XIV.
Aus der Berliner stddtischen Anstalt fir Epileptische Wuhlgarten.

Haemangiom der weichen Hirnhaut bei Naevus
vasculosus des Gesichts?).
Yon
Direktor Dr. Otto Hebold.

PN

Bei dem kleinen, jetzt nahezu 13 Jahre alten Knaben, den ich hier vor-
stelle, ist, wie Sie sehen, die linke Kopfhilfte von einem ausgedehnten Naevus
vasculosus eingenommen. Er betrifft die linke Gesichtshilfte, nur die Gegend
des Unterkiefers und ein schmaler Streifen vor dem Ohr ist frei davon. Der
Naevus geht in Streifen auf die rechte Gesichtshilfte hiniiber. Es finden sich
Streifen an der Stirn und am rechten oberen Augenlid. Die Bindehiute beider
Augen sind ebenfalls rot. Die Mundschleimhaut ist in der linken Hilfte ge-
ritet und ‘auch etwas gewulstet, wie die ganze linke Hilfte der Oberlippe. Die
linke Gesichtshilfte ist stirker entwickelt. Der Schédel ist im rechten schrigen
Durchmesser verkiirzt. Kopfmasse 15:16:50 cm. Die Pupillen sind gleich und
mittelweit, der linke Optikus ist hyperimisch, unscharf begrenzt, die peripapil-
lare Zone von einem Exsudat eingenommen; zwei kleine Arterien (temporal
unten) sind von Exsudat vollstindig bedeckt (Neuroretinitis). Die Gesichts
felder sind nicht auffallend eingeschriinkt. Die Zunge wird nur mithsam zitternd
vorgestreckt, weicht dabei deutlich nach links ab. Der Gaumen wird beiderseits
gut gehoben. Der rechte Arm ist kiirzer und schlechter entwickelf, die Span-
nung ist in der rechten Schulter und im rechten Ellenbogen gegen links erhéht.
Bewegungen der Schulter geschehen ausgiebig, aber schwicher wie links. Der
Hindedruck ist rechts schwicher, links sehr kriftig. Die rechte Hand ist
kleiner wie die linke: die Reflexe sind rechts lebhafter. Die Beine scheinen
nahezu gleich entwickelt, jedoch ist die rohe Kraft rechts herabgesetzt, auch
ist das rechte Bein kiirzer, der Gang schleppend. Kein Fussklonus, Babinski
rechts vorhanden, Oppenheim rechts angedeutet. Stiche werden beiderseits
lebhaft empfunden. Der Penis ist auffallend klein, die Heden sind nicht im
Hodensack. Das Fettpolster ist stark entwickelt.

1) Vortrag im Psychiatrischen Verein zu Berlin am 14. 12. 12.
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Die Sprache ist kindlich, Doppelkonsonanten machen ihm Mithe, 1 nach b
ist ihm unmdglich, statt Blei sagt er z. B. ,Brei*, statt Schrank .Schank®-
Platte ,Patte”.

Er schreibt nur seinen Namen, und zwar mit der linken Hand. Der stereo-
gnostische Sinn ist links gut, rechts schlecht. Er zeigt aber mit der rechten
Hand richtig nach Obr und Nasenspitze. Geruch beiderseits gut, Geschmack
auch. Das Gefiihl ist in der rechten Rumpfseite und im rechten Arm herab-
gesetzt, das Schmerzgefiihl gesteigert. Der Kranke ist geistig sehr zuriickge-
blieben. Er ist viel fiir sich allein, immer freundlich, liest viel. FEr hatte hier
wiederholt eigenartige Anfille, die iibrigens nicht hiufig sind. Ein Anfall wird
folgendermassen beschrieben: Pat. stand beim Baden unter der Brause, lief
plétzlich vom Wasser weg, drehte sich im Kreise rechts nach hinten um und
brachte dabei unverstindliche, singende T&ne hervor, die Augen waren nach
oben rechts gedreht, die Gesichtsfarbe nicht verfindert, die Pupillen weit, liessen
sich bei der Unruhe des Kranken nicht priifen. Auf Nadelstiche zuckte er.
Der Zustand dauerte etwa 5 Minuten.

Die ersten epileptischen Anfille hatte er vom 4. bis 9. Monat ohne dussere
Veranlagssung. Damals hatte er viel mit den Z&hnen zu tun. Er hatte 18 bis
19 Anfille am Tage. Sie haben bis zum 7. Jahre ausgesetzt. Dann kamen
sie wieder in Zwischentdumen von 2 bis 8 Wochen, gehfuft mehrere Tage hinter-
einander. Er bekam sogar Anfille, wenn er sich freudig erregte. Die Zuckungen
betrafen immer nur die rechte Seite; dabei fingt es am Fuss an, er fillt um,
hat im Arm keine Zuckungen, der Mund wird nach rechts verzogen, der Blick
wird starr, dann l4oft er herum, fasst alles an, kann nicht sprechen. 10 Minuten
spiter kann er wieder lesen. Er nisst dabei ein, beisst sich nicht auf die
Zunge. Die Anfille verschlimmerten sich, es trat sogar Erbrechéh auf, oft
schreit er laut. In der Schule kam er nur zur 3. Nebenklasse.

Ein Onkel der Mutter war Idiot. Eine Schwester der Mutter des Vaters
hatte Krampfe. Er ist ein Arbeitersohn, beide Eltern sind gesund.

Ich reihe dem einen zweiten Fall an, der nicht so hochgradige
Stérungen zeigt.

Die Arbeiterin Cl. E., geb. den 19. Mirz 1893, ist insofern orblich be-
lastet, als der Vater trinkt, die Mutter des Vaters geisteskrank gewesen ist.
Sie war vom Kassenarzt in die Anstalt geschickt, weil sie die rechte Hand nicht
richtig hewegen konme. Sie habe oft, gab sie an, solch ein Zittern in der
rechten Hand bekommen, beim Arbeiten sei ihr einmal am 26. 8. 11, 3 Wochen
etwa vor ihrer Aufnahme in der Anstalt, der Schraubenzieher aus der Hand
gefallen. Krampt- oder Schwindelanfille habe sie niemals gehabt. Alle Ge-
schwister sind gesund. Auch sie war bisher gesund, auch nicht geschlechts-
krank, hatte mit 12 Jahren ihre erste Regel, seit 2 Jahren Geschlechtsverkehr,
sei jetzt schwanger seit Mai. Sie ist aber in der Schule nur bis zur 3.Klasse
gekommen, besonders das Rechnen fiel ihr schwer, faul sei sie nicht gewesen.
Ihre Schulkenntnisse sind mangelhaft. Sie ist seit einem Monat von Hause fort-
gegangen, weil sie der Mutter nicht gehorchen und viel ausgehen wollte. Seitdem
ging sie in eine Fabrik.
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Sie ist von kleiner Gestalt, gutem Ernihrungs- und Kriftezustand. Der
Schidel ohne Besonderheit. Auf der Stirn iiber dem rechten Auge befindet sich
ein kleinhandtellergrosser Naevus vasculosus. Motilitdts- und Sensibilitdts-
stérungen sind nicht vorhanden. Die linke Pupille ist weiter, die rechte mittel-
weit, die Lichtreaktion links triige, rechts lebhaft, Konvergenzreaktion gut. Die
Patellar-, Achillessehnen- und Fussreflexe sind gleich, von mittlerer Stirke.
Kein Babinski. Die Bewegungen der rechten Hand haben etwas Choreatisches.

In diesem Falle ist ebenfalls geistige Schwiche vorhanden und
hat sich ein Reizzustand in der motorischen Gegend des Armes, aber
der dem Naevus entgegengesetzten Gehirnseite entwickelt. Aber dies
ist nicht der einzige Unterschied dem vorgestellten Falle gegeniiber.
Es sind auch alle Erscheinungen sehr gering.

Bei dem Knaben liegt ein deutlicher Fall von zerebraler Kinder-
lahmung vor, wobei die Gehirnschidigung die Seite betrifft, die dusser-
lich durch einen Naevus vasculosus von grosser Ausdehnung gezeichnet
ist. Die hochgradige geistige Schwiche, die halbseitigen Erscheinungen
seitens des Nervensystems, die epileptischen Anfille deuten darauf hin,
dass die linke Grosshirnh#lfte hochgradig beeintrichtigt sein muss, die
Hirnhélite der Seite, die iusserlich von dem grossen Gefdissmal ein-
genommen ist.

Dass hier kein zufdlliges Zusammentreffen vorliegt, beweisen mir
andere Fille, die zur Obduktion gekommen sind. Dafiir spricht auch
die Beobachtung anderer, wenn auch durch sie nicht der ursichliche
Zusammenhang ganz aufgeklirt worden ist. Ich verweise zunichst auf
Lannois und Bernoud. (Enorme naevus-angiomateux de la face avec
hemiplégie spasmodique et épilepsie. Nouv. Iconogr. de la Salpétriére.
T. XI. p. 446.) Diese betonen das Zusammentreffen solcher Angiome
mit den Bildungsfehlern, die zur Ursache der Idiotie, Epilepsie usw.
werden kdnnen. In dem einen Fall fand sich linksseitige Parese bei
linksseitigem Nivus. In einem zweiten Falle war rechtsseitige Parese
bei linksseitigem Angiom vorhanden. Kalischer (Dieses Archiv,
Bd. XXXIV, 8.171) teilt einen ,Fall von linksseitiger Teleangiektasie
(Angiom) des Gesichts und der weichen Ilirnhaut* mit schoner Ab-
bildung mit und geht auch auf frithere Mitteilungen ein. Solche sind
auch in Oppenheims Lehrbuch der Nervenkrankheiten, 1908, Bd. II,
S. 1014, erwihnt. Naecke (Ein Beitrag zur Pathogenese des Naevus
vascularis, Neurol. Zentralbl., 1905, Bd. XXIV. 8. 930) bespricht einen
Fall und sucht nach einer Erkldrung des Zusammenhanges dieses
Stigmas, wie er es nennt. Thm scheint fiir die meisten Teleangiektasien
und Naevi der teratologische bzw. irritative Ursprung schwach
angelegter Gefiisse, soweit nicht blosse Stauung in Frage kommt, die
einzig richtige Erklirung zu sein. In seinem Beispiel handelt es sich
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ebenfalls um einen von Geburt schwachsinnigen Menschen mit links-
seitigem Naevus. Ein weiterer Versuch der Erkldrung der Naevi ist der
von Cushing (Of spontaneous internal haemorrhage associated with
trigeminal nevi. The journ. of the Amer. med. ass. 21. Juli 1906.
p. 178.). Er sagt, sie entsprechen in ihrer Ausbreitung gewdhnlich
einem oder mehreren Trigeminusiisten. Sie sefen mit einer Hypertrophie
der tieferen Gewebsschichten des Gesichts usw. oder mit #hnlichen
Verinderungen der Dura mater verbunden. Dieser durale Naevus kinne
zu spontaner Blutung in der Kindheit mit entsprechenden Folgen fiihren,
wie Epilepsie, spastischer Hemiplegie und selbst Demenz. Diese Deutung
der Entstehung und der zerebralen Befunde stimmt indessen nicht. Es
handelt sich nicht um H#morrhagien innerhalb des Schiidels. Die Er-
klirung geben neben den Beobachtungen anderer drei meiner Fille,
die zur Obduktion kamen, nachdem ich sie lingere Zeit zu beobachten
Gelegenheit gehabt hatte.

1. Fall. A.H., beim Tode 32 Jahre alt, hatte einen rechtsseitigen grossen
Naevus vasculosus im Gesicht und linksseitige Parese mit Kontrakturen und
Hypoplasie der Gliedmaassen. Es fand sich rechtsseitige Hypoplasie des Gross-
hirns mit Mikrogyrie und linksseitige des Kleinhirns. Wiahrend die Pia der
linken Seite zart war, war die der rechten verdickt, die Gefiisse dieser Seite
hatten dicke Wandungen, waren geschléingelt und die Pia sass an den hinteren
Abschnitten fest. An der Spitze des Hinterhauptlappens war eine Stelle mit
Kalk durchsetzt. Die harte Hirnhaul war rechts mit einem Pigmenthiutchen
bedeckt.

2. Fall. 0.8, geb. 15. 11. 81, gest. 4. 9. 04, hatte einen grossen Naevus
vasculosus, der die linke Kopfhélfte bis auf den Hals einnahm. Er war rechts-
seitig paretisch, zeitweilig vollig rechtsseitig gelihmt und hatte sehr hiufig
epileptische Anfille eigener Art, die als Rucke bezeichnet wurden, aber auch
solche mit Zuckungen. Er fiel ohne Vorboten hin, meist auf das Gesicht, so
dass die Lippe jedesmal stark anschwoll, und erhielt dagegen eine Schutzkappe.
Dazu bestand hochgradige geistige Schwiche. Hier ergab die Obduktion ein
linksseitiges Himangiom der Pia und Hypoplasie der ganzen linken Gross-
hirnhilfte. ‘

Der dritte Fall betrifftt eine Kaufmannstochter. F. H., geb. 29. 3. 71
gest. 18. 2. 99. Hier nahm der grosse Naevus fast das ganze Gesicht, die
Riickseite des Thorax und die rechte Vorderseite der Brust ein. Nach einer
angeblichen Gehirnhautentziindung im 8. Lebensjahre hatten sich Krimpfe ein-
gestellt und war sie vollkommen verblodet. Dic Krimpfe waren hiufig, bald
rechtsseitig, bald allgemeiner. Dazu bestand Lahmung sidmtlicher Gliedmassen
mit Kontrakturen, Blasen- und Mastdarmlihmung. Aus dem Obduktionsbefund
ist hervorzuheben: Die rechte Hilfte des Stirnbeins ist doppelt so dick wie
die linke, die Dura ist am rechten Stirnteil verdickt, die Pia an der mittleren
Kante auffallend verdickt und getriibt, der Plexus choricideus an einer Stelle
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ganz hart, bindegewebig entartet. Dann fand sich Hypoplasie der rechten
Kleinhirnhilfte und der rechten Grosshirnhilfte, dazu war der rechte Schlifen-
lappen und Hinterhauptslappen an der Aussenseite erweicht und mit Kalk-
kérnchen durchsetzt. Letztere finden sich auch an der Spitze des Stirnlappens.

Wenn wir diese Befunde auf den vorgestellten Fall anwenden, so
werden wir bei der Gleichartigkeit aller Erscheinungen nicht fehl gehen,
wenn wir auch hier annehmen, dass sich im Innern des Schidels ein
ghnlicher Vorgang wie in den Bedeckungen des Schéidels und im Gesicht
abspielt und dass auch hier die Ausbreitung des krankhaften Vorganges
eine so ausgedehnte ist, wie in meinen beiden erstgenannten Fillen, die
zur Obduktion kamen.

Es kann angezweifelt werden, ob der dritte Fall hierher gehort.
Doch habe ich ihn nicht nur der Vollstindigkeit halber erwihnt; ich
glaube, er kann. auch hier eingereiht werden. Ersichtlich ist der krank-
hafte Vorgang im Gehirn wesentlich rechts verlaufen und der Naevus
hatte ebenfalls rechts seine grosste Ausdehnung. Die Lihmungserschei-
nungen waren zwar doppelseitige, aber es muss bei dem hochgradigen
Blodsinn der Kranken dahingestellt bleiben, wie weit Kontrakturen durch
Inaktivitét herbeigefiihrt waren, und die L#hmung der linken Seite eine
Folgeerscheinung war. Und was nun das Fehlen der Gefiissvermehrung
(des Hamangioms) der Gehirnhéute angeht, so mochte ich darauf hin-
weisen, dass hier sicher ein Riickbildungsvorgang vorliegt, der einzelne
Riickstande in der auffallend verdickten Pia und in der bindegewebigen
Entartung des Plexus der rechten Seite zuriickgelassen hat, wihrend
die Gehirnverringerung beim Abschluss der Entwicklung bestehen bleiben
musste. Ieh mache hier auch auf den gleichartigen, aber hochgradigeren
Befund von Kalkansammlung in diesem und in dem ersten Falle auf-
merksam. Die Annahme der Riickbildung der Gefissgeschwulst in der
Pia stiitzt sich auf die Beobachtung der Chirurgen bei den Hauthdman-
giomen. So sagt Bergmann bei der Behandlung des Gegenstandes im
praktischen Handbuch der Chirurgie von Bergmann, Bruns und
Mikulicz, Bd. I, S.83, dass die grossen, gleichmissig blassrot ge-
farbten, flichenhaften Teleangiektasien ohne jede Niveaudifferenz mit
der iibrigen Haut sich in der Regel von selbst zuriickbilden. Nicht
selten geschehe die Riickbildung auf dem Wege der Entziindung und
Ulzeration mit nachfolgender Vernarbung und Schrumpfung der ganzen
Geschwulst. Und bei diesem Gehirn sind gerade die Folgeerscheinungen
der Entziindung auffallend.

Das gleichzeitige Vorkommen dieser Bildung in den weichen Be-
deckungen und im Innern des Schiidels — auch verbunden mit Ver-
dickungen des Schidels an derselben Seite — weist darauf hin, dass
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hier ein gleichzeitig ausgeldster krankhafter Vorgang vorliegen muss.
Es ist bekannt, dass diese Naevi, wenn sie auch nicht gleich voll ent-
wickelt sind, angeborene Gebilde sind. Der Lieblingssitz ist der Kopf
nmit den anstossenden Teilen des Halses und Nackens. Nun hat Virchow
(Die krankhaften Geschwiilste, Bd. 1II, S. 345 u. 406) die Erklirung
gegeben, dass alle jene Punkte des Kopfes besonders ausgesetzt sind,
wo in embryonaler Zeit Spalten bestehen, die sich in einer spiteren
Zeit des Intrauterinlebens schliessen. ,,Es kommen hier namentlich in
Betracht die Kiemenspalten, zumal die oberen, sowie die Mund-Nasen-
spalte und die davon abgehende Triinenspalte, welche zur Augenspalte
fithrt. Die obere Kiemenspalte reicht bekanntlich wurspriinglich his in
das Ohr hinein, die Mund-Nasenfalte reicht einerseits bis zur Stirn,
andererseits bis tief in die Wangengegend. Mancherlei Missbildungen
schliessen sich an diese embryonalen Verhiiltnisse an . . . wir wissen,
dass die Entwicklung der Gefiisse sich vielfach an die Geschichte jener
Spalten anschliesst. Sehr leichte irritative Zustéinde miégen geniigen,
um an den Rindern und im Umfange dieser Spalten, welche an sich sehr
reich mit Gefdssen versehen sind, eine stirkere Aushildung derselben
hervorzurufen, die sich mdglicherweise als Naevus zu erkennen gibt, die
aber auch wohl ganz latent bleibt und erst spéter manifest wird“.

Iech glaube, alle diese Ausfithrungen werden durch unsere Beob-
achtung gestiitzt. Das gleichzeitige Vorkommen des Naevus in den Be-
deckungen des Schédels und in der weichen Hirnhaut erklirt sich aus
derselben urspriinglichen Anlage dieser Gebilde und muss daher eine
frithzeitige Missbildung sein. Denn sowohl die #usseren Bedeckungen
des Schidels wie alle Hirnhdute gehen aus Schichten des Primordial-
kraniums hervor, aus dem sonst nur noch ein Teil des Schidels sich
entwickelt (K6lliker, Entwicklungsgeschichte des Menschen und der
hoheren Tiere. Leipzig 1879. 8. 483.) Dieses hiutige Kranium hat,
abgesehen von den Durchtrittsstellen der Nerven und Gefdsse, nur vor-
iibergehend an einer Stelle eine Unterbrechung in der Gegend der
spateren Sella turcica und schliesst sich auch bald wieder. Es muss
daher, da die gleiche Verinderung sich in den aus dem Primordial-
kranium innerhalb und ausserhalb des Schiidels entstehenden Gebilden
zeigt, eine sehr frithzeitige Storung angenommen werden, wo die Gefiisse der
embryonalen Anlage, die diese Gebilde versorgen, noch eine gemeinschait-
liche Gefassliicke haben oder in Zusammenhang sind. Es liegt nahe, an-
zunehmen, dass die Rilckbildung der urspriinglichen Gefissverzweigungen
gestort wird, urspriingliche Gefiisse bleiben und bei dem dem embryo-
nalen Gewebe besonders innewohnenden Wachstumstriebe neue Netze
sich bilden und dass dies sich nach der Geburt noch fortsetzt. Es
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kann aber auch spiter noch eine Riickbildung eintreten, wie es oben
erwihnt und fiir den letzten Fall, was die Gefissgeschwulst in der Pia
angeht, als wahrscheinlich angemommen worden ist. Vielleicht fiihrt
der Umstand, dass die Missbildung in den meisten Féllen eine links-
seitige ist — denn das ist wohl kein Zufall —, die Entstehung der-
selben einer Erklirung niher. Es kommen hier zweifelsohne Vorgénge
in Betracht, die mit der endgiiltigen Entwicklung des Gefdsssystems an
Kopl und Gehirn in Zusammenhang stehen. Es ist ja bekannt, wie
gerade die Verhiltnisse am Gefisssystem mancherlei Wandlung durch-
machen; wie urspriinglich gefissreiche Gegenden eingehen oder zuriiek-
gehen und die Gefdssverzweigung sich ganz bedeutend sndert. Dabei
hat jede Korperhilite ihre Eigenheiten in der Gefissentwicklung, in der
Abzweigung der grossen Stimme und in der Gefdss- und Blutverteilung.
Hier stehen die arteriellen Kiemenbdgen voran. Vielfaltiger als bei den
Arterien ist die Entwicklung bei den Venen. Wahrend die Gefésse ur-
spriinglich paarig geordnet sind, macht in der weiteren Entwicklung
die symmetrische Anordnung der Jugular- und Kardinalvenen einer
asymmetrischen Platz, unter Riickbildung und Verkiimmerung einiger
Hauptstimme, besonders der linken Seite.

Die Gefissmissbildung in der Pia ruft nun eine Stérung in der
Entwicklung des Gehirns hervor, indem die davon betroffene Grosshirn-
halfte sich zwar eine Zeitlang in allen Teilen gleichmiissig bis zu einer
gewissen Grosse entwickelt, dann aber im Wachstum stehen bleibt und
bei weiterem Bestehen Riickbildungen eintreteu. In dem dritten Falle
fand sich auch eine Hypoplasie des Kleinhirns, aber derselben Seite;
man wird annehmen miissen, dass hier die Storung auch an dem Klein-
hirn selbst angegriffen hat, sonst wiirde man, wenn tberhaupt eine,
dann die Hypoplasie der anderen Kleinhirphilite zu erwarten gehabt
haben, wie im Fall 1. Dass in dem zweiten Falle das Kleinhirn un-
beteiligt ist, beruht wohl darauf, dass der krankhafte Vorgang in der
Gefdsshaut nur eine langsame Wirkung ausiibt. Hierauf weist ja anch
die gleichmiissige Entwicklung der betroffenen Gehirnhilfte hin. Ist sie
bis zu einer gewissen Grosse gediehen, dann tritt der Zeitpunkt ein,
wo die Erndhrung unzureichend wird, sei es, dass es schon von vorn-
herein in der Gefissmissbildung begriindet ist, sei es, dass diese ge-
wachsen ist und nun erst storend wird.

Nach dem pathologisch-anatomischen Befund scheidet die Krankheit
aus der Reihe der gewdhnlichen genuinen Epilepsien aus. Man wird
hier ohne weiteres von Hypoplasie des Gehirns bei Naevus vasculosus
'sprechen. Indessen sind auch wiederum Verkniipfungspunkte mit der
genuinen Epilepsie vorhanden; denn in zwel der Félle, wo die Storung
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so umianglich ist, dass auch der ganze Schlifenlappen davon betroffen
ist, findet sich Sklerose des Ammonhorns dieser Seite. Dies stiitzt auch
meine Annahme, dass diese eine Hypoplasie und keine Gliose ist.

Was schliesslich die epileptischen Anfille der mehr oder minder
blodsinnigen, aber zum Teil gutgearteten Kranken angeht, so haben sie
bei jedem meiner Kranken etwas Eigenartiges. Sie sind meist einseitige
kleine Anfille, kénnen sich aber auch verallgemeinern.

Das Genauere ergeben die Krankengeschichten, die ich nunmehr als

Anhang folgen lasse.

A H,, geb. den 6. 8. 1866, Maurerstochter, evang., ledig, stammt von Eltern,
die Geschwisterkinder sind. Thre Geschwister sind gesund. Der erste Anfall
trat im 7. Lebensmonat ein (kurz vor Durchbruch des ersten Schoeidezahns).
Die Krimpfe sind anfinglich alle Monate aufgetreten, einmal blieben sie
11/, Jahre fort. In den ersten 2 bis 8 Jahren ging dem Aushruch jedes An-
falles ein heftiger Schrei voraus. Pat. selbst werkt das Herannahen dés An-
falles nie, sie hat sich dabei manchmal leicht verletzt, auch in die Zunge ge-
bissen und Urin unter sich gehen lassen. Im Anschluss an die Anfille pflegte
sich eine stunden- bis tagelange Benommenheit und Schlafsueht einzustellen.
Neben den Krampfen kamen Schwindelanfille vor. Pat. hat infolge der Anfalle
mehrmals wieder das Laufen verlernt. Im 3. Lebensjahre hat sie ein hitziges
Nervenfieber durchgemacht, es bildete sich innerhalb kurzer Zeit eine dauernde
lahmungsartigce Schwéche in der linken Hand und dem linken Fusse aus, so
dass sie Handarbeiten nicht erlernen konnte und den Fuss nachzieht. Im
2. Lebensjahre lernte die Kranke sprechen. In der Schule hat sie nur schreiben
gelernt. Lesen und Rechnen war ihr nicht beizubringen. Thr Gedichtnis erschien
gut, in ihren Anschauungen Dblieb sie immer naiv und schwachsinnig. Ueber
die Tageszeit wusste sie nie recht Bescheid, sie war ruhig und guter Gemiitsart.

Thre Aufnahme in die Irrenanstalt 1877 erfolgte nach schweren hiufigen
Krimpfen. Auch in den ferneren Jahren war sie hiufig von Krampf- und
Schwindelanfdllen heimgesucht. Letatere bestanden in Schreckbewegungen,
stierem Blick und Abwesenheit. Kurz vor Ausbruch und nach Beendigung
der Krampfanfille kramte sie eine Zeitlang zwecklos am Bettzeug herum.

Korperlicher Befund (13.12. 93): Rechts im Gesicht ein grosser Naevus
vaseulosus. Linksseitige Parese. Konfraktur im Ellenbogen und Handgelenk,

geringere Entwicklung der linken Gliedmassen:
rechts  links

Umfang des Oberarms dicht an der Schulter . . 2l ecm 24 em
Mitte des Oberarmes . . . . . . . . . . 20 , 21
Mitte des Unterarmes . . . . . . . . . . 15 , 17 ,
Mitte des Oberschenkels . . . . . . . . . 34 , 86 .
Am Knie . . . . . . . . . . . . . . 28 , 29
Mitte des Unterschenkels . . . . . . . . 24 , 25

Sie tritt links schwicher auf und mit den Zehenspitzen; ofter wird Taumeln
nach der linken Seite benbachtet. Patellarreflexe gut. Fazialis rechts weniger gut
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innerviers. Linke Nasolabialfalte tiefer. Die Zunge weicht deutlich nach links ab.
Die Luft wird mit der linken Mundhilfte ausgeblasen. Schidelumfang 51,5 cm.

Die Kranke hielt sich viel fiir sich, sass untitig da, unberhielt sich mit
Niemand; zuweilen war sie evregt, schimpffe dann und war bedrohlich und un-
zughnglich. Meist reichte sie die Hand, erwiderte den Gruss, beantwortete
Fragen mit Kopfnicken oder langgezogenem, lautem Ja; ab und zu brachte sie
in abgebrochenen, unverstindlichen Sétzen anscheinend Beschwerden gegen andere
Kranke vor, wenigstens zeigte sie dabei auf die Mitkranken. An Anfillen sowohl
schweren wie leichten litt sie sehr hiufig und war regelmissig dabei nass. Mit
Bromkalium wurde nur zeitweilig eine Verminderung der Anfille erveicht.

Im Juli 1896 stellte sich im Anschluss an eine Lymphadenitis mit Fieber
Dekubitus ein, der aller Bebandlung spoftete, auch nachdem das Fieber wieder
geschwunden war. Sie kam dazu korperlich zuriick, da sie nur Kliissigheiten
schluckte. Es kam dann ein Zustand, in dem sich an allen Stellen, wo sie
auflag, Blasen bildeten; damit war verbunden Fieber:

8.7. . . . . . . abends 88,5° 12.7. . . . . . . ubends 38,6°
9.7 . . . . L. w 88,10 18.7. morgens 38,6Y ,  98,86°
10. 7. » 5890 14.7. » 39,0° , 89,20
11.7 , 3820 157 , 8909 . 40,00

Im ganzen Juni hatte sie keinen Anfall, im Juli nur einen am 5., doch
war sie oft nass. Seit dem 14. hustete sie; den 15. abends 10%/, Uhr starh sie.

Obdukfion: Schidel klein, schmal, l&nglich, die ganze rechte Hilfte
schwicher entwickelt. Nahte durchweg erhalten mit Ausnahme der hinteren
Hilfte der Sagittalnaht. Ueberall Diploe. Schiideldach schwer, mittlerer
Dicke, innere Tafel rechterseits verdickt. Im Sinus longitudinalis dunkles ge-
ronnenes Blut und Speckhaut. Dura der Konvexitit rechterseits innem mit
einem gefdssreichen Haufchen bedeckf, linkerseits innen glatt. Die Dura der
Basis zeigt rechis die gleiche Verinderung wie oben. Die mittlere Schidelgrube
ist rechts kleiner, die linke hintere Schidelgrube kleiner. Gehirngewicht 900 g,
Die Basilaris ist an der Vereinigungsstelle verdickt. Die grossen Nervenstimme
ohne Besonderheit. Pia der Basis an den Sylvischen Gruben verdickt. Die
linke Kleinhirnh#lfte etwa halb so gross wie die rechte. Der rechte Schlife-
lappen betrichtlich kleiner als der linke, Die Pia der Konvexitit linkerseits
zart, von mittlerer Blutfiille, glatt abziehbar, Windungen glatt, grauweiss. Die
Pia der rechten Seite verdicks, die Gefisse in der Wand verdickt, geschlingelt,
Die Pia sitzt in den hinteren Teilen fest, vorn lisst sie sich abziehen. Die
Windungen des rechten Stirnhirns sind etwas schmiler wie die des linken. Aus-
gesprochen ist die Mikrogyrie in den rechten Zentralwindungen. Hart fiihlt
sich die vordere Zentralwindung rechts in ihrer unteren Hilfte an, hart die
ganze hintere Zentralwindutg und die dahinter liegenden Windungen. An der
Spitze des Hinterhauptiappens eine mit Kalk durchsefzte Stelle. Rechter Seiten-
ventrikel kleiner als der links, die Wandung glatt und getriibt, vielleicht ver-
dickt. Der rechte Thalamus opticus etwa halb so gross, wie der linke. Sklerose
des rechten Cornu Ammon. Am Riickenmark erscheint die linke Hilfte im
Halsteil etwas weniger entwickelt als die rechte.
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Das Herz ist klein, Gewicht 150 g. Umfang der Pulmonalis 6,75, der Aorta
5,5 cm, die Aorta im Anfangsteil weisslich vestreift, Aortenklappen triibe, Klappen
sonst zart. Die Lungen sind mit der Pleura durch einzelne Stringe verwachsen.

Umfang des linken kontrakturierten Armes beirichtlich, des linken Beines
wenig geringer als die Glieder der anderen Seite.

0. 8., geh. den 15. 11. 1881, Maurerssohn, ist erblich angeblich nicht be-
lastet, erkrankte nach Angabe der Mutter im 3. Lebensjahre an einem Ausschlag
auf Brust und Gesicht, wovon die Rote im (Gesicht kommen soll. Im 5. Lebens-
jahre wurde er aus der Warteschule obne Besinnung nach Hause gebracht., Er
hatte Krampfe, der rechte Arm und das rechte Bein waren vollstindig gelihmt,
das rechte Bein etwas weniger. Die Sprache war ganz verloren, wihrend er vorher
ganz gut gesprochen hatte. Bei den Anfillen fiel er plotzlich auf das Gesicht, um
dann gleich wieder aufzustehen. Soleher Anfille kamen oft zwanzig an einem Tage.
Daneben kamen aber auch Anfille mit Zuckungen in den Gliedern vor. Durch
das Fallen schwollen die Lippen an, gingen nachher immer wieder etwas zuriick.

Er erwies sich in der Anstalt, in die er im Jahre 1888 kam, als ein tief-
stehender, durch die Anfille sehr mitgenommener Knabe, dessen Stimmung
meist heiter und der freundlich und fligsam war. Er hatte einen ausgedehnten
Naevus vasculosus der linken Gesichtshilfte und Mundschleimhaut, die rechten
Gliedmassen waren schwicher, die Sprache mangelbaft. Die linke Pupille war
etwas weiter wie die rechte, die Gestalt beider nicht kreisrund. Die Reaktion
beider Irides war gut. Die Patellarreflexe leicht auslosbar, lebhafter Cremaster-
und Bauchdeckenreflex. Das Lagegefiihl, die Schmerzempfindlichkeit schien
iiberall in Ordnung zu sein. Bei Nadelstichen im Gesicht wurden die Muskeln,
besonders der rechten Gesichtshdlfte, wie im Krampf zusammengezogen, wobei
leichte fibrillire Zuckungen auftraten. Er zihlte sicher nur bis 15, von 10 bis 1
zu zdhlen, war ihm unmdglich, er las nur einzelne Buchstaben. Er war reinlich.

Im Oktober 1896 klagte er viel iiber Kopfschmerzen in der linken Stirn-
hilfte, hatte auch mehrmals Erbrechen, der Puls war schwach, 84. Dabei hatte
er Fieber, das aber bald wieder schwand.

Am 25. 6. 97 wurde bemerkt, dass die Lahmung der rechiten Seite zu-
genommen hatte. Er konnte nur mit Unterstiitzung gehen, schleppte das rechte
Bein nach und konnte den rechten Arm so gut wie garnicht erheben. Die
rechte Gesichtshilfte war schlechter inmerviert. Die Zunge wurde stark zitternd
nach rechts herausgestreckt. Puls kréftig, 90. Die Pupillen waren gleich weit.

Mitte August 1897 war die Lahmung des rechten Beines nur noch ganz
gering, die des rechten Armes gebessert, Mitte November aber wieder sebr auffallig.

Im August 1904 trat ein Ulkus der linken Hornhaut auf und daran schloss
sich eine Iridocyclitis. Das Ulkus breitete sich frotz aller Behandlung iiber
die ganze Kornea aus.

Anfangs September 1904 erkrankte er unter Fieber mit den Zeichen der
Lungenentziindung und Herzschwiche. Gleichzeitig traten gehfiufte Anfille auf
und er verschied am 4. 9. 04, morgens 5 Uhr 30 Min.

Er hatte die ganzen Jahre fast Tag fiir Tag mit geringen Unterbrechungen
einen oder mehrere Anfille, zeitweise auch nachts. Die meisten waren leichte
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sRucke®. Es hatte aber auch ausgesprochene mit Zuckungen. Weil er dabei
die Neigung hatte, auf das Gesicht zu fallen, trug er seit vielen Jahren eine
gepolsterte Schutzkappe. Wihrend der letzten Krankheit hatte er innerhalb
6 Tagen 170 Anfille, in der Nacht vor dem Tode war er anfallsfrei.

Die Obduktion ergab folgendes: Naevus vasculosus faciei praec. part. sin.
Haemangioma, teleangiectodes piae matris sin. Hypoplasia hemisphaer. sin. Atrophia
nervi opt. sin. Panophthalmia sin. Pneumonie. Pleuritis adh. Gastritis chron.
Schiideldach dick, Diploe vorhanden. Rechtes Scheitelwandbein abgeflacht.
Durs ldngs des Sin. long. mit dem Schideldach verwachsen, scheint bliulich
durch, ist innen glatt und glinzend. Schidelbasis in der ganzen linken Halfte
flacher als rechts. Impressiones dig. sin. weniger ausgepriigt. Die linke
Schlifengrube merklich kleiner als die rechte, zeigl tief eingeschnittene Geféss-
furchen. Der Boden der mittleren Schidelgrube ist stark vorgewdlbt. Ebenso
ist das linke Felsenbein wenig ausdrucksvoll geformt, gleich einer klumpigen
Masse. Gehirngewicht: 1110 g.

Die linke Hirnhidlfte ist deutlich kleiner als die rechte. Die Pia ist links
iiberall von starken Gefissstimmen durchzogen und durch iiberméssige Gefiss-
bildung dunkelrot gefirbt und verdickt. Sonst ist die Pia feucht und glatt ab-
ziehbar. Die Gefisse der Basis sind eng, regelméssig verzweigt. Das Corpus mam.
sin. ist flacher als das rechte. Das linke Cornu Ammon. schmal und verhirtet.

Der linke Optikus ist grau und schmal. Die zentralen Ganglien der linken
Seite sind kleiner als die der rechten. Durchschnitte durch Pons, Medulla obl.
und Riickenmark ohne Besonderheiten.

Schiidelmasse: 14 X 17 X 51. Thymus in Resten vorhanden. Umfang der
Aorta 5,5, der Pulmonalis 6 cm. Milz 9 X 52X 2,5 em.

F. H, geb. am 29. 3. 1871, Kaufmannstochter, mit einem grossen Naevus
pigmentosus, der fast das ganze Gesicht, die Riickseite des Thorax und die
rechte Vorderseite der Brust einnimmt, hatte im 3. Lebensjahre, angeblich nach-
dem sie sich den Kopf an der Bettstelle gestossen hatte, eine Gehirnentziindung
und war nach wochenlangem Krankenlager anscheinend wieder véllig gesund,
als nach einigen Wochen Zuckungen in den Hinden und Armen, nach Jahres-
frist richtize Krampfanfille eintraten und von da ab véllige Verblodung sich
entwickelte. Die Anfélle hiuften sich mit den Jahren, waren mit Bewusstlosig-
keit und Einn#ssen verbunden. Sie musste stets gefiittert werden.

Aufgenommen in Wuhlgarten am 28. 9. 1898.

Schidel klein, Gesichtsziige grob. Die linke Gesichtshilfte stirker ent-
wickelt wie die rechte. Pupillen mittelweit, gleich, Reaktion gut. Gaumen
hoch und schmal. Die Zahne fehlen fast vollsténdig. Die Zunge ist an den
Rindern mit Bissnarben versehen. Am Thorax ist die linke Hilfte stirker ent-
wickelt. Herzttne rein. Rechter und linker Arm gelihmt. Der rechte wird an
den Brustkorb angezogen gehalten, ist im Ellenbogen- und Handgelenk gebeugt,
die Finger sind in die Hohlhand eingeschlagen, alles in Kontraktur. Der linke
Arm ist im Schultergelenk beweglich, im Ellenbogengelenk gestreckt gehalten
und steif, die Hand befindet sich in Ueberstreckung. Das Gefiihl scheint un-
versehrt zu sein. Auf Kneifen antwortet sie mit Schreien. Die Beine sind ge-
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1ahmt, hefinden sich in allen Gelenken in starrer Beugestellung. Die Muskulatur
der Glieder ist atrophisch. Das Gefithl ist anscheinend erhalten, ebenso die
Patellarreflexe. Es besteht Blasen~ und Mastdarmlihmung. Die Kranke ist
vollstindige ldiotin, sie sieht und bort, versteht nichts, kennt die Umgehung
nicht. Sie hat fast Tag fiir Tag oft mehrere Anfille, auch manchmal sogenannte
Schwindelanfille. Die Anfille verlaufen mit Zuckungen in allen Gliedern, Be-
wusstlosigkeit und Einndssen.

Ausgangs Dezember 1898 stellte sich Dekubitus ein, der hald wieder heilte.
Am 15. 2. 1899 erkrankte sie unter Fieber an Durchfall und Lungenerschei-
nungen und starb am 18. abend 101/, Ubr.

Obduktionsbefund. Kopfmasse: Umifang 48, grosste Lénge 16, grisste
Breite 13,5 em. Gebirngewicht 1082 g.  Schiideldach im rechten schrigen
Durchmesser, hauptsiichlichlich durch eine Verkleinerung der rechten Hilfte des
Stirnbeins verkiirzt. N#hte crhalten, Schddeldach leicht, iiber mitteldick, die
rechte Hilfte des Stirnbeins doppelt so dick wie die linke. Viel Diploe. Diess
fehlt lings der Koronarnaht, l&ngs der Mittellinie des Stirnheins, in der hinteren
Halfte des linken Seitenwandbeins, der linken H¥lfte der Occipitalsehuppe. Die
Gefassfurchen sind scharf abgesetzt. Der Schidel ist hoch gewdlbt. Die Dura
ist am rechten Stirnteil verdickt, innen glatt und glinzend. Dis Dura der
Basis ebenso, der Klivus ist steil, im Sinus geronnenes Blut und Speckhaut.
Die rechte mittlere Schidelgrube ist stirker wie die linke. Das linke Felsen-
bein bildet mit der Mittellinie einen spitzeren Winkel als das rechte. Das
orbitale Gewblbe ist rechts bedsutend hoher, die hintere rechte Grosshirnhilfte
ist in allen Richtungen kleiner wie die linke, sie bleibt vorn, hinten und seit-
lich um ungefdbr 1,5 em zuriick. Das rechie Kleinhirn ist ebenfalls stark ver-
ringert. Die Pia der Basis ist in der Mitte gefriibt und verdickt. Die Gefasse
regelrecht angeordnet, enthalten verschiebliches Bluf. Das rechte Corpus
mamillare erscheint etwas flacher wie das linke. Der rechie Tractus opticus
ist Talb so breif wie der linke. Dic Pia der Konvexitdt der linken Hemisphire
it zart, die der vechten an der miftleren Kante auifallend verdickt und getriibt.
Die Seitenventrikel sind von mittlerer Weite, der rechte etwas enger wic der
linke. Der Plexus chorioideus der rechten Seite fiihlt sich an einer Stelle hart
an, scheint bindegewebig entartet zu sein. Kein auffallender Unterschied in
den Halften des Pons und der Medulla. Die rechte Kleinhirnhilfte ist gleich-
missig in der Masse, auch in den Kernen verkleinert. Das Ependym der Sciten-
ventrikel ist weisslich getriibt, Thalamus opticus und Corpus striatum dextrum
verkleinert, die Ammonshérner gleich entwickelt. Der rechte Schlifenlappen
ist im gapzen erweicht, die welsse Substanz nahezu geschwunden, ebenso verhild
sich der vechte Hinterhauptslappen, in beiden finden sich viele Kalkkbrnchen.
Die weisse Substanz ist sonst gub eniwickelt, rechis etwas geringer. Die Rinde
ist nicht auifillig verschmilers, ausgenommen am rechbten Schldfen- und Hinter-
hauptslappen, denen sich noch die Spitze des Stirnlappens anschliesst, woselbst
ebenfalls viel Kalkkérnchen vorhanden sind. Am Riickenmark ist nichts Be-
sonderes. Von der weiteren Sektion ist Abstand genommen worden.



