. Dic
in unserem Falle so stark ausgeprigten pathologisch anatomischen
Verinderungen an der Tela chorioidea, die in eine derbe sehnige Membran
umgewandelt erschien, mit der Oberfliiche der Thalami fest verwachsen
war und zu einer erheblichen Kompression der Vena magna Galeni ge-
fithrt hatte, erkldren in Verbindung mit der gleichfalls sehr stark ent-
wickelten Ependymitis der Seitenventrikel die mechanischen Verhilt-
nisse, unter denen der Hydrocephalus in unserem Falle eine so betriicht-
liche Grésse erreicht hatte, dass er nach Auslosung einer allgemeinen
psychischen Erregung vom Charakter der agitierten Paralyse unter
raschem psychischem Verfalle den Exitus des Triigers herbeifilhrte. Das
Vorkommen anderer typischer Bildungsanomalien mit solchen des Zentral-
pervensystems beansprucht vom allgemeinen pathogenetischen Stand-
punkte aus grosses Interesse und ist gerade das Zusammentreffen von
sicheren Missbildungen des Nervensystems mit solchen beziiglich der
Pathogenese noch sehr der Kontroverse unterworfenen pathologisch ana-
tomischen Organverfinderungen wie z. B. den Zystennieren zur Unter-
stiitzung der Annahme, dass letzteren eine embryonale Bildungshemmung
zugrande liegt, mit Erfolg verwandt worden, conf. Dunger (21), der
eine grossere Anzahl einschligiger Fille aus der Literatur zusammen-
gestellt hat. Unser Fall von Kombination einer Missbildung des Gehirns
(Hydrocephalus) und Riickenmarks (Syringomyelie) mit einer typischen
Hufeisenniere liefert einen weiteren interessanten Beleg fiir das multiple
Auftreten von Entwickelungsstorungen in demselben Organismus. Ich
kann die Kasuistik iiber die Kombination von Mildungen des Zentral-
nervensystems mit solchen anderer Organe noch um 2 weitere Fille
vermehren:

1. 1 Fall von Hypoplasie der rechten Grosshirnhemispbire, diffuser
Sklerose des rechten Schlifenlappens, rechtsseitigem Hydrocephalus mit
Zystennieren.

2. 1 Fall von Hypoplasie der linken Grosshirnhemisphire, Mikro-
gyrie des linken Stirn- und Hinterhauptlappens mit grosser Zystenleber
und Mesenterialzyste.

Ueber diese Fille soll an anderer Stelle zugleich mit anderen be-
merkenswerten Beobachtungen von organischer Epilepsie Genaueres be-
richtet werden,
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Es ist mir eine angenehme Pflicht, meinem frilheren Chef Herrn

Geheimen Rat Dr. Weber-Sonnenstein fir die Ueberlassung des
Materials sowie fiir das stets bewiesene Interesse und Entgegenkommen
meinen herzlichsten Dank auszusprechen.
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Erklirung der Abbildungen (Tafel XVII und XVIII).

Figur 1. Schnitt durch das III. Zervikalsegment. Firbung nach Wolters.

Figur [I. Schnitt durch das [[. Zervikalsegment.

Figur III. Schnitt durch die Pyramidenkreuzung.

Figur 1V. Schnitt durch die Schleifenkrenzung.

Figur V. Schnitt durch die Mitte der rechten Zentralwindangen bis zum
Ventrikelependym.

Figur VI. Hydromyelus im Lendenmark bei progressiver I’aralyse.
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