
III. 
Aus dem neurologisehen Institut zu Frankfurt a. M. 

(Direktor Prof. Dr. Edinger) .  Abteilung ffir Hirnpathologie 
(Prof. Dr. H. Vogt). 

Zerebrale Liihmung bei intakter Pyramidenbahn. 
(Ein Beitrag zu den Entwicklnngskrankheiten des Gehirns.) 

Von 

E r n s t  H o e s t e r m a n n .  

(IIierztt Tafel II und 14 Textfiguren.) 

Von jeher war mall gewShnt, bei Hemiplegien charakteristische 
Ver'anderungen in der Pyramidenbahn anzutreffen, einerlei ob es sich 
um eine im spateren Leben erworbene - -  dutch Blutung~ Erweichung usw. 
- -  oder um eine zerebrale Kinderl~thnmng handelte. Man nahm diese 
Degeneration als etwas so selbstverst~tudlich zum pathologisehen Befund 
gehiiriges an, dass man nut in seltenen Fallen auch zur Untersuchung 
des Rtickenmarks schritt. Ueberall begegnet man in der Literatur 
dieser Ansehauung und erst S p i e l m e y e r  hat zum ersten Mal nach- 
gewiesen: dass diese fiberkommene Anschauung nicht in allan FMlen 
zurecht besteht. Er hat namlich 1906 auf der Versammlung der siid- 
westdeutsehen Neurologen Praparate eines Fa]les demonstriert~ bei dem 
trotz langj'ahrig bestehender zerebraler Kinderllihmung mit Kontrakturen 
sich intakte Pyramidenbahnen fanden. Freilich ist~ wie aus der Literatur 
vor S p i e l m e y e r  ersiehtlich, ein ahnlicher Befund schon des 5fteren 
erhoben werden~ abet die meisten Autoren haben ihm keinerlei weitere 
Bedeutung geschenkt und nur kurze Notiz davon genommen. Mir stehen 
vier analoge F~tlle wie der S p i e l m e y e r s c h e  aus dem hiesigen Institut 
zur Verffigung, tiber die ich naehher berichten werde. 

E,~ erhebt sich~ da~ wie ich unten zeigen werd% der Beflmd keine 
exorbitante Seltenheit ist, sofort die Frage, wie ist dieser auffallende 

Anm. Herr Dr. Ebmeyer  hat mit den Untersuchungen, die der vor- 
liegenden Arbeit zu Grnnde liegen, im Frankfurter neurologischen Institut seiner 
Zeit beg'onnen; die yon ibm angefertigten Prgparate sind teilweise flit dieArbeit 
herangezogen Wol'den~ sowie einige mir freundlichst fiberlasseneAufzeiehnungen. 
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Befund mit unserer herkSmmliehen Ansehauung yon der Anatomie der 
Hemiplegie zu vereinen? Hat die Pyramidenbahn in der Tat die domi- 
nierende Stellung in dem motorisehen System, die wir ihr zuzusehreiben 
gewohnt sind, oder aber ist sie nieht die einzige zur u stehende 
Bahn bei der Uebermittlung motoriseher Impulse? Oder abet hat sie, 
wenn es tatsfiehlieh eine Hemiplegie bei intakter Pyramidenbahn gibt, 
iiberhaupt keine grosse Wiehtigkeit fiir die Motilit~tt? Es sind nut 
wenig FNle auf des VerhS~ltnis zwisehen Zentralwindung und Pyramiden- 
hahn untersueht worden, und wenn es gesehehen ist, war es'meist bei 
erwaehsenen Hemiplegikern, bei denen die L~tsion ei~l yell differenziertes 
Gehirn betroffen hat. Naeh unseren Untersuehungen muss der Eindruek 
bereehtigt erseheinen, als ob bei Kindern der Befund einer intakten 
Pyramidenbahn bei Hemiplegie ein hS~ufigerer ist, als wir naeh unseren 
heutigen legalen Ansiehten vermuten; die Zahl ist vielmehr so gross, 
dass solehe FS~lle keineswegs mehr als Raritat zu gelten haben. Selbst- 
verstandlieh wird man im Hinblick auf diese Tatsache vet allem die 
anatomisehen und physiologisehen Verhliltnisse beim Kinde, also beim 
noeh unfertigen Organismus~ zu beriieksiehtigen haben und es wird 
sieh zeigen, (lass wit dann mit unseren heutigen Kenntnissen veto 
motorisehen System eine befriedigende Erkliirung ftir dieses seheinbar 
widerspreehende Verhalten geben kSnnen. 

Znnaehst mtichte ieh nun einige Falle aus der Literatur, die zur 
Klarung dieser Frage geeignet erseheinen, anfiihren und dann unsere 
eigenen ausfiihrlich er6rtern. 

Kasuis t ik .  

Fa l l  I. (Gierl ioh,  Dieses Archiv, Bd. XXIII~ Heft 1.) 
Es handelt sich um einen %jgohrigen Mann mit folgender Kranl~en- 

geschichte: In einem der ersten Lebensjahre fiberstand Pat. eine Gehirnkrank- 
heit~ wiihrend weleher er an Konvulsionen litt. Seit ]ener Zeit sind der rechte 
Arm und des reohte Bein im Waehstum zuriiekgehlieben und der Arm ist fast 
ganz gebra~ehsun[5~hig, wghrend des Bein nur etwas beimGehen naehgeschleppt 
wird. Nit 13 Jahren bekam er bach einem Sehlag auf den Kopf die Anfiille, 
die mittlerweile sistiert hatton, wieder, ungefghr dreimal im Monet. Bei der 
Untersuehung zeigte sich~ dass der Arm nut his znr Horizontalen gehoben wer- 
den kann, Beugung und Streckung ira Ellenb0gengelenk sehr beschrgmkt sin& 
Die rechte Hand ist stets im Handgelenk gebeugt. Die Finger kSnnen nur mit 
ttilfe der linken Hand gebeugt werden und federn wieder in die alte Stellung 
zuriick. Der reehte Fuss steht in Spitzfussstellung. Des Bein wird etwas naeh- 
gesehleppt und im Bogen horumgeffihrt. Die epileptisehen Anf~lle entspreehen 
genau den bei der genuinen Epilepsie beobachteten~ Konvulsionen gleieh stark 
auf beiden Seiten. Pat. starb an einer interkurrenten Erkrankung. 
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Beidor Sektion orgab sich eine scheinbare geringe Differenz tier boide~ 
R/ickenmarksh~lften zu Gunston dor linken Soito. Das Gohirn selbst zeigte 
hinsiohtlieh der Hirnhgute fast normalos Verhalten; die ganzo Hirnoberfl~cho 
ist obonfalls vollkommen normal. Dagegon zoigt sigh in d am Toil tier Marksubstanz 
der linken Itemisph~ir% welcher lateral yon den grossen Stammganglien, Corpus 
striatum und Linsonkorn liogt, oino Zyst% die mit klarer sorhsor Flfissigkeit 
angef~llt und yon foinom porhson Gewebo durchzogen ist. Der latorale 
hintoro Tail des Corpus striatum, der innoron t(apsol und dos Linsonkorns ist 
yon tier Zyste mitbetroffon und hat zu ihrer Bildung beigotragen. Die linke 
Pyramido ist schmiilor als die recht% ebenso dor linko Hirnsehenkel an dem 
mit Chromsgure gohiirtoten Organ. Die Pyramidenbahn in Pans und Medulla 
oblongata links ist bedeutend kleinor als reehts und auf dora Qnersehnitt dos 
Riickenmarks erscheint tier rechto Seitenstrang sehm~ler als dor linke. Mikro- 
skopiseh zeigt sich keine Veriinderung dogenerativer Art an tier Pyramiden- 
hahn. ~Keine Verdickung und Vormohrung des intorstitiollen Gewobos~ koine 
naekten Axenzylindo U keine goquollonen Nervenfasern~ keine Khrnchonkugeln, 
kurz sgmtliohe Priiparate botch normales histologisches Verhalton dar". 

F a l l  II. ( S p i o l m e y e r ,  Mfinchenor mad. Woohonschr. 19067 Nr. 29.) 
Boi dora Fall yon S p i o l m e y o r  handelt es sioh um oine Pat., b e i d o r  

kliniseh die Diagnose Epilepsie festgestellt war~ und doren psychisehes Ver- 
halten eine zunehmendo Verblhdung aufwies. Die Anfiille waren eharakto- 
ristisehe haut real Anf~lle etwa 2 bis 3 im Mortar. Mit 38 Jahren trat naeh 
einom lgmgoron Status epiloptious oine totale linksseitige Liihmung oin~ die 
anf~nglieh schlaffer Natur war~ und yon der unter Ausbildung typischor Kon- 
trakturen oine I-Iemiplogio zuriickblieb. Die Sensibilit~it war nicht gesthrt. 
Das B a b in s kisehe Zoiehon wurde vormisst. 

Beider  Soktion ergab sieh, dass die rechto Hemisphere in tote vorkleinert 
wa U 200 g ]eiehter war als links. Die Windungon waron sehmal, kammar~ig~ 
besonders in den mittloron Partion dos rechten Grosshirns. Die direkten An- 
teile dieser roehten Itomisphiir% Thalamus~ Nucleus ruber und die indirekton~ 
die linko Kleinhirnhiilft% waron an Volumen etwas reduziert und zeigten mikro- 
skopiseh nur Zoichen sekundgrer Atrophic, keine prim~ron Vergnderungon. 
.~fikroskopiseh fandon sich vollstgmdig intakto Pyramidenbahnon; nirgonds in 
Pons~ Medull% l~[iekenmark oine Lichtung der botreffenden Pyramidenbahn~ 
odor oin kischer Fasorausfall. Auch bostand kein Untorschied zwischen der 
roehten und linken Pyramide. 

In der Hirnrinde, spezioll in der reehton Zentralregion zoigte sich an 
Nisslpriiparaton ein Ausfall ganzor Zellschiehten. Die obersten ZeIlsohichten, 
bis tier in die dritte Zone hinoin, sind vhllig zu Grundo gegang'on, abor auch die 
tiefen Sehiehton dor Rinde sind sehr nervonzellonarm~ aber reich an Gliazollen. 
Es besteht keineVorwerfung derZellsehichten~ dagegon eineVerschm~lorung des 
Rindenbandes. Die l~iosenpyramidenzollon dagegon sind in ganzer Ausdohnung 
erhalten und uatorseheiden sieh ix niehts yon don der linkon Zontralwindung. 
Die grossen und mittloron Pyramidenzollon der 3.Sehieht sind rolativ zahlreich 
in dieser atrophisehen Rinde. 



Zerebrale L~hmung bei intakter Pyramidenbahn. 43 

Fa l l  IIl. (l~ailton, Brit. mad. Journ., 27. Febr. 1892.) 
Birth palsy. Es handelt sich um einen ,Idiotic boy". Der Kopf wird 

riiekwErts gezogen, die Obersohenkel werden in Adduktion gekreuzt gehalten. 
Die Extremit~ten werdon in ~lead pipe~-Kontraktur gehalten. Bei Bertihrung 
tritt allgemeine Starre auf. Die Reflexe sind gesteigert, beim Gfihnen tritt 
Klonus ein~ beim Ffittern Trismus. 

Die Sektion des Gehirns zeigt leiehte Depression (seichte Delle) nEchst 
dem Seheitol parallel der Fissura praecentralis und der Zentralwindung. Pia 
und Araehnoidea sind leicht verdickt, die Lobuli paraeentrales sind leicht ein- 
gesunken. Basis normal. Histologisch zeigt sieh in der motorischeu Region 
eine Abnahme der Zahl der grossen Oanglienzellen und eine geringgradigo 
Yermohrung der Neuroglia. Die Pyramidenbahn in Pens, Medulla und Riieken- 
mark ist vollkommen normal. 

Fa l l  IV. (Binswanger ,  Virchows Archly Bd. 87. 1887.) 
Dieser Fall betrifft ein 101/2jEhriges MEdehen. Die Geburt war schwer, 

wurde abet" ohne Kunsthilfe beendet. Das Kind war nach der Geburt gelEhmt 
an allen Extremit~ten~ jedoch mit Bevorzugung der oberen, und zwar so, dass 
die Vorderarme krampfhaft an die Oberarme angezogen waren. Die unteren 
Extremit~iten waren mehr steif und ungelenkig. Es sehrie viol, lernto nicht 
spreehen~ kurz es bet das Bild einer zerebralen Kinderl~hmung mit Idiotie. 
Mit 101/2 Jahren wurde folgender Status erhoben: Mageres Kind mit hochgra- 
diger Flexionskontraktur in u und Untersehenkel. Der geistige Zu- 
stand ist sehr wenig entwickelt. Finger und Daumen stehen in Flexionskon- 
traktur~ jedoeh zeigen die Fingergelenke eine auffallende Sehlaffheit, so dass 
man sie hyperextendieren kann. Die unteren Extremit[tten sind bei einer sp~- 
teren Untersuehung lest an den Leib angezogen; starke Beugekontraktur im 
Kniegelenk; beide Ftisse befinden sich in Varusstellung. Sensibilitgt erhalten. 
Exitus an Pneumouie. 

Bei der Sektion erweisen sich die Hirnh~ute ohne besondere schwerere 
VerKnderungen. Bei Betraehtung der konvexen Hirnoberfigehe fiel die unge- 
w5hnliehe Anordnung der Windungen auf. Entsprechend der Relandoschen 
Furche fand sieh beiderseits ein tief klaffender Spalt, der die ttemisphiiren 
in zwei ungleiehe Teile sehneidet~ und der mit der Fosse Sylvii grSsstenteils 
zusammen f~llt. Die Windungen selbst bleiben in der ganzen Konvexitiit 
unter der normalen GrSsse und sind teilweise stark gef~ltelt. Der Occipitalpol 
ist verkfirzt. Die beiden Zentralwindnngen fehlen anscheinend vSllig und an 
ihrer Stelle befindet sich der oben erwghnte Spalt~ in dessen Tiefe anormale 
Windungen sichtbar werden. Die Hirnbasis zeigt im allgemeinen normales 
Verhalten. Am R~iekenmark waren keinerlei Erseheinungen sekund~rer Dege- 
neration an der Pyramidenbahn nachweisbar und aueh die Ganglienzellen der 
VorderhSrner wiesen keine pathologischen u auf. Zur histologi- 
schen Untersuchung wurde ein Stiick der Rinde aus der Grenze des Defektes 
entnommen. Es fanden sieh narbige u und Gefassverdickungen. 
Von Ganglienzellen fand B i n s w a n g e r  typische Pyramidenzellen, die abet 
,niemals aueh nur ann~hernd die GrSsse yon Betzsehen Pyramidenzellen 
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erreichten". Ebenso fanden sieh in anderen Frgparaten keine giesenpyra- 
midenzollen. 

F a l l  V. ( G a n g h o f n e r ,  Zeitsohr. Kit tteilkund% Bd. XVlI.) 
5j~hriger Junto, der bis a/4Jahr gesund gewesen ist; dann tratonFraisen- 

anf~ille yon grosset Intensitg~t auf. Naoh den Anffillen war des SehvermSgon 
fast vollstiindig geschwunden. Von ll//4Jahren bis 4Jahren vermochte des Kind 
zu gehen, dann aber wollte es sich nieht mehr aufstellen; bier und da 
wurden Kriimpfe der oberon und unteren Extremitgt beobachtet. Auoh allge- 
meine Konvnlsionen wurden bemerkt~ wobei Schaum vor dan l~Iund trot. 
Sehlechtes SprashvermSgen. An beiden Beinen bestanden typisohe Kontrak- 
turen. Psychisch zeigt des Kind des Bild einer vollstSmdigon [diotie. 

Das Gehirn zeigt eine multiple sklerotisehe Atrophi% I~inde und Mark- 
substanz betreffend~ reohts stS~rt~er ausgebildet als links. Es handelt sich vor- 
wiegend um Narbengewebe mit multipler Zystenbildung. Auf der reehten 
Hemisphgre ist tier ganzeTomporallappen, Oecipitallappon~ Prgkuneus~ Parietal- 
tappen mit Ausnahme des Cyrus centralis posterior 7 sowie der Insula geilii be- 
~roffen. Eine histoIogische Untersuehung der Rinde feblt. Die Pyramidenbahn 
ist ~berall normal. Es zeigen sieh keine sekundg~ren Degenerationen, auch nieht 
in anderen Teilen. 

F a l l  VI. (@anghofner~ 1. c.) 
31/2j~ihriges M~idchen, des gesund war bis s/4 Jahr. Dann bekam es 

einen Darmkatarrh~ in dessen Verlauf gonvulsionen auftraten~ die bisweilen 
3/4 Stunden anhielten. Das Kind bowegte sich seit dieser Krankheit nieht mehr 
so lebhaft wie friiher und gegen Ende des ersten Lebensjahres zeigto sich: dass 
beide unteren Extremitg~ten und der reehte Arm gelShmt waren. Beim Cohen 
hatte es hochgradige Steifigkeit in den Beinen. Die Hiinde fassten ungeschiekt 
dargereiehto Gegenstiinde. Mit 31/2 Jahren Untersuohung: Hierbei fanden sioh 
die Oberarme fest an die Brust angezogen; die Arme waren im Ellonbogen- 
geIenk gebeugt, die HS~nde zur Faust geballt. Die Bewegung der Hiinde war 
bald ungesehiokt~ an Chorea erinnernd, bald mehr ataktisoh zitternd. Die 
Fiisse wurden in Equinovarusstellung fixiert gehalton. Der Pazialis war frei, 
die Augenbewegungen zeigten niehts Abnormes. Die Artikulation war s~hleoht. 
Das Kind vermochte nut einige Worte unverstgndlieh zu sagen. 

Der Befund am Grosshirn ergab beiderseits porencephalisohe Defekte~ 
Mikrogyrie und Atypie der Windungen. Beide Zentralwindungen sind nieht 
ausgesproohen deutlieh. Die Fossa Sylvii klafft welt auf der reehten Seito nnd 
ist begrenzt naeh vorne von den in sie einbiegenden Enden der Gyri frontale% 
nach hinten yon den Gyri des Lobus parietalis. In der reehten Hemisphiire be- 
findet sioh an der Stelle der vermuteten Zentralwindung ein Porus yon 175 cm 
Tiefe. Die Rinde wnrde histologiseh untersuoht. Die Pyramidenbahn erwies 
sich in Pen% Medulla und Rfiekenmark als vSllig intakt. 

F a l l  u (Ganghofner~  Jahrb. f(ir Kinderheilkunde. 1895. Bd. 40. 
Heft ~ und 3.) 

Es handelt sioh bier um ein Mg~dcben~ alas mit 41/-~ Jahren folgende 
Erscheinungen darbot. Arts der Anamnese wird nut hervorgeboben, class die 
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MotilitiitsstSrungen des Kindes aus seiner allerersten Kindheit stammen. Die 
gesamte Muskulatur zeigte starke Hypertoni% der Kopf war stark naah vorne 
geneigt und die Wirbels~iule etwas kyphotisah gekriimmt. Die oberen Extre- 
mit~iten waren in der guhe gebeugt und adduziert~ die passive Streekung im 
Ellenbogengelenk begegnate starkem Widerstand. Die Hiinde und Finger waren 
jedoah frei yon Kontrakturen. Die unteren Extremit~ten wurden steif gestreckt 
und adduziert gehalten; die Fiisse stamen in Equinusstellung. Passive Be- 
wegungen waren niaht ausfiihrbar~ die geflexe his zum K]onus gesteigert. Der 
Exitus trat an Diphtherie im gleichen Jahre ein. 

Die Sektion ergab eineu chronischen Hydrocephalus internus. Siimtliche 
Ventrikel waren ausgedehnt~ die Seitenventrikel starker. Makroskopisch zeigte 
das Riickenmark und das Gehirn keine pathologischen Ver~inderungen. Mikro- 
skopisah wurde nut das Rii&enmark untersuaht. Es liessen sich am gehiirteten 
Organ manifeste pathologisahe Veriinderungen niaht erkennen; nur maahte es 
den Eindruak~ als ob in den Pyramidenseitenstrangbahnen des Halsmarks eine 
geringere Zahl yon Nervenfasern und eine grSssere Menge Glia vorhanden wiiren. 

F a l l  VIII .  (Bischoff~ Jahrb. f. Psych. u. Neurol. 1897. Bd. 15.) 
Dieser Fall betrifft ein M~dahen~ das bis 21/2 Jahren gesund war. [n 

diesem Alter traten plStzliah Konvulsionen auf und seit diesem Anfall war das 
Kind reehts geliihmt. Hand und Fuss standen in Kontrakturstellung. Die 
Krampfanfiille traten noah sehr oft auf in Intervallen yon 10 Tagen. Mit 
26 Jahren untersneht 7 zeigte die Pat. starke Kontrakturen in den Spitzen der 
reehtsseitigen ExtremitS~ten. In Sahulter-, Ellenbogen- und Hiiftgelank waren 
aktive Bewegungeu ausfiihrbar. Die reahte Hand zeigte zeitweise athetotische 
Bewegungen. Ausserdem war der reehte Mundwinkel nach aussen verzogen 
und die rechte Nasolabialfalte tiefer. Die Beriihrungs- und Sahmerzempfindung 
war herabgesetzt. Auf beiden KSrperseiten bestanden KrEmpfe. 1894 erfolgte 
der Ted im Status epileptieus. 

Be ide r  Sektion ergab sich zuniichst vSllige Symmetrie beider Hemi- 
sph~ren. DieHirnh~ute waren intakt. Dagegen fund sieh im dorsalen Tell des 
linken Sehhiigels eine HShl% die diesen fast ganz einnahm. Das Tuberculum 
anterius war vSllig zerstSrt~ veto lateralen Kern waren nur geringfiigige geste 
erhalten, der mediale Kern war in beiden Abteilungen bedeutend verkleinert~ 
der Nucleus ventralis war in demselben Masse geschrumpft, das Pnlvinar war 
zerstSrt: nur der Nucleus ventralis und der hintere Kern waren erhalten. Die 
radiiiren Fasern der Gittersehicht und das u  d : A z y r ' s c h e  B(indel mfissen 
zum grSssten Tell degeneriert und zur Resorption gekommen sein. Die 
Hanbenstrahlung war reduziert. Ausser dieser Region zeigte noah die Schleifen- 
bahn kontinuierliehe VoIumsverminderung und teilweisen Faserausfall his in 
die Hinterstrangkerne hinein. Ferner fehlten zum grSssten Tell die Sagitta]- 
biindel des roten Kerns~ deren AusfaU bis in den gekreuzten Bindearm zu ver- 
folgen war. Die innere Kapsel~ Pyramidenbahn im Hirnschenkelfuss und in 
der linken Pyramide wiesen Volumsverminderung auf ohne Strukturver~in- 
derungen. Die Pyramidenbahn des Riiekenmarks wies ausser einer geringen 
Volumsveriinderung keine Degenerationen' auf. 
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F a l l  IX. (Marie et  G u i l l a i n ,  Nouvelle Ieonographie de la Sal- 
p6tribre. 1903). 

DieserFall betrifft einen Patienten, tier mit2Jahren an Kriimpfen erkrankt% 
in deren Verlauf sich eine linksseitige Hemiplegie entwickelt hatte. Im Alter 
yon 36 Jahren untersuehte D 6 j d r i n e  den Kranken and stellte die Diagnose 
einer zerebralen Kinderliihmung. Die gauze linke Seite, Gesicht einbegriffen, 
war in der Entwieklung zurfiekgeblioben und die Finger und der gauze Arm 
zeigten st~indig unwillk/irliche Bewegnngen. Der Kopf wurde dureh spastische 
Bewegungen der Halsmuskeln zur linken Schulter gezogen. Gaumonsegel und 
Ziipfchen waren nach reehts abgewiohen. Die Sensibilitgt war vollkommen 
intakt. Der Exitus trat im Alter yon 49 Jahren ein. 

Die Sektion ergab keine Schiidigung der Hirnrinde und der ttirnhgute. 
Im roten Kern dagegen land sieh ein alter Herd, dessert Art genau nicht zu 
bestimmen war, und der genau den retch Kern zerstSrt hatte. Von den sekun- 
diiren Degenerationen interessieren vor allem die Atrophic des reehten Klein- 
hirnsehenkels und die fast vollstgndige des dorsalen Liingsbiindels reehterseits. 
Ferner war rechts die Haubenbahn fast vollstg.ndig verschwunden. Die reehte 
Olive war atrophisch, ihre t{apselfasern waren degeneriert wegen ihrer Vcr- 
bindung mit der zentralen Haubenbahn. Der Hilus des linken Nucleus dentatus 
erwies sich als sehr atrophisch. Senst fehlten fast vellstiindig weitere \;er- 
5mderungen sekund~irer Art. Die Pyramidenkreuzung war ganz normal, ebenso 
zeigte sich der I-Iirnschenkelfuss auf den Pr~paraten tiberalI gut gef~irbt. Das 
Monakowsche B~indel konnte nicht aufgefunden werden. Unabhs bier- 
yon zeigte das Rfickenmark im unteren Dorsalmark einen meningo-myelitisehen 
Herd in den Hinter- und Seitenstrgngen mit sekundiiren Degenerationen unter- 
halb und oberhalb. Dieser Herd wurde auf eine im Alter yon 27 Jahren er- 
worbene Lues bezogen. Die Verfasser sind der Ansicht~ dass die zerebrale 
Kinderlghmung einzig abhgngig sei yon dem Herd im roten Kern und vielleicht 
der Degeneration der motorischen Haubenbahn. 

Eigene Falle. 
(Ieh bezeichne die F~lle nach der laufenden Nummer des Materialverzeichnisses 

des Instituts). 

F a l l  X (346.) Selma I~.7 gob. 8. 4. 1873, keine heredit~re Belastung~ 
zum ersten Mal 4 Tage naeh der Geburt Krg~mpfe, sp~iter namentlich wiihrend 
des Zahnens 5fter. Viol Kinderkrankheiten. Blieb von anfang an in der Ent- 
wicklung stark zur/iek, hat hie Sprechen gelernt. Gehversuche warden in den 
ersten Jahren gemaeht~ doch sollen die Beine damals nicht recht beweglieh 
gewesen sein. Mehr und mehr trat eine Starre aller 4 Extremitgten horror, 
auch die AnfSolle warden nach und naeh hSmfiger. 

Der Status im 34. Lebensjahre ergibt eine mittelgrosse, gracil gebaut% 
schwiichliehe, aber ziemlieh normal ernghrte Pat. SchSAel symmetrisch~ Urn- 
fang 50 cm, Diameter fi'ont, oceip. 16,5, bip. 13. Im Goblet der Hirnnerven 
keine Ver~inderung; Zghne sehr sohleeht, Zunge wulstig, Pupillen-Korneal- 



Zerebrale LSohmung bei intakter Pyramidenbahn. 47 

Konjunktival-Gaamenreflexe normal. Es besteht eine spastisehe Liihmung 
allot 4 Extremitiiten. Bei der bettlggerigen Pat. sind die Extremit~iten sgmtlioh 
in Beugekontraktur~ die duroh passive Bewegung sieh nur sehr sehwer fiber- 
winden liisst. Die Beine kSnnen nur kurze Zeit spontan in Streekstellung ge- 
balten werden undes ist dann ein mfihsamer~ sohiebender Gang mit Unter- 
stiitzung in kleinen Sehritten mSglieh. Die siimtliehen Sehnenreflexe sind 
ausserordentlioh gesteigert~ Patellar- und Fussklonus sehr lebhaft; aueh die 
I-]autreflex% besonders der Bauehdeekenreflex~ sehr lebhaft. B abin ski beider- 
seits positiv ; die foinere Motilit~t und die Sensibilitgt ist wegen des psyehisehen 
Yerhaltens der Pat. nicht zu priifen. 

Die inneren Organe sind nieht naehweisbar krankhaft veriindert. 
in psyehiseher Beziehung besteht eine tiefe Idiotie mit wenigen primitiven 

t~eaktionen : Erkennen der Wi~rterin und niiohsten Umgebung~ Reaktion auf die 
Essenszeit und dergl. Die Pat. ist nnsauber~ yon Kingheit an besteht eine mit 
den Jahren zunehmende Epilepsie. Zur Zeit etwa 7--8 Anfglle pro Tag. Tod 
im Alter yon 36 Jahren an fortsehreitender Entkrgftung. 

h n a t o m i s e h e r  Befund.  

Die Hirnh~iute wiesen besondere Vergnderungen nicht auf: Des Gehirn 
selbst zeigt normale GrSss% jedoch ist die rechte HemisphEre bedeutend kleiner 
als die linke (Fig. 1). Der nntere Tell des rechten Temporallappens und der 
vordere Toil des Frontallappens zeigen anniihernd normalen Windungstypus, 
ebenso ist die Zentralwindung als solche gut zu erkennen und anscheinend 
normal entwiokelt. [m Oeeipitallappen reehts findet sich ein porenzephaliseher 
Defekt yon ungefShr 2 em Tie!e, 3 em Breite und 4--5 em L~nge. Der 
Oeeipitallappen ist sehr stark atrophiseh~ auf seine Kosten ist die Atrophie tier 
ganzen Hemisphgre zu setzen. Diese Porenzephalie ist nieht der einzige 
Defekt~ sondern es besteht ausserdem eine sklerotisehe Atrophie eines grossen 
Teils der Hirnoberfl~ehe und zwar sind im wesentliohen der obere und hintere 
Toil des Temporallappens~ der untere Teil desParietallappens und der untere 
Teil des Oeeipitallappens betroffen. Diese Atrophie zieht sieh fiber die Fissure 
Sylvii hin~ sodass man diese kaum erkennen kann; hier ist der Windungs- 
typus mikrogyriseh nnd unregelmgssig. Die linke Hemisph~ire zeig~ um den 
Gyrus angularis herum Mikrogyrie und Atrophie; im Oeeipitallappen am Ende 
des Gyrus oeeipitalis med. einen kleinen porenzephalisehen Defekt. Sonst 
normales Verhalten. 

Das gfickenmark (Fig. 2a) zeigt im Zervikalmark geringe Aufhellung in 
den Seitenstriingen (Peripherie) und Vorderstr~ngen~ sonst normales Verhalten. 
In den grauen VorderhSrnern finden sieh keine Verschiedonheiten. Das Dorsal- 
mark zeigt des gleiohe Verhalten. Der Quersohnitt des Lumbalmarks (Pig. 2b) 
hat im allgemeine normale Form. In der grauen Substanz finden sieh keine 
Vergnderungen~ keine Atrophie der VorderhSrner~ kein Untersehied in der Zahl 
der Zellen links und reehts. Die Hinterstrgnge zeigen eine diffuse Liehtung 
der Fasern 7 die Seitenstrgnge in tier Peripherie ebenfalls eine geringe Liehtung~ 
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desgleichen die Vorderstr~inge; die Gegend der Pyramidenbahn zeigt jedoeh 
normales u 

Fig. 1. 

Sei~enansich~ des Gehirns Fail 346. Man sieht den porencephalisehen Defekt 
im Oeeil)itallappen und die Atrophic und Mikrogyrie ei~es Teils des Temporal- 
und Frontallappens. in tier Zentralwinda~g artefizieller Defek~i dort wurde ein 

Stiiek zur histologisehen Untersuehung entnommen. 

Die Hirnrinde (TaM lI~ Fig. l) ist bedeutend verschmg~lert. Die kleinen 
Pyramidenzellen sind vorhanden aber unregelmS~ssig tiber den I~aum yon den 
Riesenpyramidenzellen bis zu der Molekularsehicht verteilt. Es besteht eine 
geringe Atrophic der Zellen im allgemeinen, eine hochgradige der Molekular- 
schicht. Die t~iesenpyramidenzellen selbst weisen im ganzen eino etwas 
unregelmS.ssige Form auf; sie flnden sieh aber in der Rinde an normaler Stelle. 
Dieser Befund gilt ftir die roehte Seit% auf der linken waren keine ausge- 
sproehenen Vergnderungen vorhanden. 

In der Medalla ist die Pyramidenbahn ganz ohno Yer~inderung; links 
vielleicht geringe Faserliehtung gegentiber rechts. In der H5ho der Oliven 
reehte und linko Pyramide gleich~ dor Nucleus areiformis deutlich zu sehen. 
An der Stelle, we das Monakowsehe B~ndel zu suehen ist~ finder sieh keine 
Aufhelhng. 

Fa l l  XI (337). Erich C., gob. am 19. 1. 03~ am 30. 9. 08 in Nie- 
dermarsberg aufgenommen. Keine erbliche Belastung; Idiotic angeblieh an- 
geboren. Direkt nach der Geburt Kr~mpf% die spS~ter nicht wiederkamen. 
Lernte nieht gehen und nieht spreehen. 
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Status bei der Aufnahme 30. 9. 08: Der schlechtgen~ihrte, ani~mische 
Pat. macht den Eindruek eines 1--2.jithrigen Kindes; blSder Gesichtsausdruck 
(offenstehender Mund~ Speichelfluss, vorliegende Zunge). 

Strabismus. Kopfumfang 42 cm, grSsster Breitendurchmesser 13 cm: 
Liingendurchmesser 14 cm. Pontanellen geschtossen; Glabella vorstehend; 
das Milchgebiss zeigt Defekt tier oberen Sehneideziihne, unten liegen Eft@on 
zwischen den Ziihnen. Am Hals sind zahlreiche Drfisen fiihlbar. Atmung 
schnarehend. Ueber den Lungen vereinzelte schnurrende Rasseiger~iusche. 
Abdomen o. B.: Genitalien sehr klein. 

Fig. 2a. 

Es besteht spastische L~hmung der linksseitigen Extremit~ten mit Kon- 
trakturen (Beugekontraktur der oberen Extremit~t). Muskelstarre bei alien 
passiven Bewegungen. Klonischer Patellarreflex besonders links; schon bei 
geringer Relzung der Kniesehne grosser motorischer Effekt~ bei etwas st~rkerer 
mehrfaahe klonische Zuekungen des Quadriceps. Athetotische Bewegungen der 
Hand links. u Unfiihigkeit zu gehen: zu stehen und ohne Unterstfitzung 
zu sitzen. Psychisch besteht grosse Schreckhaftigkeit; die Spraehe fehlt, 
ebenso das Sprachverst~.ndnis. Der Pat. ist stets ruhig und stupide: nur dutch 
starke optische und akustische Reize ist die Anfmerksamkeit des Pat. fiir einen 
Moment zu fesseln. Mit hingegebenem Spielzeug weiss der Pat. nichts anzu- 
fangen. ~Nahrungsaufnahme gering: nur dureh Ffitterung zu erreiehen; Pat. 
kaut nicht. Schlechtes Schlueken; die Speisen kommen leieht zurfick. Zeit- 
weise unmotivierter Wechsel der Stimmung~ zeitweise Weinen. Am 27. 4. 09 
Exitus; Ursache deszendierende Diphtherie. 

Archly f. Psychiatrie. Bd. 49. Heft  1. 4 
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A n a t o m i s o h e r  Befund.  

Soh~ideldach und l/leningen sind ohne Besonderheit. Das Cerebrum fS~llt 
ebenso wie das lt/iokenmark duroh seine Kleinheit auf. Birngewieht 572 g. 
Die genauen ]~Iasse sind leider nicht mehr festzustellen, da das Gehirn zer- 
schnitten worden ist. Der Furehungstyp ist ausgesprochen sagittal. Wegen 
des anormalen Vorlaufes der Windungen sind die einzelnen sehr schwer zu be- 
stimmen. Die Fossa Sylvii l~iuft beiderseits sehr steil nach abw~irts und er- 
streckt sich ungewShnlieh weir naoh aufwgrts. Die als vordere Zentralwindung 
anzuspreehende Windung hat einen irregulgren~ stark sagittal geriehteten Ver- 
lauf. (Die zur mikroskopisehen Untersuchung an dieser Stelle entnommenen 

Fig 9.b. 

Quersehnittbilder des Falles 3t6. a. Zervikalmark, b. Dorsalmark. Sowohl im 
Vorderstrang wie auch im Seitenstrang finder sioh keine Degeneration der Pyra- 

midenbahn, gfiekenmarksgrau symmetriseh. 

Stiieke bestiitigen die Annahme, dass es sieh um die vordore Zentralwindung 
handel@ Die GrSsse der einzelnen Gyri bleibt durehweg unter der normalen; 
es besteht also Mikrogyrie. 

Mikroskopisch (Tafel II, Fig. 2) bet die vordere reohte Zentralwindung 
ein eigent/imliches Bild. Die Breite der t~inde entsprieht annghernd der einer 
normalen Rinde; jedoch zeigt sie in fast allen Schichten eine Zellenarmut. Be- 
senders die kleinen Pyramidenzellen sind an Zahl reduziert und stetson un- 
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regelm~ssig verteilt, nicht wie in tier normalen t~inde an einer Stelle zusammen. 
Demgegeniiber zeigen die Riesenpyramiden l~eine nennenswerte Zahl~ 
verminderung~ sie stehen an normaler Stelle nnd erweisen sich im N~sslprapar~t~ 
vSllig normal. Nur f~llt auf, dass sie in einer ziemlich zellarmen Schicht fasf~ 
isoliert dastehen. Die linke Zentralwindung war normal. Das Riickenmar]~ 
(Fig. 3a~ b, c,) zeigt im Halsteii auf allen Schnitten annahernd normales Ver, 

Fig. 3 4. 

Fig. 3b. 

4* 
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Fig. 3 e. 

Quersehnittbilder des FaIles 337. a. Zervikalmark, b. Dorsalmark, c. Lumba[- 
mark. Das t~fiekenmark zeigt etwas embryonalen Typus, aber sonst keinerlei 

Degeneration. Pyramidenbahn vSllig intakt. 

halten. Im Seitenstrang and Hinterstrang befindet sieh eine geringgradige 
Faserliehtung and der linke Pyramidenvordersgrang ist an Volumen etwas 
kleiner als der reehte. Das Dorsalmark zeigt hinsiehtlich der Faserlichtung 
5~hnliehes Verhalten wie das Italsmark. Das Riiekenmark zeigt im ganzen 
etwas embryonalen Typus~ es entspricht eben der Kleinheit des Cerebrums. 
Die Seitenstriinge sind sehmi~ler als gewShnlioh und deshalb springen die 
Hinterstr~inge unverh~ltnismgssig stark vor; links ist dor Pyramidenvorder- 
strang etwas geringer entwiekelt als rechts. Im Lumbalmark f~llt eine goring- 
gradige Faserliehtung in der Peripherie des Itinterstranges und des Seiten- 
stranges auf. Das linke Vorderhorn ist sehm~iler ontwiekelt als das reehte and 
zeigt aueh eino geringe Abnahme an Ganglienzellen. Im ganzen gfiGkenmark 
findon sich aber an keiner Stelle irgendweIche Degenerationen, vet allem zeigen 
die Stellen, we wit die Pyramidenbahn zu suehen gewohnt sind~ keinerlei 
Entartung. 

F a l l  X I I  (118). Heinrieh F., geb. 24. 6. 79, seit dem 6. Jahre in 
der Anstalt. Grossvater~ ra ter  Potator, ausserdem in der Seitenverwandschaft 
zahlreiehe P~llo geistiger Anomalie. Grosse Kindersterblichkeit in den vor- 
sehiedenen Zweigen der Familie. Pat. ist das 6. von 11 Gesehwistern. 7 yon 
den Kindern sind in friihestem Alter gestorben. Ein Bruder ist Epileptiker. 
Die 2 noch lebenden jiingeren Gesehwister sind gesund; die Famitien- und 
WohnungsverMiltnisse sind die denkbar elendsten. Die Mutter ist schon seit. 
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vielen Jahren tot; fiber Kindheit und [~;ntwicklung des Pat. ist daher nichts 
zu erfahren; besonders niehts fiber den Beginn der jetzigen Krankheit. Diese 
selbst hat jedenfalls schon vet dem 6. Lebensjahr bestanden~ besteht wahr- 
scbeinlieh sehon yon Gebm't an. Der augenblieMiche Status (ira Alter yon 
25 Jahren) ist folgender: Mittelgrosser junger Mann mit starkem Strabismus 
convergens dos linken Auges i l~r~iftig und untersetzt gebaut~ Schgdel dolicho- 
cephal~ 51 em Umfang, keine Formanomali% Pupillenroaktion auf beiden 
Augen normal~ Sehkr~flt nieht vermindert, Kau-Zungenbewegungen, Z~ipfehen 
und Gaumen nieht yon tier Norm abweiehend, die Sprache artikulatoriseh, 
intakt, aber unvollkommen aus psychisehen Grfinden (s. unten). Zuweilen 
aber nieht immer tritt eine Parese des linken Facialis hervor. Die Extremitgten 
der linken Seite sind spastisch gel~hmt, das Bein in hSherem Grade als der 
Arm. Am Arm sind die Bewegungen in den grossen Gelenken spontan leidlich 
auszuffihren, aueh eine rudimentS~re Greifbewegung namentlieh mit den letzten 
4 Fingern ist erhalten. Am Bein ist eigentlioh nur im Hfiftgelenk eine spontane 
Beweglichkeit mSglich, beim Gang wird das linke Bein aussen herumgezogen, 
wobei die Spitze des Pusses den Boden sohleifend beriihrt. In der guhe ist 
der Ellenbogen und das Handgelenk gebeugt. Die Finger sind gestreckt, der 
Arm ist adduziert, das I(niegelenk ist leieht gebeugt~ der Fuss in Spitzfuss- 
stellung bei leicht dorsalfiektierten Zehen. lgumpf- und Bauehmuskulatur lassen 
keine StSrung erkennen: doeh bestebt eine Skoliose im unteren Dorsalteil nach 
links. Die Sehnenrefiexe sind sg~mtlich links lebhafter als reehts. Das Knie- 
phiinomen ist aueh reehts gesteigert, links besteht Patellar- und Fussklonus. 
Babinsk i  beiderseits, Tibiaperiostrefiex nut links~ die Hautrefiexe, besonders 
der Bauehdeckenreflex, der Kremasterreflex beiderseits gleieh. Passive Be- 
wegungen erhShen die Spasmen; nirgends Ataxie; keine Epilepsie. Die 
SensibilitS~t ist am ganzen KSrper normal. Blase und Mastdarm sind unge- 
stSrt. Die inneren Organe zeigen einen beiderseitigeD Spitzenkatarrh der 
Lungen, sonst nichts abnormes; keine VergrSsserung der Sehilddriise. Pat. ist 
ein lmbeziller, der ein geringes Mass yon genntnissen besitzt~ Personen und 
Gegensti~nde der Umgebung erkennt, er ist zeitlich und 5rtlieh orientiert, liest 
und schreibt etwa tier zweiten Schulstufe entspreehend~ rechnet bis 10; or ist 
im ttaus und bei der Landarbeit ein ganz brauchbarer tiiehtiger Arbeiter~ so- 
weir es sieh um mechanisehe Verrichtungen handelt. Neist stumpf~ zuweilen 
reizbar und unvertr~iglich. Spraehe ganz gut verstgmdlieb~ agrammatiseh, 
meier Einwortsgotze. Tod im Alter yon 26 Jahren an Tuberkulose. 

Ana tomische r  Befund. 

Schg~del und Meningen ohne Befund. Das Gehirn zeigt normale GrSssen- 
verhg, ltnisse, die linke Hemisphg~re ziemlich grobe, aber normale Furehung 
(Fig. 4). Die reehte (Fig. 5) ist dagegen im Temporal- und Occipitalteil 
stark gesehrumpft und am Occipital- und Frontalpol deshalb verkiirzt. Im 
Frontallappen ungef~hr in der Gegend der mittleren Frontalfurche befindet 
sieh eine grubenartig eingesunl(ene Stelle der k0nvexen Oberflgehe. Ebenso 
sind die unteren '2/s der Zentralwindung yon einem porencephalischen Defekt 
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eingenommen: um den herum die Gyri radigre Stdlung einne, hmen. An dieser 
Stelle ist der Windungstypus g~inzlich verwischt und die Gyri sind verschmi~- 
lert. Auch im Frontalteil besteht diese Mikrogyrie. An der Basis (Fig. 6) 
zeigt sich~ dass der Temporallappen rechts fast vollkommen reduziert ist. 

Fig. 4~1). 

Ansioht des Gehirns Fall 118 yon oben L. Hemisphgre normal f-~-L Frontal- 
furehe, e-~-Zentralwindung, pe-~-Fiss, perpendieuluris externa. R. Hemisphiire 
im Temporal- und Ooeipitalteil (0) stark gesehrumpft a, b = grubenartig ein- 
gesunkene Partien der konvexen Oberfl~iohe. Im Bereieh derseiben versehmElerte 
Windung. l~eehts Windungstypus verwiseht. Ygindungen allgemein versohmgler~. 

1) Die Figuren 4, 5, 6 naeh Zeiehnungen yon Prof. Vogt. 
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Ammonshorn und Unkus sind verhiiltnismiissig intakt. Dagegen erseheint die 
Sylvisehe Furehe durch die Yerkiirzung dos Temporallappens welt naeh rtiek- 
wgrts verlagert. Die Windungen der orbitalen Flgehe des Prontallappens siad 
zum Toil versehmglert, der reehte Nervus olfactorius verkleinmt, ebenso die 
reehte Briickenh~ilfte. 

Fig. 5. 

Laterale knsioht der reohten ttemisphiire dos Falles 118. L ---~ linke HemisphSre, 
S = Sylvische Furehe, o = Zentraffurche, a, b = zirkumskripte Part, ien des 

Parietal- und Frontallappens, die tief eingesunken sind; alert ~ikrogyrie. 
0 -~- atrophischer, total gesehrumpfter'Oeeipitallappen. 

Zur mikroskopisehen Untersuehung der Hirnrinde (Taf. II, Fig. 3) wurden 
S~ficke arts dem normal erseheinenden Tell der reehten Zentralwindung ent- 
nommen. Die Breite der Ilinde zeigt an dieser Stelle ungefghr normales Ver- 
halten. Jedoch weisb die Rinde durchweg in allen S~hichten Zellarmut auf. 
Besonders in der molekularen Schieht fgllt diese Atrophie am deutliehsten auf, 
die Meinen Pyramidenzellen seheinen eher etwas vermehrt an Zahl, jedoch 
stehen sie nicht so regelmgssig angeordnet ~ wie in einer normalen Rinde. Die 
Riesenpyramiden sind allerdings auch bier vorhanden~ abet doeh an manchen 
Stellen der ginde nieht so zahlreich wie nnter normalen Verhgltnissen~ daf/ir 
an anderen mehr in Gruppen geordnet. Im Nisslpr~i!oarat zeigen sie auch etwas 
unregelmgssige Form. 

Das gtickenmark (Fig. 7a nnd b) zeigt in allen IIShen fast voilkommen 
normales Verhalten. Die Seitenstr~tnge sind vielleieht etwas geliehtet, abet nur 
sehr geringgradig. Im Zervikalmark ist die Dreikantenbahn t t e l l w e g s  etwas 
aufgehellt. Ebenso zeigt in dieser HShe das linke Vorderhorn eine deutliche 
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Atrophic gegen rechts. Auch im Lumbalmark ist diese Atrophie wieder deut- 
lich sichtbar. 

F a l l  XIII (113). Zit, nach g o n d o n i .  
9j~ihriges MEdchen. ~Iutter luetisch~ ausserdem immer schw~chlich, 

n~rvenkrank. Uneholich geboren, 7 jiingero 6eschwiste~" sin6 im zarten Atter, 

Fig. 6. 

Basalansicht des Falles 118. Man sieh~ den atrophisohen Temporallappen der 
rechten Hemisphiire. Ammoushorn und Unkus (u) sind verhg[tnism~issig intakt. 
Durch die Verkfirzung des rechte~ Tempor~llappens erscheia~ die Sylvische 
Furche IS. F.) rechts weit nach riiekwgrts verlagert, l~ech'~e BrfekenhS~lfte ver- 
schm~lert. Linke Kleinhirnh~lfte kleiner als rechts, g.  Nervus olfactorius kleiner 
als links, er = Fissura cruciata, t, i = Fiss. tempor, inf.; S.F, = Sylvische 

l~'urehe~ I = N. olfactorius, g . B . . =  rechte verkleinerte Bri~ckenh~ilfte. 
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Fig. 7a: 
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Fig. 7 b. 

Quersehnittbilder yon Fall ] 18. a Zervikalmark. b Dorsa]mark. (Bei a hat bei dem 
Photographieren das Pr~iparat falsch gelegen, so dass r. und 1. vertauseht sind.) 
Auf a ist  ausser einer Aufhellung der Dreikantenbahn keine Degeneration ~iehtbar. 

Fig, 7b zeigt ein vollsti~adig normales Querschnittsbild. 
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moist in den ersten Stunden des Lcbens gestorben. Bis zum 4. Jahre gesund, 
konnto gehen und spreehen. Dann a]lm~ihlich einsetzend und zunehmend, 
zuerst L~hmung des linken Boines, sp~iter ouch des reehten, seit einem Jahre 
anch der Armo, Verlust der Sprache. Keino Kr~mpfe; Z~hne kamen rechtzeitig 7 
fielen aber bald wieder aus. 

Status im 8. Jahre: Klein, sehr sohw~chlich, L~nge 96 era, Gewicht 
13,5 kg. Pupillen gleieb, reagieren langsam, kann sehen, hSrt, Salivation, 
Zunge ohne Besonderheiten, geringe Zeiehen yon Rachitis~ innere Organe ohne 
Befund. SensibilitS.t vorhanden. Kniereflexe beiderseits gleich, lebhaff. Moti- 
]it~it: Beide Arme atrophisch, ])aumen oingeschlagen, tt~iIlde stehen in Volar- 
flexion~ Arme in Ellenbogengelenk spitzwinklig gebeugt. Boide Beine atro- 
phiseh~ im Knie spitz-, im Fussgelenk und Hfiftgelenk reehtwinklig gebeugt. 
Spitzfuss rechts wie links. Kann weder sitzen, noch gehen~ spricht nur unarti- 
kulierte Laute, tiefste Idiotie. Progressive Verschlimmerung, Ted an Marasmus. 

Sektion: SchSAol 15:13. Hydrooephalus externus. Dura in grosser Aus- 
dehnung verdickt, die Dicke derselben betr~igt bis zu 1 cm. Unterfl&ehen der 
verdickten Partien stark gerStet. Windungen klei% schmal, zahlreich. Pia 
mit Blutfarbstoff imbibiert. Ueber dem rechten Nucleus oaudatus grosse H~mor- 
rhagio, ebenso fiber dom reohten Thalamus. Die Venen des rechten Plexus 
ohorioideus sind verklebt und thrombosiert. Beim Durchschneiden erweisen 
sich die H~imorrhagien als in die Tiefe gehendo blutigo Herd% teilweise 5~lteren 
Datums. Ein Herd zeigt sieh in der Tiefe des ]inken Thalamus. 

Hirnrinde. P~echte Hemisphere (Taft II, Fig. 4). Die Molekularschioht 
der vorderen Zentralwindung ist ziemlieh breit; die Pyramidenzellen sind nicht 
zahlreich und zeigen hier und dort eine irregulgre Orientierung; ferner sieht 
man kleine zellfreie Streeken, eine z. B. sehr deuttiche mitten in der Pyrami- 
denschicht; die innere KSrnerschicht ist mgchtiger als normal in diesem Ge- 
biete; Pyramidenzellen setzen sich in sie fort und bilden unter ihr die Lamina 
ganglionaris, die spSzliche und nieht wie gewShnlieh riesige Zellen enthiilt; 
die polymorphe Schieht ist wie normal, ziemIieh unscharf vonder vorigen und 
veto Mark getrennt. Mit der Weigertschen und der Weiger t -Palschen 
Methode hat t~ondoni einen fast vollkommenen Sohwund der Markfasern der 
P~inde festgestellt. Man sieht nur kurze Radii und eine Spur yon intraradiSzem 
Flechtwork yon iiusserer Assoziation. Die zonale Schich~ und die beiden 
Bai l largersehen Streifen fallen vollkommon aus. Bei Bielschowsky-Pr~ipa- 
raten wird das Bild yon den Sehgften und Axenzylindern der Pyramidenzellen 
beherrscht. 

Im l~iickenmark (Fig. 8a, b, c) bietet alas Halsmark einen durehaus nor- 
malen Quorsehnitt. Es findet sich keine Aufhellung mit Ausnahme einer 
leiohten Lichtung in der Gegend der Hellwegschen Dreikantenbahn. ])as 
Rfickenmarksgrau ist symmetriseh und auf keiner Seite atrophisch. ])as ])orsal- 
mark zeigt etwas embryonalen Typus besonders im Vordersoitenstrang; es 
zeigt jedoch keine Faserlichtung, normales t~ickenmarksgrau und Symmetrie~ 
nirgends Atrophic. Das Lumba]mark weist aueh keine pathologischen Ver- 
5~nderungen auf. 
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Fig. 8 a, 
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Fig. 8b. 

Bevor ich versuehe eine Erkl'arung der Hemiplegie dureh die auf- 
fallenden Befnnde zu geben, mSehte ieh kurz fiber den Stand unserer 
Kenntnisse der motorischen Bahnen bezfigl}eh knatomie und Physiologie 
beriehten. Die vergleiehend anatomisehen Untersuchungen Edingers~  
sowie die experimentellen Studieu besonders R o t h m a n n s  und P r o b s t s  
haben gezeigt, dass fiir die Notilitf~t bei den hSheren Wirbeltieren ver- 
sehiedene Bahnen zur gerffigung stehen, die in einer gewissen Weehsel- 
beziehung zueinander stehen. 



60 Ernst Hoestermann~ 

Fig. 8c. 

Querschnittsbilder des Falles 113. ~ Zervikalmark, b Dorsalmark, c Lumbal- 
mark. l~{an sieht in den Bildern, dass in alien ttShen des Rfiekenmarks beidcr- 

seitig sich eine intakte Pyramidenbahn sowohl im Vorderstrang wie im 
Seitenstrang finde~. 

Zur Leitung der motorischen Impulse hat man zuniichst die 
Pyramidenbahn~ die ohne zwischengeschaltete Ganglienzellen direkt die 
motorische Rinde mit den Ganglienzcllen der Vorderh6rner verbindet. 
Sic nimmt ihren Ursprung nach den Untersuchungen Nissls~ Kol- 
m e r s  usw. zur tlauptsache aus dem Betzschen Riesenpyramidenzellen~ 
steigt dutch die innere Kapsel~ Itirnschenkelfuss, Brficke abwSxts~ um 
in der ttShe des kaudalsten Abschnittes der Oliven teilweise zur 
anderen Seite hiniiber zu kreuzen und finder im Rfickenmark ihre 
St~itte im Hinterseitenstrang. Ein Tell kreuzt nicht~ sondern zieht im 
Vorderstrang abw~rts und geht yon dort zum Vorderhorn der anderen 
Seite. Ausser  dieser direkten Pyramidenbahn gibt es noch indirekte 
analoge Bahnen, die aus 3 fibereinander geschalteten Neuronensystemen 
bestehen; es sind dies das Monakowsche  Biindel 0der Tractus rubro- 
spinalis und die Vierhfigelvorderstrangbahn. Ffir die erstere Balm 
haben vor allen die Untersuchungen yon Probs t~  R o t h m a n n ~  
yon  M o n a k o w  erwiesen~ dass sic ihren Ursprung im roten Kern 
nimmt. Nach P r o b s t  geht sic yore ganzen roten Kern aus und zieht 
in Masse durch den roteu Kern selbst hindurch zur ventralen Hauben- 
kreuzung Fore l s .  Durch diese hindurch gelangt sic an die Innenseite 
des gegenfiberliegenden Nucleus ruber und liegt in den kaudaleren 
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Partien ventral yon der Vierhfigelvorderstrangbahn. In tier Brficke 
findet man das Bfindel im ventrolateralen Teil der Substantia reticu- 
laris~ in der H6he der Pyramidenkreuzung in der Oblongata zwischeu 
Seitenstrang und Hinterhoru und endlich im Riickenmark im Hinter- 
seitenstrang~ in dem man es auf Degenerationspraparaten bis ins 
Sakralmark verfolgen kann. Der rote Kern hat keine direkte Ver- 
bindung mit der motorisehen Rinde~ wohl aber mit dem Thalamus und 
fiber diesen mit der Zentralwindung. E d i n g e r  sehreibt fiber diese 
Yerbindung: ,Es gibt einen Faserzug aus der motorisehen Rinde zum 
Thalamus (yon Monakow,  Probs t )  und es ist wahrscheinlich~ dass 
ihm~ der in der Gegend des roten Haubenkerns einstrahlt~ deswegen 
ein besonderer Einfluss auf die Bewegungssphlire zukommt, well aus 
diesem Kern der Tractus rubro-spinalis zu den motorischen Kernen des 
Rfickenmarks, wohl auch der Oblongata stammt." 

Die Vierhfigelvorderstrangbahnfasern stammen aus dem Grau der 
vorderen Vierhfigel and ziehen naeh den Untersuchungen yon P r o b s t  
dureh die fontaneartige Haubenkreuzung M e y n e r  ts zur anderen Seite 
und lagern sich dorsal vom roten Kern. Spiiter finder man sie ventral 
yore dorsalen L~ngsbfindel wieder (pr~tdorsales L~tngsbfindel yon 
T s e h e r m a k )  und sie bilden ein in dorso-ventraler Richtung lang- 
gestrecktes Bfinde], das knapp fiber der Raphe liegt. In der Hfhe der 
Pyramidenkreuzung erscheint es ventral und ]ateral yon den Pyramiden 
und in dem Rfickenmark in den peripheren Partien des u 
yon wo aus P r o b s t  Einstrahlungen in die Vorderhfrner beobachtet 
haben will. Auch ffir diese Bahn bildet der Thalamus eiae wichtige 
Vermittlungsstelle zwisehen Peripherie und Grosshirn. 

Die physiologischen Untersuchungen dieser Bahnen bauen sich vor- 
nehmlich auf die Tatsachen auf, die das Tierexperiment ergeben haben. 
Man darf aber ohne weiteres die bei Tieren gefundenen Ergebnisse nieht 
mit der Funktion beim Mensehen identifiziere% da besonders vergleiehend 
anatomische und physiologische Studien in der Tierreihe ein weehselndes 
Verh~ltnis der einzelnen motorischen Bahnen ergeben haben. So weisen 
Ed inge r ,  R o t h m a n n  darauf hin~ dass z, B. helm Igel das Monakow- 
sche Biindel stark entwickelt ist, wi~hreud die Pyramideubahn nur sehr 
schwach angedeutet ist; beim Hund halten sich beide Faserziige au- 
niihernd (lie Wagschale, wi~hrend beim Affen schon die Pyramidenbahn 
fiber das Monakowsehe Biindel das Uebergewicht hat. R o t h m a n n  
fand nun naeh Zerstfrung des roten Kerns bei Affen keine besonderen 
dauernden motorischen Ausfallserscheinungen bei intakten Pyramiden- 
bahnen, ebenso nicht dutch Wegnahme der Pyramidenbahn selbst. Da- 
gegen gelingt es durch Durehsehneidung eines Hinterseitenstrangs~ wenu 
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also Pyramidenbahn und Monakowsehes B~indel zusarnmen zerstOrt sind, 
eine gemiplegie zu erzeuge~ b die als v511ige L~hrnung nur wenige Tage 
besteht, und die irn Verlauf der Restitution, die sich auf der Vierh~gel- 
vorderstrangbatan vollziehen sell, niemals wieder zu vSllig norrnalen 
Verhaltnissen sich zur@kbildet. P r o b s t  fasst seine Untersuchungen, 
die er an Katzen maebte~ zusammen in folgender Weise: ,,Durch- 
schneidung der Pyramidenbahn im verlangerten Mark keine wesentlichen 
Motilit~tsstSrungen. Nach Rindenabtragungen rasches Zur~ickgehen der 
St6rungen. Durchschneidung der inneren Kapsel Motilit,,ttsstSrungen 
l~tnger andauernd." 

Er land nach isolierten SehMigelverletzungen keine motorischen 
L~thmungserscheinungen. Wenn er dagegen den Sehh~igel und die innere 
Kapsel durchschnitt, erfolgten L~.hmungserseheinungen~ die recht lange 
andauerten. Am Schlusse dieses Abschnittes bernerkt er: ,,Die ver- 
sehiedenen motorischen Bahnen sind einzeln yon ihrern direkten Zentrurn 
abhangig, welches Zentrum wieder veto hSher gelegenen ~qervenzentrum 
in gewissern Sinne abhS~'.gig ist. Es besteht also eine Ueberordnung 
yon den verschiedenen motorischen Zeutren im Rfickenmark~ Vierhtigel- 
gegend, Thalamus~ motorische Rindenzone. de nach den Anspr@hen: 
die an die anatomischen Bewegungen gestellt werden, mfissen dann urn- 
so rnehr hSher gelegene Zentren rnitspieten: und die phylogenetisch 
jtingstell Systeme spielen beim hSheren Tier und beirn Menschen die 
gauptrolle." Zurn gleichen Resultat komrnt auch R o t h m a n n  in bezug 
auf das Monakowsche B~indel~ dem er auch beim Menschen wohl 
motorische Funktion zuschreibt, die aber nebeu tier Bedeutung der 
Pyramidenbahn derart zurfickstehe, dass sein Ausfall keine wesentlichen 
St~rungen bedinge und sein Eintreten ff~r die Pyramidenbahn sich in 
engen Grenzen halten dfirfte. Und an anderer Stetle spricht er das 
Ueberwiegen der Pyramidenbahn fiber die anderen motorischen Bahnen 
aus, wenn er schreibt: ,Akute ZerstSrung der Pyramidenbahn allein bei 
Intaktsein der fibrigen motorischen Bahnen ffihrt zu einer Parese der 
entsprechenden ExtremitSt, deren Rfiekbildung bisher nieht einwandsfrei 
beobachtet worden ist." Aus alledem erhellt zur Genfige~ dass beim 
Mensehen die direkte rnotorische Bahn das Uebergewieht hat und uur 
dann eine L5hmung eintritt, wenn diese Bahn an irgend einer Stelle 
l~diert ist. Es beststigt dies eine yon E d i n g e r  begrfindeteAuffassung: 
der das gauze Cerebrum in PalSencephalon und Neencephalon eingeteilt 
hat und der vor allem auf die aufsteigende physiologische Bedeutung 
der Grosshirnriude und der aus ihr entspringenden Bahnen in der Tier- 
reihe hingewiesen hat~ ,Wanderung nach dern Kopfende", wie es 
S t e i n e r  ausgedrfickt hat. 
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Wie stellt sich nun diese Tatsaehe zu den vorliegenden F~]len yon 
zerebraler Hemiplegi% bei denen die Pyramidenbahn intakt gefunden 
wurde? Unwillkfir]ich dr~ngt sich da tier Gedanke auf, sollte schliess- 
]ieh die Pyramidenbahn auch beim Menschen nicht die einzige und not- 
wendigste Yerbindung sein, die von der Rinde zum Rtickenmark die 
motorisehen Impulse iibertr~igt? B inswanger  diskutiert diese Frage 
in einem 1882 erschienenen Aufsatz im Ansehluss an drei F~ille bei 
den intra vitam sieh kliniseh eine Hemip]egie entwickelte, und wo bei 
der Sektion ein Fall einen Tumor der l)ura, ein anderer einen der 
grauen Rindensubstanz neben der Zentralwindung, der dritte einen Er- 
weiehungsherd im Bereich der grauen Substanz tier Hirnrinde hatte; 
bei allen wurde die Pyramidenbahn intakt gefunden. Er kommt zu 
dem Schluss; class ZerstSrungen im Grau der motorisehen Rindenregion 
nicht notwendig zu sekund!iren l)egenerationen in der Pyramidenbahn 
ffihren mtissen, und spricht sich ffir eine erneute Prfifung nach dem 
Ursprung der Pyramidenbahn aus. Nichtsdestoweniger glaube ieh abet, 
dass durch die genauen Untersuchungen F l echs ig s ,  Tt irks und die 
vielen spfiteren experimentel]en wie klinischen Beobaehtungen die Ein- 
heitliehkeit und der Ursprung der Pyramidenbahn aus der vorderen 
Zentralwindung feststeht. In neuerer Zeit hat Bab insk i  mehrere 
F~lle besehrieben, wo sieh Tumoren fast an der gleichen Stelte wie bei 
dem Binswangersehen fanden, die L~ihmungserscheinungen zur Folge 
hatten, also im Gebiet tier motorisehen Rinde sassen~ und wo degenera- 
tive Veriinderungen in der Pyramidenbahn fehlten. Babinsk i  glaubt 
hier eine Reizung des Pyramidensystems annehmen zu mtissen, die zu 
der Hemiplegie geffihrt hat, die abet nicht so hochgradig war, d~iss sie 
eine sekund~re Degeneration hervorrufen konnte. Auf demselben Stand- 
punkt steht such C h a r k o t  mit seiner Sehule (zitiert naeh Binswanger) ,  
die ,auf Grund klinischer Beobachtungen zu dem Schluss gekommen 
sind, dass ganz oberfl~ehliehe L~isionen tier Rinde nieht zu abste~gen- 
tier l)egener~tion fiihren". Die oben angeffihrten F~lle B inswangers  
beweisen also nichts gegen die motorische u der Pyra- 
midenbahn. 

Was einzig in Betracht bei der Beurteilung yon L~hmungen kommen 
kann, ist die Zeit des Eintritts tier L~sion, ob diese einen kindlichen 
Organismus oder einen erwaehsenen getroffen hat. Wann tritt nun nach 
unseren bisherigen Resultaten eine kortikale Hemiplegie auf? Schon 
lange sind kliniseh und anatomiseh genau bekannt die Krankheitsformen, 
die dutch Verletzung der motorisehen Rinde und der kortiko-fugalen 
motorisehen Bahn entstanden sind: Die Rindenl~hmung, die Lfision der 
inneren Kapsel (z. B. bei Apoplexie) und die spastisehe Lfthmung dutch 
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Lasion der Pyramidenbahu welter abwg.rts (z. B. bei der spastisehea 
Spinalparalyse yon Erb). 

Zu diesen schon l~tnger bekannten Formen hat S p i e l m e y e r  einen 
neuen Typus hinzugef/igt~ den er intrakortikale Hemiplegie nennt, und 
ftir den die in friihester Jugend eingetretene l:soliertmg der Riesenpyra- 
midenzellen dutch irgend einen encephalitisehen Prozess charakteristisch 
ist, wobei es zunachst gleiehgfiltig ist, ob diese Isolierung primiirer oder 
sekund~trer Natur gewesen ist. In diese letzte Kategorie fallen dieser 
eigenen Fiille~ die alle die yon S p i e l m e y e r  postulierten Rindenverlinde- 
rungen besitzen und yon den aus der Literatur angeftihrten Fallen noeh 
der I., yon G i e r l i c h  besehriebene, ferner der III., den Ra i l t on  be- 
obachtet hat und die drei Ganghofne r schen  FSolle V, u VII unserer 
Arbeit. In dem Fall, dass die Isolierung der motorischen Rinde nicht 
erst in der Rinde selbs~ sondern durch Unterbreehung der zu ihr hin- 
f/ihrenden Bahnen an tiefer gelegenen Stellen stattfindet, so dass die 
Impulse yon der Peripherie nicht bis zu den Zentren - -  ihren Asso- 
ziationspunkten in der Zentralwindung - -  gelangen~ muss naturgem~iss 
auch eine Li~hmung eintreten kSnnen~ wie es ja der Fall yon B i scho f f  
(VIII) und der Mariesche (IX) beweisen, bei denen die L~ision im 
Thalamus bzw. im Nucleus ruber sitzend, eine Hemiplegie zur Folge 
hatte. Worauf bei dem yon B i n s w a n g e r  mitgeteilten Fall (V)die  
Lahmung beruht hat, ist schwer festzustellen; er steht anscheinend ganz 
ausserhalb unserer Beobachtungen, ist aber der Vollstiindigkeit halber 
mit angeffihrt. 

Es wird nun yon Interesse sein, zu sehen, wie die einzelnen Autoren 
sieh zu ihren Befunden stellten und wie sie sich diese den legalen An- 
schauungen widersprechenden Befunde zu erkliiren suchten. Freilich fehlt 
ja bei den meisten eine genaue histologische Untersuehung tier Hirn- 
rinde, und sie ziehen fhre Schltisse lediglich aus dem Verhalten der 
Fasern der Pyramidenbahn im Riickenmark. So hat Gierlieh eine ge- 
naue Auszahlung des Faserquerschnitts gemacht und findet einen erheb- 
lichen Unterschied zwischen der gesunden und kranken Seite zugunsten 
der ersteren und schliesst daraus, class vielleicht infolge der friihzeitigen 
ZerstSrung des motorischen Zentrums ein Naehwaehsen der Pyramiden- 
fasern yore Gehiru zum Rfickenmark unterhlieben sei, oder aber~ class 
aus demselben Grunde ein Zerfall der bereits gebildeten Pyramidenbahn 
stattgefunden habe. Er glaubt eine Begr/indung seiner Annahme in 
der Tatsache zu finden, dass sich der Prozess der Markscheidenumkleidung 
bei den Pyramidenfasern nur sehr ]angsam vollziehe. Eine Erklarung 
aber~ weshalb der noeh betr'achtlieh% intakte Rest zur Punktion nieht 
ausgereicht habe, gibt er nicht. 
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Auf dem Standpunkt, dass eine Agenesie der Pyramidenbahn als 
die Ursache der Lahmung anzusehen sei~ steht aueh G a n g h o f n e r .  Er 
ist der Ansicht, dass in diesen Fallen krankhafte Yeranderungen im 
Bereich der Pyramidenbahn mit unseren bisherigen Hilfsmitteln nicht 
ge[unden werden kSnnen und er glaubt trotzdem eine funktionelle 
Insuffizienz annehmen zu milssen in der Art, dass infolge der Gesamt- 
schadigung des Gehirns durch die Lasion der normale hemmende Ein- 
fluss des Gehirns auf die spinalen Reflexzentren ausgefallen sei. Er 
stiltzt sich dabei auf die Ansicht S t e r n b e r g s ,  dass die Entwieklung 
der Pyramidenbahn einfaeh ausbleibe, wenn Lasionen der motorischen 
Rinde oder des zerebralen Anteils der Pyramidenbahn im FStalleben 
oder in den ersten 4 Jahren nach der Geburt stattgefunden habe, 
wi~hrend solehe Verletzungen bei Erwachsenen sekundare Degenerationen 
erzeugten. Bei einer Agenesie sei das Gewebe durehaus normal ge- 
staltet, es bestehe absolut keine Spur yon sekundarer Degeneration~ 
Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes, Gefassalterationen u. dergl,  
sondern nut unvollkommene Entwieklung. Ieh glaube auch hier den- 
selben Einwaud wie oben maehen zu kSnnen, dass die noch vorhandene 
Fasermenge, die absolut gesunden Charakter hat~ in keinem Yerhi~ltnis 
ztt dem Ausfall der Funktion steht. 

F r eud  nahert sich schon mehr der nachher zu erSrternden Ansicht 
S p i e l m e y e r s .  Er halt das Intaktsein der Pyramidenbahn fiir wohl 
vereinbar mit dem Nichtfunktionieren~ indem er die Funktionsuntilchtig- 
keit in die Rindenzellen verlegt; er unterscheidet zwischen der Funktion 
der Rindenzellen und ihrem trophisehen Einfluss auf die entsprechenden 
yon ihnen ausgehenden b]eurone. 

Ein wichtiges Moment, dass die meisten Untersucher dieser Falle 
ausser Acht gelassen haben, i s t -  wie sehon oben b e m e r k t -  eine 
genaue histologische Untersuchung der ttirnrinde, speziell der vorderen 
Zentralwindung~ die vielleicht in manchen Fallen einen Aufsehluss hatte 
bringen k(innen. Es ist ja freilieh erst in neuerer Zeit dutch Bred-  
mann  einerseits und die englische Schul% besonders Mott  und seine 
Schiller anderseits das Interesse auf die biologischen Verhaltnisse der 
Hirnrind% auf die Beziehungen zwischen Rindenbau und Funktion, ge- 
lenkt worden. Auch S p i e l m e y e r  hat das Hauptgewieht seiner Unter- 
suehungen~ als er keine Veranderungen im Pyramidenneuron selbst fand, 
auf die Untersuehung dot Rinde verlegt und hat Klarheit in diese an- 
scheinend widersprechenden u gebracht. Er land ahnlich~ 
wie ich es bei den mir zm" Verftigung stehenden Fallen zum Teil auch 
gefunden hab% eine Yerschmi~lerung des ganzen Rindenbandes auf 
Kosten der obersten Zellschichten. Bis in die dritte Zone hinein waren 
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diese Schichten fast vollkommen zugrunde gegangen, aber auch die 
tiefen Schichten der Rinde fand er sehr nervenzellenarm~ dagegen reich 
an Gliazdlen. In dieser atrophischen Rinde war fast isoliert erhalten 
die ftinfte Schicht~ die der Riesenpyramidenzdlen, die ja, wie oben dar- 
gelegt, als der Ursprungsort ffir die Pyramidenfasern zu gelten haben, 
Er kam durch diesen anff~lligen Befund zur Aufstellung eines neuen 
Typus der Hemiplegi% n~mlich der intrakortikalen. Er erkl~rt sich 
das Zustandekommen derart, dass die isolierten Riesenpyramiden. deren 
Verbindungen mit anderen Hirnzellen dutch die Atrophie gestSrt ist, 
nicht mehr ihren normalen funktione]len Einfiuss auf das Pyramiden- 
neuron iibertragen k~innen~ abet wegen ihrer sonstigen Intaktheit trophisch 
wohl dieses beeinfiussen konnten. Diese Erklarung glaube ich ffir meine 
Fiille auch annehmen zu k6nnen, und ich mOchte kurz noch einmal 
meinen Rindenbefund zusammenfassen. 

In den F~i[len 118, 3467 337 und 113 (vgl. TafelI]~ Fig. 1, 2, 31 4) 
macht die Rinde durchaus einen atrophischen Eindruck, wie aus dem 
Vergleich mit der normalen Rinde der Zentralwindung (Tafel 1[, Fig. 5) 
erhellt. Mit Ausnahme yon Fig. 2 ist auch die Rindenbreite tells mehr, 
teils weniger reduziert und zeigt einen Ausfall ganzer Zellsehichten. 
Die kleinen und mittleren Pyramidenzellen sind unregelmassig angeordnet~ 
zeigen sonst aber wenig Formver~inderungen. Die Betzschen Riesen- 
pyramidenzellen stehen dagegen an der richtigen Stelle inuerhalb der 
Rinde und weisen meist durchaus normales Verhalten auf. Es ist also 
wahrscheinlich derselbe Grund ftir das Zustandekommen der Hemiplegie 
massgebend gewesen, den S p i e l m e y e r  angenommen hat. Seltsam ist 
nut, dass die lange Dauer der Isolierung und des Nichtfunktionierens 
keinen oder nur einen sehr geringen Einflns auf die Pyramidenbahn 
gehabt hat. In geringem Umfang ist vielleieht die Verkleinerung der 
Seitenstriinge, wie sie sieh besonders bei Fall 337 und 113 finder und 
die Rednzierung der Ganglienzellen des Vorderhorns der erkrankten 
Seite so zu deuten~ aber auffallend bleibt dennoch bei der langen Dauer 
der Erkrankung die geringgradige Veri~nderung. Der Grund ist wohl 
in der Fiihigkeit der ttirm'inde zu suehen~ auch ohne Arbeitsm6glichkeit 
erhalten zu bleiben~ wie es ja bekannt ist, dass naeh Verlust des Auges 
die Kalkarinarinde erst sehr spt{t atrophiert und erst naeh vielen Jahren 
Verlinderungen in ihrem Aufbau erkennen lasst. Es verh~tlt sigh die 
betreffende Rindenpartie iihnlieh wie die Heterotopien, die yon H. Vogt 
untersueht worden sind. Er hat naehgewiesen~ dass die abgesprengten 
Teile sich zu geschlossenen und geordneten Verbandkomplexen difl'e- 
renzieren k6nnea und entweder Rindensehiehtung oder den inneren arehi- 
tektonisehen Aufbau anderer grauen Massen zeigen k6nnen, gewisser- 



Zerebrale L~ihmung bei in~akter Pyramidenbahn. 67 

reassert als physiologische Sequester weiter bestehen k(innen. ,,Die 
Rindenzellen haben also die Tendenz, auch wenn sie aus dem normalen 
Verbande geliist sind, das Ende der gesetzmiissigen Evolution zu erreiehen, 
eine Tendenz, die auf der hohen Selbstdifferenzierbarkeit der einzelnen 
Zellen bernht." 

Eine andere Erkliirungsm/aglichkeit des Gegensatzes zwischen ana- 
tomischer Unversehrtheit and Funktionslosigkeit der Pyramidenbahn ist 
vielleicht in der zeitlieh versehiedenen Entwieklung der einzelnen Hirn- 
partien zu suchen. Es entwickeln sich namlich die einzelnen Hirnteile 
ziemlich unabhangig voneinander und v/allig selbstandig and treten erst 
dana in assoziative Yerbindung, wenn Hand in Hand mit der Funktion 
ein geordnetes Zusammenarbeiten erfordert wird; ,,es 16st - -  wie 
It. V0gt es ansdrfickt - -  die Phase der funktionellen Anpassung oder 
funktionellen Differenzierung offenbar im Laufe der normalen Entwick- 
lung die der Selbstdifferenzierung ab". Aueh zeitiieh besteht eine Diffe- 
renz in der Anlage, indem die lebenswichtigen Teile eher angelegt 
werden und sieh entwickeln als weniger lebenswichtige. Wean nun in 
einer Phase, in der ein Zusammenhang noeh niebt ~berall besteht, 
irgend ein destruierender Prozess einsetzt, so kannte gerade ein Zu- 
sammenschhss in der motorischen Rinde vereitelt werden und wohl eine 
funktionelle, nicht aber eine anatomisehe Sehgdigang hervorgerufen werden. 
Und gerade unter diesem Gesichtspunkt betrachtet ist es yon grosset 
Wiehtigkeit, dass die Befunde aussehliesslieh in die Entwicklungszeit 
zurtickreichen. Es ist auffallend, dass bei den meisten Fallen mit diesem 
Befund die Lasion in die ersten Monate des extrauterinen Lebens fallt, 
so in das Alter yon 6 bzw. 9 Monaten, einer Zeit: wo die Hirnrinde 
erst eine biologische Bedeutung far die Bewegungsorgane zu gewinnen 
beginnt. Das Kind soll gehen lernen, soll seine oberen Extremiti~ten 
gebrauchen lernen, in diesem Zeitpunkt wird pRitzlieh die motorische 
Rinde isoliert und die anatomisch schon ausgebildete Bahn wird brach 
gelegt und bekommt nieht die zur Funktion natigen Impulse. 

Eine interessante Beleuehtung dieser Verhaltnisse gibt ein Fall, 
den A l t m a n n  beschrieben hat und den H. Vogt anftihrt. Es handelt 
sich um einen 48jahrigen Mann ohne ~tusserliche Zeiehen yon Miss- 
bi!dungen, tier stats gesund war, 3 Jahre als Kavallerist gedient hat 
and seines Zeichens Holzarbeiter war. Er bekam pl/atzlich in diesem 
Alter dne Schwaehe im linken Bein u n d e s  entwickelte sich im An- 
schluss daran eine spastische Parese beider Beine und Harnverhaltung, 
Symptome, die sich nachher zum Bilde einer Querschnittslasion erg'~nztem 
Bei der Sektion fand sieh eine Zerstarung der Rfi@enmarksubstanz in 
tier H6he des 4. his 6. Dorsalsegments~ wo eine Zyste in den Rficken- 

5* 
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marksstrang eingesehaltet war, in deren Wandung sieh nur spS~rliehe 
Reste nel'vSser Substanz auffinden liessen. Die plStzlieh eingetretenen 
Erseheinungen beruhten auf einer Exsudation in die Zyste. Wie ist es 
nun m6glieh, dass eine solehe sehwere L~sion ohne jede.Erseheinungen 
38 Jahre bestehen konnte? Wie aus den histologisehen Untersuehungen 
des Verfassers hervorgeht, handelt es sieh um eine Zyste, die aus sehr 
frfih erfolgter Absprengung ependymaler Elemente entstanden war. Es 
hat also die EntwieklungsstSrung zu einer Zeit eingesetzt, wo weder 
die anatomisehe noeh die funktionelle Differenzierung abgesehlossen war, 
und so haben beide sieh unter dem Einfluss der Seh~tdigung und trotz 
dieser vollzogen. Das ganze System hat sieh eben naeh der Abnormit~tt 
geriehtet und erst naeh 48 Jahren~ als das Gleiehgewieht dureh eine 
neue L~sion gest(~rt wurde, traten die Erseheinungen auf. 

,,1)Falls derartige sehwere StSrungen in der Zeit naeh der funktio- 
nellen Anpassung erworben werden, also dann, wenn die Teile des 
Zentralorgans zueinander in feste Beziehung getreten sind, so muss jede 
LS~sion, die den Quersehnitt des Rtiekenmarks irgendwie affiziert, sehwere 
StSrungen verursaehen, wie wit sie ja aus den bekannten Symptomen 
der Rtiekenmarksaffektionen im extrauterinen Leben kennen. Ganz 
anders, wenn vor der  Zeit der funktionellen Anpassungen eine StSrung 
einsetzt. Dann sind erst die sieh autoehthon entwiekelnden Anlageteile 
fertig, die gegenseitige Inbeziehungsetzung der Absehnitte ist aber noeh 
nieht definitiv festgelegt. Es ist der Natur offenbar mSglieh, sieh hier 
ver~inderten Bedingungen bis zu einem gewissen Grade anzupassen, denn 
Doppelbildungen des Riiekenmarks, Zysten usw. sind offenbar kein Grund 
gegen das Zustandekommen einer normalen Funktion. Darjenige Akt 
der Entwieklung, der darin besteht, dass die einzelDen Anlageteile 
sukzessive in die gntwieklung anderer eingreifen, wodureh ja aber das 
spS~tere Zusammenarbeiten unter- und tibergeordneter Zentren substantiiert 
wird, muss also im Falle jener frfiheren StSrung der Organbildung anders 
verlaufen als normal, aueh die weniger vollkommen gebildeten Teile 
warden in dieser Phase noah zu einem funktion-gewS&rleistenden Organ 
zusammengefasst. Jener Vorgang also, der, wie oben gezeigt~ darin 
besteht, dass die isoliert nebeneinander sieh entwiekelnden Organteile 
zur hSheren Einheit, eben dem Organ, zusammengefasst werden dureh 
die Herstellung anatomisaher und funktioneller Relationen zwisehen den 
einzelnen Hirnteilen, l'Xuft bei derartigen St6rnngen in der Entwieklung 
immer noeh sinngem~ss ab, es wird mit dem vorhandenen Material noeh 
etwas Fertiges gebildet. Dies gilt nieht nur, wie v. Monakow und 

1) Zitiert nach H. Vogt. 
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Verfasser friiher zeigten, im Sinne der anatomisehen Fertigstellung, 
sondern es gilt, wie wit hier sehen, sogar im physiologisehen 8inne". 

Was bier fiir eine StSrung im Rfiekenmark naehgewiesen ist, gilt 
natfirlieh aueh fiir die Anatomie und Physiologie und fiir die Entwiek- 
lung des Grosshirns ebenso. 

Es resultiert also: Tritt eine L/ision vor Absehluss der anatomisehen 
und funktionellen Differenzierung ein~ so braueht keine dauernde Seh~t- 
digung einzutreten; tritt sie naeh Absehluss der anatomisehen Differen- 
zierung~ aber vet der funktionellen Anpassung auf, so folgt anatomisehe 
Intakthei L abet die Funktion ist gestSrt; trifft endlieh das vollkommen 
fertige Organ das keine Anpassungsf~higkeit mehr hat, eine Seh~dlieh- 
keit, so wird sowohl die Funktion verniehtet~ als aueh anatomiseh ein 
I)efekt gesetzt. 

Die Folgen einer L~sion im anatomisehen und physiologisehen Sinne 
riehten sich als% wie aus dieser Nebeneinanderstellung deutlieh hervor- 
geht, ganz naeh dem Mass yon Anpassungsfahigkeit des Organs, die 
beim erwaehsenen Gehirn natiirlieh nieht mehr oder nur in sehr ge- 
ringem Masse besteht, in der Entwieklungszeit aber um so gr6sser is L 
je friiher die Sttirung einsetzt, je anpassungsf~thiger das Organ ist und 
je mehr Auswege aus einer gesetzten StSrung dutch eine abge~nderte 
Riehtung der Entwieklung tibrig bleiben oder vorhanden sind. 

Kurz mSehte ieh noeh auf das Zustandekommen der Kontrakturen 
eingehen. [~'61'ster nimmt an, dass die Kontrakturen entstehen, wenn 
die veto Grosshirn ausgehende Hemmung in Wegfall kommt und die 
subkortikalen Zentren ihren Einfluss ungehindert geltend maehen k6nnen. 
Er sehreibt: ,,So lange der kortikale Einfluss noeh nieht gehSrig ent- 
wiekelt ist, also beim Kind in clen ersten Monaten~ treten die prim~ren 
Eigensehaften der subkortikalen Zentren in viel stltrkerem Masse als 
sparer in die Erseheinung~ und so fehlen hier neben den anderen Er- 
seheinungen~ welehe tier Ausdruek der ungehemmten T/itigkeit subkorti- 
kaler Zentren sind, nftmlieh den lebhaften Sehnen und Hautreflexen der 
Beine (das 13abinskisehe Zehenphlinomen), gewisse konstante Mit- 
bewegungen, aueh die Kontrakturen nieht". An einer anderen Stelle: 
,,Naeh Entwieklung des kortikalen Einttusses werden die prim~ren Eigen- 
sehaften tier subkortikalen Zentren in den ttintergrund gedr'~ngt und 
die zur Kontraktur fiihrende Eigensehaft derselben verliert naeh und 
naeh an Stf~rke un(t Wirkung. Wenn aber der kortikale Einfluss da- 
dureh, dass sich die Pyramidenbahn nie entwiekelt - -  oder, wie bei 
unseren FMlen~ nieht zur Funktion gelangt - -  nie zur Geltung kommt, 
wie das bei angeborenen Erkrankungen der Pyramidenbahn der Fall 
ist, so bleibt die Kontraktur der Glieder, welehe sieh bei jedem Kinde 
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befindet~ besteben und nimmt nach und naeh erheblich zu." Mit dieser 
Erkl~rung des Zustandekommens der iafantilen Li~hmungskontrakturen, 
stimmen unsere Beobachtungen gut fiberein. Der hemmende Einfluss 
der Grosshirnrinde ist eben durch die Isolierung der Pyramidenbahn 
weggefallen und der alleinigen Einwirkung der subkortikalen Zentren 
steht nichts mehr im Wege. Es fallen somit auch die Einw~inde F6r s t e r s  
gegen die Fi~lle~ bei denen Kontraktur bei erhaltener Pyramidenbahn 
bestand~ und die er nicht gelten lassen will, weg. 

Ob bei den F~llen yon Marie and Gni l l a in  und B i sehof f  die 
Ursache der Lahmung ebenfalls auf einer Lasion des motorisehen Systems 
beruht, ist nicht ohne weiteres klar. Marie meint zwar~ dass bei 
seinem Fall die zerebrale Kinderl~thmung auf der Zerst6rung des roten 
Kerns und der yon hier ausgehenden motorischen Haubenbahn beruhe, 
bringt allerdings keine Belege ffir seine Behauptung bei. M6glich w~tre 
ja immerhim dass eine Aussehaltung dieser Bahn Liihmungserseheinungen 
im Gefolge haben k6nnte~ besonders wenn man bei einer plStzliehen 
Unterbrechung eine Diasehisiswirkung im Sinne v. Monakows gelten 
l~sst~ doch sprechen die experimentellen Untersuehungen am Tier, bei 
dem die indirekten motorischen Bahnen bekanntlieh grSssere funktionelle 
Bedeutang haben, dagegen. So erzielte Ro thm an n  beim Affen nach 
isolierter ZerstSrung des roten Kern nut ganz vorfibergehende Li~hmungen, 
and die Untersuchungen von Probs t  an Katzen hatten das gleiche Re- 
sultat. B i schof f  ffihrt bei seinem Fall die Hemiplegie auf eine Ver- 
letzung der sensiblen Bahnen zurfick: die der Grosshirnrinde die fiber 
den Sehhiigel geleiteten Impulse zufiihren. Er glaubt eine Fernwirkung 
auf die innere Kapsel, wie sie u. a. yon _Nothnagel, Wernick% Oppen- 
helm in solchen Fallen angenommen Wird, zur Erklarung nicht zu be- 
n6tigen. Er begrfindet seine Ansicht, indem er annimmt: dass die in 
frtiher Jugend erworbene Sehhfigelerkrankung imstande sei, auf die 
Funktion der motorischen Rinde im hSheren Grade st6rend einzuwirken, 
weft hier ja ffir die AuslSsung motorischer Impulse fast ausschliesslicb 
sensible Reize erforderlich seien~ die dan Thalamus passieren mfissten. 
Die selbst/~ndigen Bewegungen, die auf dem Wege derAssoziationsbahnen 
zustande kommen, fehlen ja beim k]einen Kinde, and so k6nnten bei 
diesem hochgradigere Lithmungserscheinungen auftreten als beim Er- 
wachsenen, der eben vermittels der Assoziation die ursprfinglichen~ mehr 
refiektorischen Bewegungen zu willk/Michen korrigieren gelernt hat. 
Diese Anschauung Bischof f s  gibt meines Erachtens eine recht gate 
und befriedigende Erkl~trung. 

Einen anderen Fall, der nicht so Mar liegt~ haben yon Ha lban  
and [n fe ld  beschrieben~ der infolge eines Herdes im roten Kern and 
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seiner Umgebung in der Haube schwere Degenerationen im Bindearm 
und der zentralen Haubenbahn und eine Hemiparese aufwies. Die Autoren 
ziehen zur Erk]~rung zwei Miiglichkeiten heran: einmal eine Fernwirkung 
auf diePyramidenbahn im Sinne einer Funktionsbesehr~nkung, andererseits 
beziehen sie die Lgthmung auf die L~sion der extrapyramidalen Bahnen. 
Sie sprechen sieh fflr keine ihrer Erklarungen bestimmt aus~ sondecn 
lassen im Hinblick auf die Kompliziertheit des motorischen Meehanis- 
mus die Frage often. Ich glaube, dass es sich auch bier ebenso wie 
in dem Marieschen Fall, de rmi t  diesen viel Gemeinsames hat, um den 
Ausfall bestimmter sensibler Bahnen, a]so um eine Isolierung des moto- 
rischen Systems, allerdings in einem weir gr6sseren Kreise~ als es oben 
der Fall war~ handelt. Jedenfalls sind die ganzen Yerhliltnisse noch 
reeht unaufgekliirt, and dass auch gelegentlich das Gegenteil: Fehlen 
jeder Liihmungserscheinungen bei sklerosierter Pyramidenbahn, vorkom- 
men kann~ lehrt ein Fall, den Bing mitgeteilt hat. Bing zieht zur 
Erkliirung die Rothmannschen Untersuchungen heran~ denen zufolge 
eine langsam eintretende ZerstSrung der Pyramidenbahn ohne Lahmungs- 
erscheinungen ver]aufe, indem die subkortikalen Zentren mit ihren moto- 
rischen Hilfsbahnen sich langsam funktionell an die Stelle der unter- 
gegangenen Hauptbahn setzten. Wie welt hier abet auch entwieklungs- 
gesehichtliche Fragen mitspie]en~ llisst sich schwer entscheiden, besonders 
wean  man mit Ed inge r  derartige Erkrankungen, wie die herediti~re 
Ataxie~ als Funktionskrankheiten betrachtet, die bei Individuen mit zu 
sehwach angelegtem Zentralnervensystem auftreten. 

Anscheinend die grSsste Sehwierigkeit fib- die Erkl~rung bietet der 
Fall yon B in s w a n ger,  der~ obsehon in den Hirnrindenpraparatea keine 
Riesenpyramidenzellen gefunden wurden, keine Degeneratiouen in det~ 
Pyramidenbahnen aufwies bei bestehender Lahmung. Es ware ja denk- 
bar, dass bei der i~usserst anormalen Konfiguration der Gehirnkonvexitat 
die vordet'e Zentralwindung bei Anfertigung der Pri~parate verfehlt 
worden wi~r% aber andererseits lehren doch Untersuchungen, die an 
Idiotengehirnen yon Rondon i  angestellt wurden, dass aueh bei diesen 
die Riesenpyramidenzellen fehlen kSnnen bei intakter Pyramidenbahn; 
allerdings land R o n d o ni in seinen F~llen keine Liihmungserscheinungen. 
Er ffihrt zur Erklfiruag entwicklungsgeschichtliche Tatsachen an und 
kommt zu dem Schluss, dass bei Idiotengehirnen ein Stillstand in der 
Entwick!ung auf einer frfihen Embryonalstufe eingetreten sei and die 
Pyramidenzel]en eben zurfickgeblieben sein. Es erhellt aus seinen Unter- 
suchungen, dass das Fehlen der Betzschen Rieseapyramidenzellen sieh 
wohl mit einer intakten Pyramidenbahn und dem Ausbleibea einer 
LAhmung vereinbaren lasst. Dieser Fall ist ferner geeignet~ die Schwierig- 
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keiten des yon B i n s w a u g e r  mitgeteilten zu beheben. Bei diesem war 
ausserdem noch eine Li~hmung der samtlichen Extremitaten vorhandeu~ 
die durch die doppelseitigen porencephalischen Defekte bedingt sein 
musste. Es stellt demnach diese Beobachtung eine Addition yon unseren 
Fallen zu den yon R o n d o n i  beschriebenen dar. 

Z u s a m m e n f a s s u n g .  

Es erhellt also aus unseren Untersuchungen, dass es eine Hemi- 
plegieform im Kindesalter gibt~ die bei vollstiindig typischem klinischen 
Bild eine intakte Pyramidenbahn aufweist und derea Ursache in Ueber- 
einstimmung mit Spie l [ f ieyer  in einer Sch~tdigang der Hirnrinde, 
speziell der vorderen Zentralwindung, zu suchen ist. Es besteht hier 
~eils ein Ausfall ganzer Zellsehichten, teils eine atypische Anordnung 
and ein Zuriickbleiben im Wachstum einzelner Zellen. Diese Umstande 
bedingen es~ dass den motorischen Zellen die normalen Impulse nicht 
zufliessen, dass sie, obwohl anatomiseh mit ihrem Systen'l verbunden, doeh 
physiologisch isoliert und daher funktionslos bleiben. Die relative 
Hitufigkeit des Vorkommens im Kindesalter ist aus entwicklu~gsgeschicht- 
lichen Tatsachen erklitrbar. Die Falle sind nicht anatomisch einheitlich 7 . 
aber prinzipiell grSsstenteils fibereinstimmend. Die M(iglichkeiten in 
anatomiseher Hinsicht lassen sich wie folgt zusammenfassen: 

1. Die yon uns beobachteten F~lle and die yon S p i e l m e y e r ,  
G a n g h o f n e r ,  Rai l ton~ G i e r l i c h  beschriebenen zeigen k l i n i s e h  
eine Li ihmung,  a n a t o m i s c h  eine v o l l k o m m e n  i n t a k t e  P y r a -  
m i d e n b a h n  und A t r o p h i e  e ines  Tei les  der  H i r n r i n d e  bei nor-  
ma len  R i e s e n p y r a m i d e n z e l l e n .  

2. Der yon Marie  and G u i l l a i n  mitgeteilte Fall bietet k l in i sch  
das Bild der z e r e b r a l e n  K i n d e r l a h m u n g ,  a n a t o m i s e h  zeigt er 
eine i n t a k t e  P y r a m i d e n b a h n  und einen a l ton Herd  im ro ten  Kern. 

3. Der yon Bischof f  angeffihrte zeigt Li ihmung,  i n t a k t e  Py ra -  
m i d e n b a h n  und einen a l t en  Herd  im Tha lamus .  

4. Der von B i n s w a n g e r  beschriebene zeigt L a h m u n g ,  i n t a k t e  
P y r a m i d e n b a h n  bei F eh l en  der R i e s e n p y r a m i d e n z e l l e n .  Wi~h- 
rend anderseits 

5. Bing einen Fall yon Fr i ed re ichscher  Krankheit erwiihnt~ der 
ke ine  L a h m u n g  bei s k l e r o s i e r t e r  P y r a m i d e n b a h n  aufwies und 

6. Rondon i  bei Idiotengehirnen F e h l e n  der  R i e s e n p y r a m i d e n -  
zel len bei i n t a k t e r  P y r a m i d e n b a h n  und e r h a l t e n e r  Motilit~tt  
beobaehtet hat. 

Dass sich bei einer solchen Mannigfaltigkeit der Kombination yon 
klinischer Erscheinung und anatomischem Befund eine alles befriedigende 
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und klltrende LOsung bei unseren heutigen Kenntnissen veto motorisehen 
System und der Organisatien der Motilitlit nicht finden l~sst~ liegt auf 
tier Hand. 
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E r k l ~ r u n g  der  Abbil( lungen (Tafel  II) .  

Zur Herstellung der Pr~parato wurden Stiickchen aus der vorderen Zen- 
tralwindung entnommen and mit Kressylviolett geNrbt. VergrSsserung 45lath. 

Figur 1. L i  Zentralwindung von Fall 346. 
Es f~llt besonders die starke Verschmiilerung des ganzen Rindenbandes 

und die Atrophie der Molekularschicht auf. Die l~iesenpyramidenzellen zeigen 
teilweise etwas unregelmiissige Form, stehen aber an normaler Stelle. 

Figur 2. Re Zentralwindung yon Fali 337. 
l~indenbreite normal; allgemeine Atrophie besonders im Verh~ltnis zur 

normalen Rinde (Fig. 5). Die kleinen Pyramidenzellen sind diffus zerstreut 
and stehen nieht in einer Schieht. t~iesenpyramidenzellen intakt~ aber ziem- 
[ich isoliert. 

Figur 3 . . R e  Zentralwindung yon Fall 118. 
lgindenbreite anniihernd normal. Molekularsehicht fast vSllig zellarm. 

Sehr vide kleine Pyramidenzellen~ die giesenpyramidenzellen sind unregel- 
mS~ssig geformt~ stehen aber an richtiger Stelle. 

Figur 4. Be Zentra~windung yon Fall 113. 
(Die Figur ist bUS der Arbeit yon IZondoni entnommen; 75fach. Ver- 

grSsserung auf 2/a verkleinert.) 
Nolekularschieht ziemlich breit; Pyramidenzellen irreguliire Orientierung. 

Zellfreie Streeken besonders in der NS~he der IZiesenpyramidenzellen~ die an 
normaler Stelle zu finden sind. 

Figtar 5. Normale Zentralwindung zum Vergleich. 


