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Aus der Berliner st~tdtisehen Anstalt f~r Epileptische Wuhlgarteno 

Haemangiom der weichen Hirnhaut bei 3 aevus 
vasculosus des Gesichts ). 

Von 

Direktor Dr. Otto Hebold. 

Bei dem kleinen, jeSzt nahezu 13 Jahre al~en Ifnaben, den ieh bier vor- 
stelle, ist, wie Sie sehen, die linke Kopfhg]fte yon einem ausgedehnten Naevus 
vaseulosus eingenommen. Er betriff~ die linke Gesiehtshglfte, nur die Gegend 
des Unterkiefers nnd ein sehmaler Streifen vet dam Ohr is~ frei davon. Der 
Naevus geht in Streifen auf die reehte Gesiehtsh~Llfte hinttber. Es f~nden sieh 
Streifen an der Stirn und am reehten oberen Augenlid. DieBindeh~Lnte beider 
Augen sind ebenfalls rot. Die Nundsehleimhaut ist in der ]inken H~lfte ge- 
r{5~e{ und ~aueh e*was gewulstet, wie die ganze linke H~tlfte der 0berlippe. Die 
linke Gesiehtshglfte ist st~trker entwiekelt. Der Seh~del ist im reehten sehrggen 
Durehmesser verktirzt. Kopfmasse 15 : 16 : 50 em. Die Pupillen sind gleieh und 
mi{telwei~, der linke Op~ikus ist hyperamiseh, unseharf begrenzt, die peripapil- 
]are Zone yon einem ]~xsuda~ eingenommen; zwei kleine krterien (temporal 
nnten) sind yon Exsuda~ vollst~indig bedeekt (Neuroretinitis). Die Gesiehts 
felder sind nieh{ auffallend eingesehritnkt. Die Zunge wird nut mtihsam zit~ernd 
vorgestreek~, weieh~ dabei deutlieh naeh links ab. Der Gaumen wird beiderseits 
gut gehoben. Der reehte Arm ist ktirzer und sehleeh*er entwickel{, die Span- 
hung ist in der reehten Sehulter und im reehten Ellenbogen gegen links erh/Sht. 
Bewegungen der Sehulter gesehehen ausgiebig, aber sehwgeher wie links. Der 
t]gndedruek ist reehis sehwgeher, links sehr krgfNg. Die reehte Hand ist 
kleiner wie die linke: die Reflexe sind reeh*s lebhafter. Die Beine seheiner~ 
nahezu gleieh entwiekelt, ]edoeh ist die robe Kraft rechts herabgesetz~, auel~ 
ist das reeh~e Bein kiirzer, der Gang sehleppend. Xein Fussklonus, Babinski 
reehts vorhanden, 0ppenheim reehlbs angedeutet. Stiehe werdeI1 beiderseits 
lebhaf~ empfunden. Der Penis ist auffallend klein, die Hoden sind nieht im 
Hodensaek. Das Fettpols{er ist stark entwiekel~. 

1) Vorgrag im Psyehia~risehen Verein zu Berlin am 14. 12. 12. 
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Die Spraehe ist kindlieh, Doppelkonsonanten machen ihm Miihe, 1 naeh b 
ist ibm nnmgglich, start Blei sagt er z. B. ,,Brei ~, start Sehrank ~.Schank"- 
Platte ,,Patte". 

Er sehreibt nur seinen Namen, und zwar mi~ der linken Hand. Der stereo- 
gnostisehe Sinn ist links gut, roehts schteeht. Er zeig~ aber mit der rechten 
Hand riehtig naeh Ohr und Nasenspitze. Gerueh beiderseits gut, Gesehmaek 
aueh. Das Gefiihl ist in der rechten Rumpfseite und im reehten Arm herab- 
gesetzt, das Sehmerzgefiihl ges~eiger& Der Kranke ist geistig sehr zuriickge- 
51ieben. Er ist viol for sich allein, immer freundlieh, liest viol. Er hat~e hier 
~viederholt eigenartige Anf~lle, die iibrigens nieht hgufig sind. Ein Anfali wird 
folgendermassen besehrieben: Pat. stand beim Baden unter der Brause, lief 
lol6tzlieh vom Wasser ~eg, drehte sieh im Xreise reehts naeh hinten um und 
]?raehte dabei unverst~tndliehe, singende Tbne horror, die Augen waren naeh 
oben reehts gedreht, die Gesiehtsfarbe nieht vergndert, die Pupillen welt, liessen 
sieh bei der Unruhe des Kranken nieht prtifen. Auf Nadelstiehe zuekte or. 
Der Zastand dauerte e{wa 5 Ninuten. 

Die ersten epileptisehen Anfglle hatte er veto 4. bis 9. ~Ionat ohne gussere 
~reranlassung. Damals hatte er viol mit den Zghnen zu tun. Er hatte 18 bis 
19 Anfglle am Tage. Sie haben bis zum 7. Jahre ausgesetzt. Dann kamen 
sie wieder in Zwisohenrgnmen yon 2 bis 3 Woehen, geh~iuft mehrere Tage hinter- 
einander. Er bekam sogar Anfglle, w e n n e r  sieh freudig erregte. Die Zuekungen 
betra.fen immer nur die reehte Seite; dabei f'~ng{ es am Fuss an, er fgll~ urn, 
ha t  im Arm keine Zuekungen, der Nnnd wird naeh reehts verzogen, der Bliek 
wird start, dana lguft er herum, fasst alles an, kann nieht spreehen. 10 Ninuten 
spg~er kann er wieder lesen. Er ngsst dabei ein, beisst sieh nieht auf die 
Zunge. Die Anfglle versehlimmerten sieh, es t ra i  sogar grbreehe~n auf, oft 
sehreit or laut. In der Sehule kam er nut  zur 3. Nebenklasse. 

Ein 0nkel der Mutter war Idiot. Eine Seh~vesier der Mutter des Vaters 
hatte Xrgmlofe. Er ist ein ArbeRersohn, beide Eltern sind gesund. 

Ieh re ihe  dem einen zwei ten F a l l  an, der  n ieh t  so hoehg rad ige  

StOrungen zeigt.  
Die Arbeiterin Cl. E., gob. den 19. Mgrz 1893, ist insofern orblieh be- 

lastet, als tier Vater trinkt, die l~lut~er des Vaters geisteskrank gewesen ist. 
Sie war ~om gassenarzt  in die Anstalt  gesehiekt, well sie die reehte Hand nieht 
riehtig bewegen kbnne. Sie babe oft, gab sie an, soleh ein Zittern in der 
reehten Hand bekommen, t)eim Arl)eiten sei ihr einmal am 28.8. 11, 3 Woehen 
etwa vet ihrer Aufnahme in der Anstalt,  der Sehraubenzieher aus der Hand 
gefallen, lirampf- odor Se.hwindelanf~i[e babe sie niemals gehabt. Alle Ge- 
sehwister sind gesund. Aueh sie war bisher gesund, aueh nieht gesehleehts- 
krank, hat te  mi~ 12 gahren ihre erste t{egel, seit 2 Jahren Gesehleehts~'erkehr, 
sei jetzt sehwanger seit Mai. Sie ist aber in der Sehule nur his zur 3. Klasse 
gekommen, besonders das geehnen fiel ihr sehwer, faul sei sie nieht gewesen. 
Ihre Sehnlkenntnisse sind mangelhaft. Sie ist seit einem ~fonat Yon Hause fort- 
gegangen, weil sie der ~'[u~ter nieht gehorehen und viol ausgehen ~vollte. Seitdem 
ging sie in eine Fabrik. 
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Sie ist yon kleiner Gestalt, gutem Ern~thrungs- und Kr~iftezustand. Der 
SehSodel ohne Besonderheit. Auf der Stirn tiber dem reeh~en Auge befinde~ sieh 
ein kleinhandtellergrosser Naevus vaseulosus. Notilitg~s- und Sensibilit~ts- 
stSrungen sind nieht vorhanden. Die linke Pupille is~ welter, die reeh~e mittel- 
weir, die Lieh~reak~ien links trgge, reeh~s lebhaf~, t(onvergenzreak~Jon gut. Die 
Patellar-, ~_ehillessehnen- und I~ussreflexe sind gleieh, yon mit~lerer Stgrke. 
Kein Babinski. Die Bewegungen der reehten Hand haben etwas Choreatisehes. 

In diesem Falle ist ebenfalls geistige Sehw~ehe vorhanden und 
hat sieh ein Reizzustand in der motorisehen Gegend des Armes, aber 
tier dem Naevus entgegengesetzten Gehirnseite entwiekelt. Abet dies 
ist nieht der einzige Untersehied dem vorgestellten Falle gegen•ber. 
Es sind auch alle Erseheinungen sehr gering. 

Bei dem Knaben liegt ein deutlieher Fall yon zerebraler Kinder- 
l~thmung vor, wobei die Gehirnseh~digung die Seite betrifft, die ~usser- 
lieh dureh einen Naevus vaseulosus yon grosset Ausdehnung gezeichnet 
ist. Die hochgradige geistige Sehw~ehe, die halbseitigen Erseheinungen 
seitens des Nervensystems, die epileptisehen Ani~tlle deuten darauf hin, 
dass die linke Grosshinlh~tlfte hoehgradig beeintr~iehtigt sein muss, die 
Hirnh~tlfte der Seite, die ~usserlieh yon dem grossen Gef~ssmal ein- 
genommen ist. 

Dass hier kein zuf~lliges Zusammentreffen vorliegt, beweisen mir 
andere Ffille, die zur Obduktion gekommen sind. Daftir sprieht aueh 
die Beobaehtung anderer~ wenn aueh dureh sie nieht der urs~tehliehe 
Zusammenhang ganz aufgeklfir~ worden ist. Ich verweise znn/iehs~ auf 
L a n n o i s  und Bernoud.  (Enorme naevus-angiomateux do la face avee 
hemipl6gie spasmodique et @ilepsie. Nouv. leonogr, de la Salp~tri6re. 
T. XI. p. 446.) Diese betonen das Zusammentreffen soleher Angiome 
mit den Bildungsfehlern, die zur Ursaehe der Idiotie, Epilepsie usw. 
werden kSnnen. In dem einen Fa]l fand sieh linksseitige Parese bei 
]inksseitigem N~vus. In einem zweiten Falle war rechtsseitige Parese 
bei linksseitigem Angiom vorhanden. K a l i s e h e r  (Dieses Arehiv, 
Bd. XXXIV, S. 171) teilt einen ,,Fall von linksseitiger Teleangiektasie 
(Angiom) des Gesichts und der weiehen Hirnhaut" mit schSner Ab- 
bi]dung mit und geht auch auf friihere Mitteilungen ein. Solche sind 
aueh in O p p e n h e i m s  Lehrbueh der Nervenkrankheiten, 1908, Bd. II, 
S. 1014, erwahnt. N a e e k e  (Ein Beitrag zur Pathogenese des Naevus 
vaseularis, Neurol. Zentra]bl., 1905, Bd. XXIV, S. 930) bespricht einen 
Fall und sueht nach einer Erklarung des Zusammenhanges dieses 
Stigmas, wie er es nennt. Ibm scheint far die meisten Teleangiektasien 
und Naevi der teratologische bzw. irritative Ursprung sehwach 
angelegter Gefasse, soweit nicht blosse Stauung in Frage kommt, die 
einzig richtige Erklfirung zu sein. In seinem Beispiel hande]t es sieh 
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ebenfalls um einen yon Geburt schwachsinnigen Menschen mit links- 

seitigem Naevus. Ein weitcrer Versueh dcr ErMarung der Naevi is~ der 
yon C u s h i n g  (Of spontaneous internal haemorrhage associated with 
trigeminal nevi. The ]ourn. of the Amer. med. ass. 21. Ju]i 1906. 
p. 178.). Er sagt, sic entsprcchen in ihrer Ausbreitung gewShnlieh 
einem odor mehreren Trigeminus~tsten. Sic scion mit einer Hypertrophic 
der tieferen Gewebsschiehten des Gesichts usw. odor mit ahnliehen 
Ver~nderungen der Dura mater verbunden. Dieser durMe Naevus kSnne 
zu spontaner Blutung in der Kindheit mit entspreehenden Folgen filhren, 

wie Epilepsie, spastischer Hemiplegie und selbst Demenz. Diese Deutung 
der Entstehung und der zerebralen Befunde sfimmt indessen nicht. Es 

handelt sich nieht um H~morrhagien innerhalb des Sehadels. Die Er- 

kl~rung geben neben den Beobachtungen anderer drei meiner Falle, 

die zur Obduktion kamen~ nachdem ich sic ]~tngere Zeit zu beobachten 
Gelegenheit gehabt hatte. 

1. Fa l l .  A.H., beim Tode 32 Jahre alt, hatte einen rechtsseitigen grossea 
Naevus vasculosus im Gesicht und linksseitige Parese mit Xontrakturen und 
Hypoplasie der Gliedmaassen. Es land sich rech~sseitige Hypoplasie des Gross- 
hirns mi~ Mikrogyrie und linksseitige des Xleinhirns. Wghrend die Pia der 
linkon Seite zart ~ar, ~'ar die der reehten verdickt, die @efgsse dieser Seite 
hatten dicke Wandungen, waren geschlgngelt und die Pia sass an den hinteren 
Abschnitton fest An der Sioitze des ttinterhauptlappens war eine Stelle mit 
Kalk durehsotzt Die harte Hirnhaut war rechts mi• einem Pigmenth~utchen 
bedeckt. 

2. Fal l .  0. S., gob. 15. 11. 81, gest. 4. 9.04, hatte oinen grosson Naovus 
vasculosus, der die linke t~opfhiilfto his auf den HMs einnahm. Er war reohts- 
seitig Ioarotisoh, zeitweilig ~511ig reohtsseitig gelg.hmt und hat~e sehr hg~ufig 
epileptische Anfglle eigener Art, die als t~ucke bezeichnet ~vurden, aber aueh 
solehe mit Zuckungen. Er fiel ohne Vorboten bin, meis~ auf das Gesicht, so 
dass die Lippe jedesma] stark ansehwoll, und erhielt dagegen eine Sohu~czkaplOO. 
Dazu bestand hochgradige geistige Schwiiehe. filer orgab die Obduktion ein 
linksseitiges HS~mangiom der Pia und Hypoplasie der ganzen linken Gross- 
hirnh~ilfte. 

Der d r i t t e  J~all betrifft eine Kaufmannstooh~er. F. It., gob. 29. 3. 71 
gest. 18. 2. 99. Hier nahm tier grosse Naevus fast das ganze Gesicht, die 
Riiekseite des Thorax and die rechte Vorderseite der Brust ein. Naeh einer 
angebliehea Gehirnhautentziindung im 3. Lebensjahre hattea sich Xriimpfe ein- 
geste]l~ und war sic vol]kommen verblSde~. Die Xr~impfe ~varen hg~ufig, bald 
reeh~sseitig, bald allgemeiner. Daza bestand Lghmung s~imtlicher 61iedmassen 
mit Kontrakturen, Blasen- und Nastdarml~ihmung. Aus dem 0bduktionsbefund 
ist hervorzuheben: Die reohte H~lfte des Stirnbeins ist doppelt so dick wie 
die linke, die Dura ist am rechten Stirnteii verdickt, die Pia an der mittleren 
Xante auffallend verdiekt und getriib~, tier Plexus chorioideus an einor Stelle 
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ganz hart, bindegewebig entartet. Dann fand sich Hypoplasie der rechten 
Kleinhirnh~lfto und der rechten Grosshirnh~lfte, dazu war der rechte Schlgfen- 
lappen und Hinterhaulotslappon an dot Aussenseito erweicht und mi~ Kalk- 
kSrnchen durchsetzt. Letztere finden sich aueh an der Spitzo des Stirnlappens. 

Wenn wit diese Befunde auf den vorgestellten Fall anwenden, so 
werden wir bei der Gleiehartigkeit aller Erseheinungen nieht fehl gehen, 
wenn wit aueh bier annehmen, dass sieh im Innern des Sehadels ein 
iihnlieher Vorgang wie in den Bedeekungen des Sehadels und im Gesieht 
abspielt und dass aueh hier die Ausbreitung des krankhaften Vorganges 
eine so ausgedehnte ist, wie in meinen beiden erstgenannten Fallen, die 
zur Obduktion kamen. 

Es kann angezweifelt werden, ob der dritte Fall hierher gehSrt. 
Doeh habe ieh ihn nicht rim" der Vollstandigkeit halber erwahnt; ieh 
glaube, er kann aueh hier eingereiht werden. Ersiehtlieh ist der krank- 
hafte Vorgang im Gehirn wesentlich reehts verlaufen und der Nae:cus 
hatte ebenfalls reehts seine grSsste Ausdehnung. Die Liihmungsersehei- 
nungen waren zwar doppelseitige, abet es muss bei dem hoehgradigen 
B15dsinn der Kranken dahingestellt bleiben, wie weir Kontrakturen dutch 
Inaktivitat herbeigeftihrt waren, and die L~thmung der linken Seite eine 
Folgeerseheinung war. Und was nun das Fehlen der Gefassvermehrung 
(des I-Ii~mangioms) der Gehirnhliute angeht, so mSehte ich darauf hin- 
weisen, dass bier sieher ein Rtiekbildungsvorgang vorliegt, der einzelne 
Rtickstiinde in der auffallend verdickten Pia and in der bindegewebigen 
Entartung des Plexus der reehten Seite zurtiekgelassen hat, w~thrend 
die Gehirnverringerung beim Absehluss tier Entwieklung bestehen bleiben 
musste. Ieh maehe hier aueh auf den gleiehartigen, aber hoehgradigeren 
Befund yon Kalkansammlung in diesem und in dem ersten Falle auf- 
merksam. Die Annahme tier Riiekbildung tier Gefitssgesehwulst in der 
Pia sttitzt sich auf die Beobaehtung der Chirurgen bei den ttauthiiman- 
giomen. So sagt B e r g m a n n  bei der Behandlung des Gegenstandes ira 
praktisehen Handbueh der Chirurgie yon B e r g m a n n ,  Bruns  and 
Miku l i ez ,  Bd. I, S. 33, dass die grossen, gleiehmiissig blassrot ge- 
fiirbten, flliehenhaften Teleangiektasien ohne jede Niveaudifferenz mit 
tier iibrigen Haut sieh in der Regel yon selbst zurfiekbilden. Nieht 
selten gesehehe die Rfiekbildung auf dem Wege der Entztindung und 
Ulzeration mit naehfolgender u and Sehrumpfung der ganzert 
Gesehwulst. Und bei diesem Gehirn sind gerade die Folgeerscheinungeu 
der Entztindung auffallend. 

Das gleichzeitige Vorkommen dieser Bildung in den weichen Be- 
deckungen und im Innern des Seh~tdels - -  aueh verbunden mit Ver- 
dickungen des Schfidels an derselben Seite - -  weist darauf hin, das~s 
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hier ein gleiehzeitig ausgel5ster krankhafter Vorgang vorliegen lauss. 
Es ist bekannt, dass diese Naevi, wenn sie auch nieht gleich yell ent- 
wiekelt sind, angeborene Gebilde sind. Der Lieblingssitz ist der Kopf 
mit den anstossenden Teilen des ttalses und Nackens. Nun hat Virehow 
~Die krankhaften Gesehwfilste, Bd. II[, S. 345 u. 406) die Erkl~trung 
gegeben, dass alle jene Punkte des Kopfes besonders ausgesetzt Mind, 
we in embryonaler Zeit Spalten bestehen, die sieh in einer spgteren 
Zeit des Intrauterinlebens sehliessen. ,,Es kommen bier namentlieh in 
Betraeht die Kielnenspalten, zumal die oberen, sowie die Nund-Nasen- 
spalte und die davon abgehende Tr~tnenspalte, welehe zur Augenspalte 
ffihrt. Die obere Kiemenspalte reieht bekanntlieh ursprtinglieh bis in 
das Ohr hillein, die Mund-Nasenfalte reieht einerseits bis zur Stirn, 
andererseits his fief in die Wangengegend. Maneherlei Missbildungen 
sehliessen sieh an diese embryonalen Yerh'~ltnisse an . . . wir wissen, 
dass die Entwieklung der Gefgsse sieh vielfaeh an die Gesehiehte jener 
Spalten ansehliesst. Sehr leiehte irritative Zust~nde mSgen gentigen, 
um au den R~Lndern und im Umfange dieser Spalten, welehe an sieh sehr 
reich mit Geffissen versehen stud, eine st~trkere Ausbildung derselben 
hervorzurufen, die sieh mSglieherweise als Naevus zu erkennen gibt, die 
aber aueh wohl ganz latent bleibt und erst sp~ter manifest wird:'. 

Ieh glaube, alle diese Ausftihrungen werden dureh unsere Beob- 
aelltung gestfitzt. Das gleiehzeitige Vorkommen des Naevus in den Be- 
deekungen des Sehadels und in der weieheu Hirnhaut erklart sieh aus 
derselben urspriinglicheu Anlage dieser Gebi]de und muss daher eine 
frtihzeitige Missbildung sein. Denn sowohl die ~usseren Bedeekungen 
des Seh~dels wie alle ttirnhaute gehen aus Sehiehten des Primordial- 
kraniums hervor, aus dem sonst nur noeh ein Tell des Seh~idels sieh 
entwiekelt (KSll iker ,  Entwieklungsgesehiehte des Mensehen und der 
hOheren Tiere. Leipzig 1879. S. 433.) Dieses h~iutige Kranium hat, 
abgesehen yon den Durchtrittsstellen der Nerven und Gefasse, nur vor- 
ttbergehend an eiuer Ste]le eine Unterbreehung in der Gegend der 
spateren Sella tureica und seh]iesst sieh auch bald wieder. Es muss 
daher, da die gleiehe Veranderung sich in den aus dem Primordial- 
kranium innerhalb und ausserhalb des Seh[idels entstehenden Gebilden 
zeigt, eine sehr fr~ihzeitige StSrung angenommen werden, we die Gefasse der 
embryona]en Anlage, die diese Gebilde versorgen, noch eine gemeinschaft- 
liehe Gefiissliieke haben oder in Zusammenhang stud. Es liegt nahe, an- 
zunehmen, dass die Rfiekbildung der ui'spriingliehen Gef~tssverzweigungen 
gest5rt wird, ursprttngliehe Gefasse bleiben und bet dem dem embryo- 
nalen Gewebe besonders innewohnenden Wachstumstriebe neue Netze 
sich bilden und dass dies sich naeh der Geburt noch fortsetzt. Es 
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kann aber auch sparer noch eine Rtickbildung eintreten~ wie es oben 
erw~thnt und far den letzten Fall, was die Gefassgeschwu]st in der Pia 
angeht, als wahrscheinlich ~ngenommen worden ist. Vielleicht fiihrt 
der Umstand, dass die Missbildnng in den meisten Fallen eine links- 
seitige ist - -  denn das ist wohl kein Zufal] - - ,  die Entstehung der- 
selben einer Erkl~irung naher. Es kommen hier zweifelsohne Vorggnge 
in Betracht, die mit der endgtiltigen Entwieklung des Gefasssystems an 
Kop[ und Gehiru in Zusammenhang stehen. Es ist ia bekannt, wie 
gerade die Verh~iltnisse am Gefasssystem mancher]ei Wandlung durch- 
machen; wie ursprtinglich gefassreiche Gegeaden eingehen oder zurtick- 
gehen und die Gefassverzweigung sich ganz bedeutend andert. Dabei 
hat jede KSrperhalfte ihre Eigenheiten in der Gefassentwicklung, in der 
Abzweigung der grossen Stamme und in der Gefass- und Blutverteilung. 
Hier stehen die arteriellen KiemenbSgen voran. Vielfgltiger als bei den 
Arterien ist die Entwicklung bei den Venen. Wahrend die Gef~tsse ur- 
sprtinglich paarig geordnet sind, macht in der weiteren Entwicklung 
die symmetrisehe Anordnung der Jugular- und Kardinalvenen einer 
asymmetrischen P]atz, unter Riickbildung und Verkiimmerung einiger 
I-Iauptstiimme, besonders der linken Seite. 

Die GefassmissbiIdung in der Pia ruft nun eine St5rung in der 
Entwicklung des Gehirns hervor, indem die davon betroffene Grosshirn- 
hiilfte sich zwar eine Zeit]ang in allen Teilen g]eiehmassig his zu einer 
gewissen GrSsse entwickelt, daun abet im Wachstum stehen bleibt und 
bei weiterem Bestehen Rtickbildungen eintreteu. In dem dritten Falle 
land sich aueh eine Hypop]asie des Kleinhirns, aber derselben Seite; 
man wird annehmen mtissen, dass hier die St5rung aueh an dem Klein- 
hirn selbst angegrifl'en hat, soust wt~rde man, wenn iiberhaupt eine, 
dann die Hypoplasie der anderen Kleinhirnhalfte 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 
Gef~tsshaut nur eine langsame Wirkung austibt. Hierauf weist ja auch 
die gleichm~tssige Entwicklung der betroffenen Gehirnhalfte hin. Is~ sie 
bis zu einer gewissen GrSsse gediehen, dann tritt der Zeitpunkt ein, 
wo die Ernahrung unzureichend wird, sei es, dass es schon yon vorn- 
herein in der Gefassmissbildung begriindet ist, sei es, dass diese ge- 
wachsen ist und nun erst storend wird. 

Naeh dem path01ogisch-anatomischen Befund scheidet die Krankheit 
arts der Reihe der gewShnlichen genuinen Epilepsien aus. Man wird 
hier ohne weiteres yon Hypoplasie des Gehirns bei Naevus vasculosus 
sprechen. Indessen sind auch wiederum Verkniipfungspunkte mit der 
genuinen Epilepsie vorhanden; denn in zwei der Fiille~ wo die StOrung 
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so umf~nglieh ist, dass attch der ganze Schl~fen]appen davon betroffen 

ist, finder sieh Sklerose des Ammonhorns dieser Seite. Dies sttitzt auch 

meine Annahme,  dass diese eine Hypoplasie  und keine Gliose ist. 

Was seh]iesslich die epi lept ischen AnfMle der m e h r  odor minder 

blSdsinnigen, aber zum Teil  gutgear te ten Xranken angeht,  so haben sie 

bei jedem meiner  Kranken etwas Eigenartiges.  Sie sind meist  einseitige 

kle ine  AnfMle, kSnnen sich aber auch veral lgemeinern.  

Das Genauere ergeben die Krankengesehichten,  die ich nunmehr  als 

Anhang folgen lasso. 

A.H., geb. den 6.3. 1866, l~aurerstochtor, evang., ledig, stammt yon Eltern, 
die Gesehwisterkinder sind. Ihre Geschwister sind gesund. Der erste Anfall 
*rat im 7. Lebensmonat ein (kurz vor Durchbruch des ersten Schneidezahns). 
Die Kr~mpfe sind anfgnglich alle MonaCo aufge~reten, einma[ blieben sic 
11/2 5ahre fort. In den ersten 2 bis 3 J~hren ging dem Ausbruoh jedes Au- 
falles ein heftiger Schrei voraus. Pg~c. selbst merkt das Herannahen des An- 
falles hie, sie hat sieh dabei manchmal leicht ~erletzt, aueh in die Zunge ge- 
bissen und Urin unter sieh gehen lassen. Im Anschluss an die Anf~lle pflegte 
sich eine s~unden- bis tagelange Benommenheit und Schlafsucht einzustellen. 
Neben den gr~mpfen kamen Sehwindelanf~lle vor. Pat. hat infolge der Anfgdle 
mehrmals wieder das Laufen verlernt. Im 3. Lebensj~hre hat sie ein hitziges 
Nervenfieber durchgemacht, es bildete sich innerhalb kurzer Zeit eine dauernde 
l~hmungsartige Schwgche in der linken Hand und dem linken Fasse arts, so 
dass sie Itandarbeiten nioht er]ernen konnte und den Fuss nachzieht. Im 
2. Lebensjahre ]ern~e die Xranke sprechen. In der Schule hat sie nur schreiben 
gelernt. Lesen und Rechnen war ihr nieht beizubringen. Ihr Ged~chtnis ersehien 
gut, in ihren Anschauungen blieb sie immer naiv nnd schwachsinnig. Ueber 
die Tageszeit wusste sie hie reeht Bescheid, sie war ruhig und guter Gemfitsart. 

Ihre Aufnahme in die Irrenanstalt 1877 erfol~e naeh schweren h~ufigen 
XrS~mpfen. Auch in den ferneren Jahren war sie hS~ufig yon Krampf- und 
Sehwindelanf~I]en heimgesucht. Letztere bestanden in Schreekbewegungen, 
stierem Bliek nnd Abwesenhei~. Xurz vor Ausbruch und nach Beendigung 
tier Krampfanf~tlle kramte sie eine Zeitlang zweeklos am Bettzeug herum. 

Xbrper]icher Befund (13. 12. 93): Reehts im Gesicht ein grosser Naevus 
vasculosus. Linksseitige Parese. Kontraktur im Ellenbogen und Handgelenk, 
geringere Entwicklung der linken Gliedmassen: 

rechts links 
Umfang des Oberarms dieht an der Schulter . ~1 em 24 em 
Nitre des Oberarmes . . . . . . . . . .  20 ,, "21 ,, 
lV[itte des Unterarmes . . . . . . . . . .  15 . 17 
Mitre des Oberschenkels . . . . . . . . .  34 ,, 36 ,. 
Am Knie . . . . . . . . . . . . . .  28 ,, 29 , 
Nitre des Unterschenkcls . . . . . . . .  24 ,, 25 ,, 

Sie ~ritt links schw~cher auf rind mit den Zehenspitzen; 5ffer wird Taumeln 
nach der ]inken Seite beabaehtet. Pa~ellarreflexe gut. Fazialis rechts weniger gut 
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innervier& Linke Nasolabialfal~e tiefer. Die Zunge weieh~ deu~lieh naeh links ab. 
Die Luf~ wird mit der linken Mundhglfte ausgoblasen. SehS~deiumfang 51,5 era. 

Die t~ranke hielt sich viol Nr  sich~ sass unt:~itig da, un~erhiel~ sich mi~ 
Niemand~ zu,~eilen wa.r sic ortega, sehimpfte dann uad war bedrohlich and u~t- 
zugi~nglioh. Meis~ reich% sie die Hand, erwider~e den Grass, beantwor~eto 
Fragen mif Kopfnioken odor ]anggezogenem, lautem Ja;  ab und zu braehte sie 
in abgebroehenen, unvers~ndlichen S~zen anseheinend Besehwerden gegen andere 
t~ranke vor, wenigs~ens zeigte sie dabei auf die Mitkrankon. An Anf~lleu sowohl 
schweren wie leiehten Iitt sie sehr h~ufig und war regelmgssig dabei nass. Mi~ 
Bromkglium wurde nut zei~weilig eine Yerminderung tier Anf~l]e erreiehe. 

Im Juli 1896 s~ellte sich im Anschluss an eine Lymphadeni~is mi~ Fieber 
Dekubitus ein, der aller Behandlung spot~ote, auoh nachdem alas Fieber wieder 
gesehwunden war. Sie kam dazu kiirperlich zurtiek, da sio nut Fliissigkeiten 
sehluek~e. Es kam dann ein Zustand, in dem sich an al]en Stetlen, wo sie 
auflag, Blasea bildeten; damit wa~" verbunden Neber:  

8. 7 . . . . . . .  abends 38,5 ~ 12. 7 . . . . . . .  abends 38,60 
9.7 . . . . . . .  ,, 38,70 13.7. morgens 38,60 , 38,60 

10. 7 . . . . . . .  , 38,90 14.7. ,, 39,00 ,, 39,20 
11.7 . . . . . . .  ,. 38,20 15.7. , 39,00 ,, 40,00 

Im ga~zen Juni hatte sie keinen Anfall, im Jul i  nur einen am 5., doch 
war sie oft nass. Seit dem 14. hustete sie; den 15. sbends 101/2 Uhr sta.rb sis. 

O b d u k t i o n :  Sehgdel klein, sehmal, l~nglich, die ganze rech~e g~lf~e 
schw~eher entwiekel~. Ngh%e durehweg erhal~en mi~ Ansnahme der hin~ceren 
tt~lfte der Sagi~alnaht. Ueberall Diploe. Seh~deldaeh schwer, mi~tlerer 
Dieke, innere Tafol reeh~ersei~s ~-erdiek~. Im Sinus longimdinalis dunkles ge- 
ronnenes Btu~ und Spee!~haa~. Dura der Konvex i~  reehterseits innen mi~ 
einom gef~.ssreichen H~,u~ehen bedeckS, linkersei~s innen gla~. Die Dura der 
Basis zeig~ reehts die gleiehe Ve%nderung wie oben. Die mi~lere Schgdelgrube 
ist reeh~s kleiner, die linke hin~ere Sohgdelgrube kleiner. Gehirngewich~ 900 g, 
Die Basilaris is~ an der Vereinigungss~elle verdiek~. Die grossen Nervens~mme 
ohne Besonderhei~. Pia der Basis an den Sytvisehon Gruben verdiekt,. Die 
linke Kleinhirnh~lf~o e~wa hatb so gross wie die reehte. Der reeh~e Sehlgfe- 
ls~ppen be~rgehtlieh kleiner als der iinke. Die Pia der Konvexi~g~ ]inkerseits 
zart, ~on mi~lerer Blu~fiille, glair abziehbar, Windungen gla~, grauweiss. Die 
Pia dot rech~en Sei~o verdiek~, die Gefgsse in der Wand verdiekt, gesehl~tnge]~. 
Die Pia si~z~ in don hih~eren Teilen fesi, vorn ]gss~ sio sieh a]~ziehen. Die 
Windungen des reeh~en Stirnhirns sind otwas sehmgler wie die des linken. Aus- 
gesproehen is~ die ]~[ikrogyrie in den rechten Zen~ralwindungen. Har~ ftihl~ 
sieh die ~ordere Zen~ralwb~dung rech~s in ihrer un~eren H~itf~e an, hart die 
ganze hin~ere Zen~raIwindu~g und die dahinter liegenden Windungem An der 
Spitze des Hin~erhauptlappens eine mi~ Kalk durehsetzte Stelle. gechter Seiten- 
ventrikel kleiner als der linke, die Wandung glatt nnd getriibt, vielleicht ver- 
dickt. Der reehte Thalamus optieus etwa halb so gross, wie der ]inke. Sklerose 
des rechten Coma Ammon. Am Rtiekenmark erscheint die linke tt:~ilf~e im 
I~]steii  etwas weniger en~wieket~ als die rechfe. 
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Das tferz ist klein, Gewieht 150 g. Umfang der Pulmo~alis 6,75, der Aorta 
5,5 em, die Aorta im Anfangsteil wdsslieh gestreiff, kortenklappen trtibe, Klappen 
sonst zart. Die Lungen sind mit der Pleura dureh einzelne Strgnge verwaehsen. 

Unffang des linken kontrakturierten krmes beirgehtlieh, des linken Beines 
wenig geringer als die Glieder der anderen Seite. 

O. S., gob. den 15. 11. 1881, ~faurerssohn, ist erblieh angeblieh nieht be- 
luster, erkrankte naeh kngabe der NuRer im 3. Lebensjahre an ebnem Aussehlag 
auf Brusv und Gesieht, woven die R6te im t}esieht kommen soil. Im 5. Lebens- 
jahre wurde er aus der Wartesehule ohne Besin~ung naeh Hause gebraeht. Er 
hatte Krgmpfe, der reohte Arm und das reehte Bein waren vollstgndig gelghmt, 
das reehte Bein etwas weniger. Die Spraehe war ganz verloren, wghrend er vorher 
ganz gut gesproehen ha re .  Bei den Anf~llen fiel er pl6tzlieh auf das Gesieht, um 
dann g]eieh wieder aufzustehen. Soleher Anfglle kamen oft zwanzig an einem Tage. 
Danebe= kamen abet aueh Anf~lle mR Zuekuugen in den Gliedern vet. Dutch 
das l?allen sehwo]len die Lippen an, gingen naohher immer wieder etwas zuriiek. 

Er erwbes sieh in tier Anstalt, in die er im Jahre 1888 kam, als ein tief- 
stehender, dureh die Anfglle sehr mRgenommener Knabe, dessen Stimmung 
moist heRer und der Ireundlieh und ftigsam war. Er butte einen ausgedehnten 
Naevus vaseulosus der linken @esiehtshglRe und Mundsehleimhaut: die reehten 
Gliedmassen waren sehwgeher, die Spraehe mangelhaf~. Die linke Pupille war 
etwas weiter wie die reehte, die Gestalt beider nieht ~eisrund.  Die 1%aktion 
bolder Irides war gut. Die Patellarreflexe leieht ausl6sbar, lebhaRer Cremaster- 
und Bauehdeekenreflex. Das Lagegefiihl, die SehmerzempfindliehkeR sehien 
fiberall in Ordnung zu sein. Bei Nadelstiehen im Gesieht wurden die Nuskeln, 
besonders der reehten GesiehtshglRe, wie im tframpf zusammengezogen, wobei 
leiehte fibrillgre Zuekungeu auRraten. Er z~hlte sieher nur bis 15~ yon 10 bis 1 
zu zghlen, war ibm unmgglieh, er las nur einzelne Buehstaben. Er war reinlieh. 

Im Oktober 1896 klagte er viol fiber Kopfsehmerzen in der linken Stirn- 
hglfte, h a r e  aueh mehrmals Erbreehen, der Puls war sehwaeh, 8t.  Dabei hat te  
er ]?ieber, das aber bald wieder sohwand. 

Am 25. 6. 97 wurde bemerkt, class die Lghmung der reehten SeRe zu- 
genommeu ha re .  Er konnte nur mR UnterstiRzung gehen, sehleppte das reehte 
Bein naeb und konnte den reohtee Arm so g~v wie garnieht erheben. Die 
reehte GesiehtshglRe war sehleehter innervier{. Die Zunge wurde stark ziRernd 
naeh reehts herausgestreekt. Puls kr~iftig, 90. Die Pupillen waren gleieh weR. 

5IiRe August 1897 war die L~hmung des reehten Beines nut  noeh ganz 
goring, die des reehten Armes gebessert, HiRe November aber wieder sehr auffgl]ig. 

Im August 1906 tra~ ein Ulkus der linken Hornhaut auf und daran sehloss 
sieh eille iridoeyelRis. Das Ulkus breitete sieh trotz allot Behandhng  fiber 
die gauze Kornea aus. 

Anfangs September 1904 erkrankte er unter  ~ieber mit den Zeichen der 
Lungenentziindung und gerzsehwgehe. Gleiehzeitig t ra ten goh~tufte Anfglle auf 
und er versehied am 6. 9. 06, morgeus 5 Uhr 50 Nin. 

Er h a r e  die ganzen aahre fast Tag flit Tag mit geringen Unterbreehungen 
einen odor mehrere AMglle, zeitweise aueh naehts. Die meisten waren leiehte 
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~t~ueke". Es halle aber aueh ausgesproehene mit Zuekungen. Weil er dabei 
die Neignng halle, auf alas Gesieht zu fallen, trug er sei~ vielen Jahren eine 
gepolsterte Sehutzkappe. Wghrend der lelzten Ifrankheit halle er innerhalb 
6 Tagen 170 ~nf~lle, in der Naeht vor dem Tode ~var er anfallsfrei. 

Die O b d u k ~ i o n  ergab folgendes: Naevus vasenlosus faeiei praee, part. sin. 
Haemangioma teleangieetodes pine matris sin. Hypoplasia hemisphaer, sin. Atrophia 
nervi opt. sin. Panophthalmia sin. Pneumonie. Pleuritis adh. Gastritis chron. 
Seh~deldaeh dick, Diploe vorhanden. Reehtes Seheitelwandbein abgeflaeht. 
Dura l~ngs des Sin. long. mit dem Sehiideldaeh verwaehsen, sehein~ bl~u]ich 
dutch, ist innen glatt und glSmzend. Seh~delbasis in der ganzen ]inken H~lfte 
flaeher als reehts. Impressiones dig. sin. weniger ausgepr~gt. Die linke 
Sehl~fengrube merklieh kleiner als die reehte, zeigt fief eingeschnittene Gef~ss- 
furehen. Der Boden der mittleren Sehiidelgrube ist stark vorgew61bt. Ebenso 
is~ das linke Felsenbein vcenig ausdrueksvoll geformt, gleieh einer klumpigen 
Masse. Gehirngewieht: 1110 g. 

Die linke Hirnh~lfte ist dentlieh kleiner als die feeble. Die Pin ist links 
iiberall iron starken Gefgssstgmmen durehzogen und dureh iibermgssige Gef~ss- 
bildung dunkelrot gefgrbt und verdiekt Sonst ist die Pin feueh[ und glatt ab- 
ziehbar. Die Gef~sse der Basis sind eng, regelmgssig verz~veigt. Das Corpus mum. 
sin. is~ flaeher als das feeble. Das linke Cornu Ammon. sehmal und verhgrtet. 

Der linke 0ptikus ist grau nnd sehmal. Die zentralen Ganglien tier linken 
Seite sind kleiner als die der reehten. Durehsehnii~e dutch Pens, Medulla obl. 
und t~ttekenmark ohne Besonderheiten. 

Seh~delmasse: 14 X 17 X 51. Thymus in ResSen vorhanden. Umfang der 
Aorta 5,5, der Pnlmonalis 6 em. Milz 9 X 5 X 2,5 em. 

F. H., geb. am 29..~. 1871, Xaufmannstochter, mit einem grossen Naevus 
pigmentosus~ der fast das gauze Gesieh~, die Riiekseite des Thorax und die 
reehte Vorderseite der Brust einnimm[, hat~e im 3. Lebensjahre, angeblich naeh- 
dem sie sieh den tfopf an der Bettstelle gesfossen halle, eine Gehirnen~ziindung 
und war naeh ~,oehenlangem Xrankenlager anseheinend wieder ~611ig gesund, 
als naeh einigen Woehen Zuekungen in den Hgnden nnd Armen, naeh Jahres- 
frist riehtige Krampfanfglle eintraten nnd von da ab vb1Iige Yerbl6dung sieh 
entwiekelte. Die Anf~lle hguften sieh mit den Jahren, waren mit Bewusstlosig- 
keit und Einn~ssen verbunden. Sic musste stets geftittert ~verden. 

Aufgenommen in Wuhlgarten am 28. 9. 1898. 
Seh~del klein, Gesiehtsziige grob. Die linke Gesiehtsh'~ilfte s~rker ent- 

wiekelt vcie die reehte. Pupillen mittelweit, gleieh, Reaktion gut. Gaumen 
hoeh und sehmal. Die Z~hne fehlen fast volls~gndig. Die Zunge ist an den 
Riindern mit Bissnarben versehen. Am Thorax is~ die linke ttglfte stS~rker ent- 
~viekelt. Fierzt8ne rein. Rechter und linker Arm gel~hmt. Der reehte wird an 
den Brus~korb angezogen gehalten, ist im Ellenbogen- und Handgelenk gebeugt, 
die Finger sind in die Hohlhand eingeschlagen, alles in Kontraktur. Der linke 
Arm ist im Sehultergelenk beweglieh, im Ellenbogenge]enk gestreekt gehaltea 
und steif, die Hand befindet sieh in Ueberstreekung. Das Gefiihl seheint un- 
versehrt zu sein. Auf Xneifen antwortet sie mit Sehreien. Die Beine sind ge- 

Archly f. Psyehiatrie. Bd. 51. Heft 9. 80 
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ll~thmt, be[inden sieh in allen Gelenken in starter Beugestellung. Die ~fuskulatur 
,der Glieder ist atrophiseh. Dos GeNhl ist anseheinend erhalten, ebenso die 
~Pa~eIlarreflexe. Es besteht Blasen~ und MastdarmI~hmung. Die granke ist. 
vollst~ud~ge idiotin, sic sieht and h~rt, versteht niehts, kennt die Umgebang 
nieh& Sic hat fast T~g f~r Tag oft mehrere A~f~Ile, ~ueh manehmal sogenannte 
Sehwiadelanf~tlle. Die Anf~lle verlaufen mit Zuekungen in allen Gliedern, Be- 
~usstlosigkeit und Einn~ssen. 

Ausgangs Dezember 1898 stellte sieh Deku]oit:us ein, der b~td wieder heilte. 
Am 15. 2. 1899 erkr~,nkte sie under Fieber an Durehfall und Lungenersehei- 
aangen und st~rb am 18. abend 101/2 Uhr. 

O b d u k t i o n s b e f u n d .  l{opfmasse: Umfang 4L8, grSsste L~age 16, gr5sste 
Brei~e 13,5 era. Gehirngewieh~ 1032 g. Sehitdeldaeh im reehten sehr~gen 
Durehmesser, haupts~ehliehlich dutch eine u der reehten II~olfte des 
S~irnbeins verkt~rzt. Nghte erhal~cen~ Sehgdeldaeh let&t, tiber mitteldiek, die 
reeh~e tt~lfte des St~irnbeins doppelt so dick ~'ie die Iinke. Viel Diploe. Diese 
fehlg l~ngs der Koronarn~ht, l~ngs tier Mittellinie des Siknbeins, in tier hinteren 
tI~lfte des linken Seitenwandbeins, tier linken H~lfte cter Oeeipitalsehn!~pe. Die 
Gef~ssfurehen sind seharf abgesetzt. Der Seh~del ist hoeh ge~blbt. Die Dura 
ist am reeh~e~ S~irnteil verd~ekt, innen glat~ und gl~nzend. Die Dura der 
Basis ebenso, der Klivus is~ steil, im Sinus geronnenes Blur ~nd Speekhaut. 
Die reehte mit~lere Seh~delgrube is~ s~irker wie die linke. Da.s tinke Felsen- 
bein bildet mit tier Mittellinie einea sl?itzeren Winkel ats dos reehte. D~.s 
orbitale Gew5lbe ist reehts bedeutend h~Sher, die hintere reehte Grosshirnh~lfte 
ist in allen Rieh~ungen kleiner wie die linke, sic bleib~ vorn, hin• und seit~ 
lieh um ungef~hr 1,5 em zuriiek. Das reeh~e Kleinhirn is~ ebenfalls stark ver- 
ringert. Die Pin der Basis is~ in der Nitre geh'fibt und verdiek~. Die Gef~sse 
regelreeht augeordnet, e~thalten versehiebliehes Blu~. Dos reeh~e Corpus 
m~millare erseheint etw~s flaeher wie alas linke. Der reehte Traetus optic.us 
~st halb so brei~ ~vie der linke. Die Pin der Konvexitgt der linken Itemisl?h~re 
is4~ zart, die der reehten an der mittleren Kante auff~l[end ~erdiekt und getriibt 
Die Seitenventrikel siM yon mi~lerer Weite, der reehte etwas enger wie der 
linke. Der Plexus ehorioideus der reehten Seite fiihl~ sieh an einer S~elle h~rt 
an, sehein~ biudegewebig entartet zu sein. Kein auffallender lJntersehied in 
den H~lften des Pens und der Medulla. Die rechte Kleinhirnh~lfte ist gleieh- 
m~ssig in der Masse, aueh in den t(ernen verkleinert. Dos Ependym der Seiten- 
ventrikel ist weisslieh getritb~, Thalamus optieus und Corpus striagnm dextrum 
verkleiner~, die Ammonshbrner gleieh entwiekelt. Der reeMe Sehl~fenlappen 
ist im ganzen erweieht, die ~eisse Substanz nahezu ~esehwunden, ebenso verh~lt 
sieh der reehte Hinterhauptslappen, in beiden finden sieh viele Ka.lkk~rnehen. 
Die ~veisse Substa.nz is~ sonst gu~ entwiekel~, reehts etwas geringer. Die P~inde 
is~ nieh~ auff~llig yersehm~lert, ausgenommen am reeh~en Sehl~fen- und Hinter- 
haup~sl~ppen, denen sieh noeh die Spitze des Stirnlappens ansehliesst, wose]bst 
ebenfalls vie1 KalkkSrnehen ~,orhanden sind. Am ]~iiekenmark ist niehts Be- 
sonderes. Yon der weiteren Sektion ist Abstand genommen worden. 


