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Zur Kenntnis 
der Entwicklungshemmungen des Gehirnes. 

Von 

M. Probst ,  Wien. 

(Hierzu T~tfeln [V~ und IVb und 5 Textfiguren.) 

Im folgenden bringe ich einige genau untersuchte F~lle von sogenannter 
wahrer Mikrozephalie, welche zur Lehre yon den Entwicklungshemmungen 
des Gehirnes einen kleinen Beitrag darstellen sollen. Zun~chst beschreibe 
ich den 

Fa l l  1. 
Mikrozephalie mit Mikrogyrie und ]~eterotopie der grauen Substanz. 

Suprakalliises Balkenl~tngsbiindel. 
Die am 2. 7. 1893 geborene L. B., Wegeinr~umerskind, wa~de am 13. 10. 1902 

wegen Idiotie mit Mikrozephalie in die n. 5. Landespilege- und Beschattigungs- 
anstalt fiir sehwachsinnige Kinder in Kierling-Gugging aufgenommen. Laut Zeug- 
nisses des Oberbezirksarztes in Krems ist der Vater 48 Jahre, die Mutter 44 Jahre 
alt, und beide sind kSrperlich und geistig gesund, nich$ dem Trunke ergeben. Die 
Vater beider Eltern waren Brfider. Die 3 Briider der L. B. sind 6, 16 und 18 Jahre 
alt und gesund and lernten im 14.--15. Monate Gehen und Sprechen. 5 Gesehwister 
starben im 1. Lebensjahre an Darmerkrankungen. GeistesstSrungen kamen in der 
Blutsverwandtschaf$ nich~ vor. Die Mutter hatte wfihrend der Schwangerschaft 
starke Plage, die Schwangerschaft und Geburt verlief normal Das Kind-bekam 
im 7. Monate Zi~hne, es lernte weder Gehen noch Sprechen, es maehte eitle Lungen- 
entziindung dutch und leide~ seit dem 5. Lebensjahre an Fra i sen ,  der idiotisehe 
Zustand ist angeboren, die gesundheitlichen Verh~tltnisse des Aufenthaltsortes des 
Kindes in Hinsicht auf Luft und Bodenbeschaffenheit, Trinkwasser, Wohnungs- 
verhaltnisse und endemischen Krankheiten waren keine ungfins~igen. Das Kind 
war apathiseh, still, unrein, stumpfsinnig, zeigte Kontrakturen beider Arme und 
Beine, bewegte sieh wenig, die Sprache fehlte. Das Kind zeigte Raeh i t i s ,  eine 
sehlecht geheilte Fraktur des rech~en Schlfisselbeines and des linken Unterschenkels 
mit schleehter Heilung und Luxation des linken Humeruskopfes. 

Naeh Angabe des Vaters war der Kopf des Kindes sehon bei der Geburt, die 
leieh$ vonstatten ging, klein (Fig. a u. b). Von den Fraisen blieben Zuckungen'in den 
Ex~remit~ten zuriick. Das Kind iiffnete den Mand nicht beim Fiittern, lind als der 
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LSffel in den Mund gezwi~ngt wurde, entstanden Verletzungen am linken Mundwinket, 
d ie  zu Narbenbildungen fiihrten. Die Fraktur des linken Unterschenkels akquirierte 
das Kir/d im Sommer 1901. Von der Verunstaltung der KiaxTiktfla weiss der Vater 
niehts. Das Kind babe zu Hause oft 
so gelacht, dass man ihm niehts zu 
essen geben konnte. 

Kleines, verktimmertes, verkriip-- 
peltes, schwaehes Miidehen mit sehleeht 
entwiekelter Muskulatur. Li~nge 93 era. 
Gewieht 11 kg (Fig. a u. b). 

Der Sehi~delumfang des Kindes 
ist 37 cm, der bitemporale Durch- 
messer 9 era, der bifrontale 7 cm, der 
L~ngendurchmesser ist 13 em, die 
Ohr-Stirnbeinlinie 8t/2 cm, die Ohr- 
Hinterhauptslinie 8 era, der Abstand 
beider Processus maStoidei am nnteren 
Ende gemessen 251//2 era. 

Die Kopfhaare sind sehwarz- 
braun, struppig, die I-Iaargrenze reieht 
beiderseits bis in eine Linie mit dem 
unteren Rande der Ohrliippchen, die 
nieht ffei sind. Die Pupillen sind 
m~ssig weit und beiderseits gleich Und 
reagieren auf Licht. Der linke Mund: Fig. a. 
winkel reieht weiter in die Wange 
hinein als der reehte und endet nieht 
spitzwinklig, sondern fund. Die Zi~hne 
im Unter- und Ober]~ie~er stehen 
unregelmi~ssig, die vorderen oberen 
Sehneidez~hne sind abnorm breit. Es 
besteht starke Salivation. Der Riicken, 
die Oberarme, Ober- und Untersehenkel 
sind stark behaart, besonders die links- 
seitigen (Fig. a u. b). 

Die Extremitaten (Fig.a) zeigen 
abnorme Stellungen, die Oberarme sind 
stark an den Rumpf gepresst, nach 
riickwi~rts gestreckt, d a s  EUbogen- 
gelenk spitzwinklig gebeugt, die Hand- Fig. b. 
und Fingergelenke bis zum ~tussersten 
flektiert. Ellbogen-, Hand- und Phalangealgelenke sind ankylotisch. u dem 
linken Akromion ist der luxierte Humeruskopf des nach rfiekw~rts gestreckten 
Humerus deutlieh ffihlbar. Die linke Klavikula ist abnorm stark nach vorne ge- 
k?iimmt, die rechte Ungefithr an der Grenze zwischen ~usserem und mittl~rem 
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Drittel spitzwinklig gekniekt. Der Thorax ist sehr sehmal, rechts und links un- 
mittelbar unter den AchselhShlen wie eingedriickt. 

Die Brustwirbelsiiule ist miissig kyphotiseh und nach rechts gekriimmt. Die 
unteren Extremiti~ten sind in Hiift-, Knie- and Sprunggelenken und in den Meta- 
karpophalangealgelenken tlektiert und ankylotisch, so dass beide Obersehenkel 
gegen das Abdomen, die Untersehenkel gegen die Oberschenkel spitzwinklig gebeugt 
sind. Die Ffisse sind zyanotiseh, kiihl, gegen die Untersehenkel m~ssig flektiert. 
Der liake Unterschenkelknoehen bildet an der Grenze zwisehen unterem and mitt- 
lerem Drittel einen naeh hinten offenen Winkel (Fig. a). 

Der Kniesehnenreflex ist links im mi~ssigen Grade auslSsbar, rechts nicht. 
Herz und Lunge niehts .Abnormes. Das Kind gibt nar beim Weinen einen Lant 
you sieh, ist apathiseh, still, unrein, es zeigt Speiehelflass und unwillkiirliche Ent- 
leerungen. 

Das Kind kann Gegenstiinde nut selir kurze Zeit fixieren, bliekt gewShnlich 
unruhig amber, wobei es aach gew5hnlieh den Kopf hifi- and herbewegt. Aui An- 
rule reagiert das Kind nieht oft. 

Am unteren Drittel des reehten Obersehenkels bildete sich am 27. 12. 1902 
eine Anschwellung, die Knoehenstiicke lassen sich gegeneinander bewegen (Fraktur) 
und zeigen grosse Biegsamkeit. 20. 1. 1902. Weint und lacht 5frets. KS.rpergewieht 
11,2 kg: Am 24. 1. erkrankt das Kind an DiarrhSe und Fjeber. Atmungsfrequenz 
kaum erhSht, Pule 100, die Temperatur steigt am 28. 1. auf 400 C, es finder sich 
fiber der reehten Lunge kleinblasiges Rasseln, Puls- and Atemfrequenz steigt. Am 
2. 1. 1903 Exitus letalis. 

Obduktionsbefund. 

Pneumonia lobal, bilateralis, Mikrozephalie, Mikrenzephalie, Mikrogyrie, 
Rachitis gravis cam fraeturis ossium (costarum, clavieal, dextr., femoris destr., 
cruris sinistr.), partim sanatis; Degeneratio hepatis, Skoliosis cranii, Hypertrichosis 
universalis. 

Die Leiehe misst vom Sehei~el bis zum Steissbeine 61 cm, der Knochen- 
b~u ist im Verhiiltnis zur GrSsse kri~ftig, die Muskula~ur schwiiehlich, das 
Fettgewebe wenig entwickelt; die Haut ist blase, die Totenflecke in gewShn- 
lieher Weise. 

Der Schiidel des Kindes is~ auffallend klein, die Stirne sehr schmal and fliehend, 
alas Hinterhaupt ist leieht abgeflacht, ohne Stufung. Die Ohren sind gross, plump, 
das linke breiter als das rer die Ohrliippchen fehlen beiderseits; die Nase ist 
plump, die Augen sehen gerade naeh vorwlirts, die Regenbogenhaut ist auffallend 
gross, beiderseits 121/2 mm im Durchmesser, die Pupillen sind rand 6 mm gross. 
Am linken )[undwinkel findet sieh in der Oberlippe ein halbkreisfSrmiger Substanz- 
~r yon 9 mm im Darehmesser, wodurch die Mundspalte erweitert ist. Der 
Gaumen ist sehr sehmal und hoch, spitzbogenfSrmig und mit einem Kiel versehen. 
Die Z~hne stehen sehr unregelmi~ssig, in jeder Kieferhi~lfte befinden sieh 6 Zi~hne 
yon kurzer plumper Besehaffenheit. Der Zahnschmelz reicht an den Schneidez~hnen 
nicht his zur Seheide, so dass iiberall grubige Vertiefungen vorhanden sind. Der 
Hals is~ lung und stark, die Sehilddriise ist vorhanden. Die beiden Schliisselbeine 
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sind nach vorne und oben nahezu winklig abgeknickt, das linke Sehlfisselbein ist 
stark verdiekt. 

Die Wh'belsttute ist im Lendenteil lordotisch, der Thorax ist assymmetriseh, 
seitlich eingedriickt, seine Vorderwand ist derart naeh reehts versehoben, dass 
alle rechtsseitlgen Rippen in der ~r spitzwinklig abgekniekt sind, 
wiihrend links in der/~[ammillarlinie ein stumpfwinkliger Buckel und hinter ihm 
eine 15ffelfiSrmige Impression zu sehen ist, welche bis zur 7. Rippe reicht. Alle 
Gelenke der oberen und unteren .Extremit~ten sind im Zustand spitzwinldiger 
Kontraktur, die unteren Extremit~ten in den Fussgelenken nach rechts rotiert, 
der rechte Oberschenkelknoehen an tier Grenze zwisehen unterstem und mittlerem 
Drittet frakturiert, so dass die beiden Frakturteile einen nach aussen offenen, 
stumpfen Winkel bflden. Die beiden Fra~:tuvsttieke sind gegeneinander verschieb- 
lick Der linke Unterschenkelknochen bildet zwisehen unterstem und mittlerem 
Drittel nach einer alten Fraktur einen naeh hinten offenen rechten Winkel. 

Auf der Stirne herunter his zum Unterkieferwinkel, an den oberen und unteren 
Extremiti~ten, den Schamteilen, auf tier ganzen Rfiekenflaehe, besonders in der 
Gegend der WirbelsiiuIe, 11/~ cm lange reiehliehe Haare. Der Haarwuchs auf der 
behaarten Kopiliau~ is~ reichlich. 

Der linke 0berarm ist ira linken SehultergeIenk naeh vorne verrenkt, der Kopf 
des 0berarmes ist verdickt. Der rechte 0berarmknoehen is~ verbogen. 

Die Schilddriise ist ziemlich gross, die Thymusdrfise ist deutlich naehweisbar. 
Im Unterlappen der linken Lunge ein bohnengrosser, pneumoniseher Herd, 

im Unterlappen der rechten Lunge mehrere erbsengrosse entziindliche Fierde. Das 
Herz is~ sehlaff, ohne Anomalie, die Leber vergrSssert, schlaff, blass, stellenweise 
lehmfarhig. Milz klein, Uterus infantiI. 

Das Sehi~deldaeh ist asymmetrisch im hinteren Anteil, reehts abgeflacht, 
links vorgewSlbt. Die verknScherte Stirnnaht liegt links yon der Mi~tellinie. Die 
Sagittalnaht verl~uft in einen seieh~en, nach rechts gekriimmten Bogen. Die 
Kranznaht vert~uft etwas schr~g yon links hinten nach rechts vorn, ebenso verl~uft 
die Lambdanaht. Die beiden Scheitelbeine im vorderen inneren WinkeI in un- 
gefiihr heltergrosser Fltiche durchscheinend. Mehrere kleine, ungef~hr linsengrosse, 
durehseheinende Stellen innerhalb des Stirnknochens und der Seheitelbeine. Im 
iibrigen sind die Sehiidelknochen kompakt, die "sehwammige Substanz erhalten. 

Die Blutgef~sse in der har~en Hirnhaut, welche gespannt und gtanzend ist, 
sind strotzend gefiillt, sowotfl die arterie]len wie die venSsen. Die Sichelblutleiter 
sind rait locker geronnenem BIu~ eriiiltt. Die haxte Hirnhaut ist dick, an der 
Innenft~che gla~K Die Gef~sse tier weichen Hirnhaut sind stro~zend gefiillt. 

Makroskopiseher Befund des Gehirnes~). 

Das Gehirn ist 353 g sehwer. Der grSsste Li~ngsdurehmesser der beiden Gross- 
hirnhemisph~.ren betriigt 10x/a cm. Die Hinterhauptslappen decken nicht das 
Kleinhirn (Fig. c). Die Grosshirnhemisph~ren schefilen s3~mmetrisch , die Him- 

1) Das Gehirn verdanke ich Herrn Regierungsrat Dr. SchlSss. 
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Fig. :c. �9 

Fi~. d: ~ 
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windungen (Fig. d) und die Win- 
dungen des oberen Seheitell~pp- 
chens sind auffallend ge~i~lCelt: dig-" 
Windungen wenig ausgepri~g~. 

Die Konvexit~it. des Hinter- 
hauptlappens und Sehliifelappens 
zeigt nur zwei Windungsziige, 
deren i~usserer in S-iSrmiger Win- 
dung die Konvexit~it des Okzipita]- 
nnd Temporallappens gegen die 
Innenfii~ehe der Hemisphgren zu 
begrenzt und gegen die unterste 
Stirnwindung hin tibergeht. 

Die untere Fliiche der Stirn- 
]appen (Fig. e) zeigt beiderseits 
emen deutlich ausgeprfigten Sulcus 
cruciatus und normalen Windtmgs- 
:~ypus. Fig. e. 

Mikroskopischer Befund. 
F r o n t a l s c h n i t t e  du tch  das ganze Gehirn.  

Das Grosshirn wurde in eine liickenlose Frontalschnittreihe mittels des Fromme- 
schen Mikrotomes zerlegt und nach den verschiedenen Methoden haupts~ichlich mit 
H~tmatoxilin behande]t. An der Hand der abgebildeten Frontalschnitte. Tar. IVa 
n. IVb, Fig. 1 bis 10. welche eine zweifache VergrSsserung zeigen, will ich die 
Schnittreihe yore Stirnhirn zum Hinterhauptslappen hin dt~rchgehen. 

Die Schnitte wurdel in der Reproduktion ohne mein Wi~sen ]eider um 
]nekr als die ttiilIte verkleiaerL, so dab man bei dieser Art der Reprodnktion 
nur kaum die Faserverh~ltnisse angedeutet finder, start lithographie~ten Ta ~ eln, 
wie in meiuer Arbeit dieses. Archly Bd XXVIII. 

F i g. I zeig~ einen Frontalsehnitt vor dem ]3alkenknie dutch alle drei Stirn- 
windungen (sl, s2 und sa)l), dem Tractus olfactorius (oli). Die grSsste Schnitth5he is~ 
bier 42 ram, die grSsste Schnittbreite 60 ram. Alle drei Stirnwindungen zeigen auf 
beiden Hemispharen einen mi,krogyrischen Bau. die Rinde ist daselbst 2--3 mm 
dick, die Gyri sind stark gefaltet, dfe Tangentialfaserschichte ist abnorm stark aus- 
gesproehen mit einfaeher LupenvergrSsserung deutlieh zu sehen. Die Strahlen- 
kranz~aserung StK, das Cingulum eing, die Balkel)fasern B zum Stirnhh-n sind vor- 
handen, aber relativ wenig massig. Die radi~re Faserung der Markstrahlen ist gering. 
Der fiussere und innere Gennari'sehe Streifen ist wenig vorhanden, meist fehlt er, 
ebenso fehlt das super- und interradiare Flechtwerk. 

Die Blutgefi~sse zeigen keine besonderen Auff~lligkeiten. Die Markbildung ist 
gering. Der Traetus olfaetorius ist beiderseits markhaltig. 

~) Diese und alle folgenden Buehstabenverweisungen zu den Fig. i bis 12 
konnten wegen Z3itmange]s nicht mehr in die Tar. IVa und IVb aufgenommen 
~verden. Anm. d. Verl. 
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Die abnorme starke Tangentialiaserschichte finder sich in den mikrogyrischen 
Windungen. 

Die Zellenelemente der Hirnrinde sind wenig entwickelt, zuriickgeb]ieben. 
Die Markscheiden zeigen ein diinnes Kaliber. 
Fig .  2 zeigt einen Frontalschnitt dutch das Balkenknie, die SchnitthShe ist 

44 ram, die grSsste Schnittbreite 62 ram. Man sieht die drei Stirnwindungen (sl_.~), 
die Orbitalwindtmgen, das Balkenknie B, den Nucleus candatus (S K), den vorder- 
sten Anteil des Linsenkernes (Li) und des Seitenvcntrikels (V), beiderseits denBulbus 
olfactorius (olf). Die drei Stirnwindungcn sind mikrogyrisch, mit einem starken, 
mit freiem Auge sichtbaren Tangentialfaserstreifen. 

Am dorsalen Teil des Balkens finden wit ein doppelt gewutstetes suprakallSses 
L~ngsbiindel, das sich um das Balkenknie frontalw~rts herumschlingt und dann 
auf der vcntralen Seite des Balkenknies erscheint: Ba lken langsb i inde l ,  (sB) 
supraka l l~ses  Biindel  (dieses Arch., Bd. 38, H, 1, Taft I, Fig. 7 u. 8). 

Die medialen Fl~chen der Orbitalwindnngen zeigen einen deutlichen Gennari- 
schen Streifcn. Hirnrinde und Markiaserung verhalten sich so wie an den ffiiher 
geschilderten Schnitten. Die Rinde erscheint unfertig, nicht ausgebildet, die Mark- 
faserung abnorm. 

Ueber den suprakallSsen L~ngsbiindeln finder sich zu beide~ Seiten ein mini- 
maler Gyms supracallosus. 

F i g. 3 zeigt einen Frontalschnitt dutch die drei Stirnwindungen (sl--3), ein- 
seitig dutch den vorderen Pol des Temporallappens T, dan Ventrikel (u den Fornix 
(F), den Nucleus caudatus (S K), den Linsenkern (Li), die inhere Kapsel (c i), die 
~tissere Kapsel (c e), den Tractus olfactorius (olf). Wir finden bier die Stirnwin- 
dungen (s 1 und s2) mikrogyrisch, mit abnormen Tangentialtaserungen und geringer 
Markscheidenbildung. 

In dem der 2. und 3. Stirnwindung entsprechenden Marke finder sich hier 
Heterotopie der grauen Substanz, versprengte I-Iirnrinde (H), beiderseits sym- 
metrisch drei kleine S~ellen, die auf der schlechten Reproduktion nich~ zu sehen ist. 

Der Balken ist ausgebfldet, die Balkenstrahlung in die ttirnrinde ist zu ver- 
folgen. 

Das suprakall~se Balkenl~ngsbiindel ist hier st~irker (s. B.), halbkugelig im 
Querschni~t, die durchschnittenen Fasern sind quer getroffen. 

Der Fornix zieht bier zum Riechfeld abw~rts, dcr Traetus oliaetorius ist beider- 
seits entwickelt. 

Die Capsula interna (e i) ist schmachtig veranlagt und zeigt einen geringen 
Markscheidengehalt. 

Der Sehweifkern (S K) und Linsenkern (Li) sind plump. Das subkall5se 
Marklager zeigt keine besondere Aulfiilligkei~, das re~ikul~ire Stabkranzfeld ist 
auffallend klein. 

In den ~olgcnden Schnitten taucht die vordere Kommissur und der Tractus 
opticus markhaltig auf, sie zeigen keine Besonderheiten. 

Die Markmasse, welche als Hakenbiindel bezeichnet wird (u), taucht auch 
hier auf. 

Der Bogen des Strahlenkranzes ist vorhanden, abet klein. 
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In den mikrogyrischen Windungen verlaufen zahlreiehe abnorme Mark- 
biindelchen bis zur Tangentialtaserung. 

Das Cingulum zeigt nur wenig Markfasergehalt. Der Gefiissplexus im Yen= 
trikel zeig~ niches Auffiillendes. 

Das Chlasma der Sehbahn zeigt ein gewShnliches Verhalten. 
In F i g. 4 sehen wit einen Frontalsehnitt (SchnitthShe 59 ram, Sehnittbreite- 

74 ram) dutch die vordere Zentralwindung (v C) und Stirnwindung und die vordere 
Temporalgegend (~:1)" Die vordere Zentralwindung und Stirnwindung ist mikro- 
gyriseh, mit abnormer Tangentialfaserbildung, das Marklager dieser Windungen 
zeigt noch mehr Heterotopie der grauen Substanz (H), die Inselwindung (I) is~ 
abnorm klein und versehwindet auffallend raseh. 

Der Balken (B) ist ausgebildet, das suprakallose Lfingsbiindel wird flacher, 
es liegt in der Mitre zwischen den beiden kleinen Gyri supraeallosi auI dem Balken. 

Der Sehweiikern (S K) und die drei Linsenkernglieder (L1--3) sehen embryonal 
aus, die Capsula interna (C i) ist sehmi~ehtig. Der Fornix (F) und die vordere Kom- 
missur (C a) zeigten sich faseri~rmer. 

Die vorderen Sehhfigelkerne sind begrenzt, abet wenig ausgebildet. Die 
Hirnschenkelschlinge zeig~ nichts Besonderes, aueh der Plexus chorioideus zeigt 
niehts Abnormes. 

Im Tuber einereum zeigt sieh hier der Faseieulus t~uberis einerei, der 
die Gudden'sehe, Forel'sche und Meynert 'sehe Kommissur bildet,  
riehtig abet die Kreuzung meines Hauben-Zwisehenhirnbiindels (H Z) 
darstellt.  (Siehe Linseflkernsehlinge, Sitzungsberichte der k. u. k. Akademie der 
Wissensehaften in Wien. Mathem. naturw. Klasse. Bd. CXII. Abt. III. Dezember 
1903. S. 94 des Separatabdr. 1) 

In Fig. 5 sehen wir einen Sehnitt dutch die hintere Zentralwindung (h C), 
die Temporalwindung T, den Sehhiigel, roten Kern (r K), Hirnsehenkelfuss (p), 
Cornu Ammonis (CA) und den Nervus eeulomotorius (III). 

Die ganze hintere Zentralwindung (h C) ist beiderseits mikrogyrisch und wenig 
gut abgrenzbar, auch die Temporalwindung (T1) ist mikrogyrisch, in der Markmasse 
finder sieh zahlreiehe Heterotopie der grauen Masse. Die 1. und 2. Temporalwindung 
ist dutch die mikrogyrisehe Bildu~g wenig abgrenzbar. Lobulus fusiformis (fus) 
und lingualis (ling) sind nicht trennbar. Die hintere Zentralwindung und die beiden 
Temporalwindungen sind dureh mikrogyrische Bildungen kaum zu trenfien. 

Der Ventrikel ist nicht iibermi~ssig welt, der Gefi~ssplexus normal. 
Die mikrogyrischen Windungen zeigen abnorme Faserverhiiltnisse, abnorme 

Tangentialfaserung wie auf den fibrigen sehon besehriebenen Schnitten. 
SchnitthShe 58 ram, SchnRtbreite 75 ram, die Rindensubstanz ist ca. 3 mm dick. 
Der Balken zeigt eine gewShnliche Bildung, das suprakallSse Balkenli~ngs- 

biindel wird hier bedeutend flaeher und weniger dif~erenziert, das Cingulum ist 
wenig markhaltig. 

1) Probst ,  Zur Kenntnis der Grosshirnfaserung. Sitzungsbericht der 
k. Akademie d. W., Wien, "corn 10. 12. 1903. - -  Ueber d. Kommissur v. Gudden,. 
Meynert u. Ganser usw. Monatssehr. fl Psych. u. Neurol. Bd. XVII. H. 1. 
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Der Gyrus fornicatus (G f) zeigt eine starke Tangentialfaserschichte. 
Der dorsale (d F) und ventrale Fornix (v F) ist miissig faserreich, die Taenia 

Thalami ist markhaltig, der rote Kern (r K) zeigt die gewShnliehe Form. 
Die Sehhfigelkerne zeigen zuriickgebliebene Zellformen. Der Tractus opticus 

ist beiderseits markhaltig. 
Die Substantia nigra (nig) ist gross, der Hirnsehenkeliuss (p) ist abnorm 

klein, diinn und zeigt wenig markhalt ige Fasern, 'besonders auch im 
Pyramiilenbereich,  wie das die Figur deutlich zeigt. 

Der austretende Nerv. oculomotorius (III) ist markhaltig. 
Das Unterhorn ist miissig .weit, das laterale Sagittalmark (1 S), resp. die 

thalamische und die kortikale Sehbahn sind vorhanden, abet wenig iaserreich. 
Der Gyrus supracallosus ist hier starker als an den vorigen Sehnitten. 
Der Linsenkern (L K) und Schweifkern (S K) zeigen embryonale Zellformen. 
Das Corpus geniculatum externum und das Pulvinar mit der Einstrahlung 

tier Sehbahn ist vorhanden, das Corp. gen. int. ist klein. 
Das hintere, untere L~ngsbiindet, welches naeh meinen Untersuehungen nur 

ein Teil der Sehbahn (laterales Sagittalmark) ist, ist wenig faserreich. 
Das Ammonshorn (CA) zeigt zuriiekgebtiebene Zetlformen. 
Die Strahlung der Schleife in dem Sehhfigel ist m~ssig markreich. 
Das Corpus Luysi, das Meynert'sche Biindel und das Vicq d'Azyt'sche Biindel 

ist vorhanden. 
Die Commissura posterior ist markhaltig. 
In Fig. 6 sehen wit einen Schnitt dureh die hintere Zentralwindung (h C), 

die Temporalwindungen (T1--3), den Gyrus fusiformis (fus) und Gyrus lingualis 
(ling) und das Ammonshorn (C A), den caudalen Tell des roten Kernes (r K) and 
dcm unteren Teil der Briicke (Br), den Sylvi'schen Kanal (S), das Pulvinar (Pu), 
den innern KniehScker (i K). 

Wir sehen bier zahlreiche mikrogyrisehe Bildungen in den hinteren Zentral- 
windungen und Temporalwindungen und zahlreicher Heterotopie im Marklager 
dieser Windungen. Erste und zweite Temporalwindungen sind zu einer zusammen- 
gedri~ngt. 

Die sti~rkere Tangentialfaserschichte ist auch bier ausgepr:~igt, abet nicht mehr 
so m~ieht!g, wie auf deft vorher beschriebenen Schnitten. Die Markstrahlung in die 
Windungen ist gering. Die Tangentialfasersehichte der Rinde des Gyrus ~ornieatus 
is~ stark entwickelt. 

Das suprakallSse Balkenli~ngsbtindel verschwindet in dieser Gegend immer 
mehr, der Gyrus supracallosus ist noeh vorhanden. 

Das Stratum sagittale laterale (I S) ist markhaltig aber klein, der ventrale 
Teil, welcher friiher als Mnteres unteres Langsbfindel bezeiehnet wurde, abet Seh- 
strahlung ist, ist im kleinen Masse vorhanden. 

Der Ventrikel (V), das Unterhorn (U H) zeigen nichts Besonderes, auch der 
Plexus chorioideus (P1) nicht. 

Der Nervus oeulomotorus ist gut markhaltig. Die Schleifensehicht" (s) ist 
mi~ssig entwiekelt, der Hirnsehenkelfuss ist abnorm schma..1, dtinn in allen Anteilen. 

Die Substantia nigra ist breit. 
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Die Pyramiden/asern in der Brfickengegend sind blass, dfinn, wenig ge- 
bi ldet .  

F ig .  7 zeig~ einen Frontalsehnitt dutch die hintere Zentralwindung (h C), 
den Gyrus supramarginalis (marg), die Schl~/enwindungen (T 1 und T2), den Gyms 
iusiformis (fus), den angedeuteten Gyrus lingualis (ling), es sind auch Anteile der 
Kleinhirnrinde getro~fen, der Zweih~igel und die Brfickengegend mit dem dorsalen 
Langsbfindel (h L), die Kleinhirnarme (K S), die Sehleife (s). 

Hintere Zentralwindun~; (h C), Gyrus supra marginalis und Schl~ifewindungeu 
sind stark mikrogyriseh und in ihrer Markmasse zahlreiche eingesprengte graue 
Substanz, bis nahe an den Ventrikelrand. Der Ventrikel und Plexus chorioideus 
ist nieht ver~ndert. Zwischen den eingesprengten grauen Substanzen verlaufen 
unregelm~ssige Mark~aserbiindel. 

Der Gyrus fornieatus zeigt hier noeh eine starke Tangential~asersehieht. 
Das Cingulum ist sehr sehm~ehtig. Das suprakalldse L~ngsbfindel ist ver- 

sehwunden. 
Das laterale Sagittalmark (1 S), resp. die Sehstrahlung ist sehm~ehtig. 
AuK den n~c~sten Sehni~ten teilt sich nun der Balken und bildet das Tapetum. 

Das laterale Sagittalmark wird yon den heterotopen grauen Massen oft ganz ~ver~ 
dr~ngt; entspreehend tier lateralen Seitenwand des Ventrikels, dafiir ist es starker 
entspreehend der Unterseite des Unterhornes. Alle drei Markschiehten Tapetltm, 
inheres und ausseres S~agittalmark sind bier gut zu siehten. 

In der hinteren Zweihiigelgegend iinden wit den Kleinl/irnarm, das dorsale 
L~ngsbfinde], die Sehleife gut markhaltig, die Pyramidenbahn aber klein und fast 
ohne l~ark. Der Br[iekenarm zeigt wenig Markreiehtum. 

Der Nervus troehlearis, trigeminus, abdueens, facialis und acusticus sind gut 
markhaltig. 

In F i g. 8 sehen wir einen Frontalsehnitt dureh das untere (11 S) und obere 
Seheitell~ppehen (o S), den Cuneus (Cu), den Gyrus fusiIormis und lingualis, die Tem- 
poralwindung, das' Kleinhirn und den Gehirnstamm. Die SehnitthShe ist 55 ram, die 
Schnittbreite-78 ram. Wit linden bier das obere 8cheitell~ppchen mikrogyriseh 
verbildet und ebenso aueh die Temporalwindung mit starker Tangentialfaserung 
und in die ~[arkmasse eingelagerter grauer Substanz. Die drei Marklager, das'Tapetum 
(tap), das mediale Sagittalmark (m S) und das laterale Sagittalmark sind vor- 
handen. Die l~arkstrahlung in die Windungen ist sehm~eh~ig. Der Ventrikel ist 
nieht ver~inder~. 

Im Hirnstamm sehen wir den Nervus faeialis (VII), die Kleinhirnstiele (K S), 
alas dorsale Langsbfindel (h L) und die Olivenzwisehensehieht gut markhaltig. Die 
Oliven (o) sind embryonal gebaut. Die zerebrale Trigeminuswurzel ist klein, die 
spinale m~ssig entwiekel~. 

Die Pyramiden (p) sind kaum vorhanden, undes  finden sich nur wenige 
sehm~ehtige Fasern ira Pyramidenareal. 

In F ig .  9 sehen wir einen Frontalschnitt dutch die Seheitell~i, ppchen, oberes 
(o S) und unteres (u S), die mikrogyriseh verbildet sind, und deren Markmasse 
viel eingespre.ngte graue Substanz enthalt, der Praeeuneus ist dfirftig entwiekelt, 
Lobulus fusiformis (Ius) und lingualis (ling) sind sehr einfaeh. Die SehnitthShe ist 

Archly f. Ps~chiatrJe. Bcl. 59. Heft 2/3~ 41 
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55 ram, die Sehnittbreite dutch das Kleinhim 80 ram. In der Rinde der Fissura 
calcarina (calc) finder sieh ein Gennari'scher Streifen. Tapetum (tap), inneres (i 8) 
und laterales Sagittelmark (1 8) ist zu unterscheiden, doeh sind die Markmassen, 
die.lateral am Unterhorn liegen, dutch die versprengten grauen Massen sehr zur 
Seite gedriickt. 

Die Rinde des oberen und unteren Scheitellappchens zeigt noch st~rkere 
Tangentialfasersehichten. 

Ira Kleinhirn sehen wit die Kerne Nucleus dentatus (dent) lind die iibrigen 
Kleinhirnkerne entwickelt. 

Im Gehirnstamm iinden w:ir die O[iven (o) entwickelt, die StriekkSrper (St), 
das dorsale L~ngsbiindel (h L), die Olivenzwischenschiehte Fascieutus solitarius (t s) 
markhaltig, die Pyramidenbahn fast fehlend, blass, schmiichtig. 

Welter kaudalwiirts kommen wit zu einem Frontalschnitt, den F i g. 10 re- 
pri~sentiert. 

Aui den folgenden Schnitten sehen wir die Okzipitalwindungen klein und 
mikrogyriseh mit der mikrogyrischen Temporalwindung zusammenh~ngend. Auch 
der Cuneus und Gyrus lingua[is erseheinen gegen den Okzipitalpol zu mikro- 
gyrisch. 

In F i  g. 10 sehen wir einen Frontalselmitt dutch die okzipitalen Enden der 
Grosshirnhemisph~iren, dutch das Kleinhirn, mi~ dem Nucleus dentatus und das 
verl~ngerte Mark. Die SchnitthShe yon den Pyramiden (p) his zur Rinde des oberen 
Scheitell~ppehens ist 53 ram, die Sehnittbreite dureh das Kleinhirn 82 ram. Alle 
RindenanteiIe, die mn das ~usserste Ende des Unterhornes herum gelegen sind, 
sind mikrogyrisch, aueh die Rinde der Fissura calearA'na. Das zentrale Sehfeld ist 
nur in den frontaleren Par~ien etwas normaler gebildet. 

Die Tangentialfaserung ist am ganzen Okzipi~alpol sti~rker, die Markfaserung 
abnorm, zwischen den eingesprengten grauen Markfasern sieh veriiste:nd. 

Die Markmasse des Kleinhirnes ist entspreehend markreieh. 
Der Nervus hypoglossus is~ markhaltig. In der Medulla oblongata sind nur die 

Pyramiden dutch ihre abnorme Kleinheit und blasse Fi~rbung auffallig. 
Strickkiirper (S K), Olivenzwischensehichte, Goll'scher und Burdach'seher 

Strang zeigen keine Auff~lligkeiten. 
Fig .  11 u. ] 2  zeigen Riickenmarksquerschnitte mit fast marklosen Pyra- 

midenfasern. 

Fa l l  2. 

Mikrozephalie mit Mangel der Kommissurenfasern des Balkens~ Mikro- 
gyrie mad Heterotopie der grauen Substanz. BalkenlitngsbiindeL 

Die 13 Jahre alte A. S. wurde 1896 in die Landes-Pflegeanstalt in Gugging 
wegen Idiotie aufgenommen. Ihr rater  war dem Trunke ergeben. Sie litt an 
Kontrakturen der Beine and hat hie zu gehen vermeeht, sie vermochte nur im 
Kindersessel zu sitzen oder am Boden zu liegen. Das SprachvermSgen war nieht 
entwiekel~, sie reagierte auf keinen Zusprueh und verstand niehts vom Gesprochenen. 
Zusagende Nahrungsmittel erkannte sie, missliebige wies sie zuriick. Sie sass meist 
ruhig, s~umpfsinnig in ihrem Sessel, zeitweise schrie sie heftig und war erregt und 
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zornmiitig, besonders bei Reinigung und Kleiderweehsel. In ihrer Erregung biss 
sie sich meist in den linken Vorderam, der viele Narben zeigte. 

Sie stierte mit finsterem Gesichtsausdruck vor sich bin, der sich nur bei Dar- 
reiehung yon Nahrungsmitteln aufhellte. Sie musste vollst~ndig gepflegt werden, 
der Nahrungsaufnahme setzte sie oft Widerstand entgegen. Sie musste gespeist 
werden und war immer unrein. Alles, was sie erreichen konnte, suchte sie zu zer- 
beissen. 

Oefters traten tagsiiber ep i lep t i sche  Anf~lle auf. Sie salivierte stark, mit 
dem Kopfe maehte sie immer wiegende Bewegungen. 

Beide untere Extremitiiten zeigten eine spRzwinklige K o n t r a k t u r  mit 
stark vorspringenden Sehnen der Adduktoren der Obersehenkel und der Beuger 
der Unterschenkel. Der reehte Arm zeigte eine spitzwinklige Kontraktur im Ell- 
bogengelenk. Die Extremitiiten waren atrophiseh. 

Der Sehiidelumfang ist 50 era, die Stirne ist steil. Es besteht Strabismus 
convergens, das Gebiss ist schleeht. 

In der Folge warden die epfleptischen Anialle hiiufiger, es traten Durchfiille 
und Bronchitis auf. Am 12. 5. 1898 ging die Kranke im Status epilepticus zugrunde. 

Obduktionsbefund. 

Das Gehirn wog 1030 g, die zarten Hirnh~ute waren etwas hyper~imisch, der 
Balken fehlte vollkommen, in dem auseinandergetrennten Hirnspalt war start des 
Balkens der Plexus chorioideus vorliegend. Die vordere und hintere Kommissur waren 
vorhanden, die Commissura mollis und die GewSlbekommissur fehlten. Start des 
Balkens findet sieh beiderseits ein Balkenl~tngsbfindel. 

Die Windungen an der medialen Fl~ehe der rechten Hemisph~ire sind ein- 
tSn]g, plump und laufen gegen den Ventrikelrand in ein Konvolut yon mikro- 
gyrisehen Windungen aus. Der Gyrus trontalis superior und centralis posterior 
zeigen ebenfalls in beschranktem Masse Mikrogyrie, im Marke des rechten Okzipital- 
lappens finder sich Heterotopie grauer Massen. 

In der linken Hemisphiire linden sieh makrogyrische und mikrogyrisehe 
Windungen, besonders im hinteren Gebiete des Parazentralli~ppchens und Cuneus. 

Die frontookzipitale L~inge des Gehirnes war im gehiirteten Zustand 16,2 cm, 
die Entfernung Temporalpol--Okzipitalpot 11,4 cm, Frontalpol--Okzipitalpol mit 
Messband am oberen medialen Rande der Hemisphere entlang gemessen 22 cm, 
ffontalpoloberes Ende des Sulcus Rolandi 15,2 em, frontalpoloberes Ende der 
Fissura parieto-occipitalis 19 cm, die L~tnge des Suleus Rolandi war 9 cm. 

Linke Hemisph~tre. 

f Der oberste Teil der h.interen Zentralwindung, die untere H~ilfte der -r 
Zentralwindung, die Pars opercularis, der Fuss der zweiten Frontalwindung und 
die angrenzenden hintersten Tefle der obersten Frontalwindung sind mikrogyrisch. 
Die Temporalwindungen sind breit gebildet, ebenso die vorderen Anteile des Para- 
zentralliippchens. Der riickwiirtige Teil des Parazentralliippchens, die Pattie des 
Cuneus an der Mantelkante ist mikrogyri~ch. 

41" 
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Die orbitale and mediale Fli~che des Stirnhirns zeigt besser gebildete Win- 
dungsziige. 

Die hinterc Zentralwindung ist am oberen Ende mikrogyrisch, im unteren 
Verlaufe gut entwickelt. 

Der Lobulus paracentralis und der Zwickel sind mikrogyrisch, Gyrus supra 
marginalis und angularis sind gutgebildet, ebenso die drei Okzipi~alwindungen and 
Schti~fewindungen. Der Uacus und Lobuhs lingualis sind breit und plump. 

Der Gyrus fornicatus is~ nut in seincn vordcrstcn Anteilen angedeutet. 
Nur eia 1 cm langer Tell am Polder ersten Temporalwindung ist mikrogyrisch. 

Rechte  Hemisphiire .  

Die rechte Hemisphiire ist e,wins grSsser tmd'schwerer, die Differenz ist 100 g. 
Es finden sich dasetbs~ wen!ger mikrogyrische Par~ien. Die vordere Zentralwindung 
ist breiL dick und plump, die hintere Zentralwindung schmM, im oberen Dfittel 
mikrogyrisch. Von der obersten Stirnwindung is~ nut die riickwiirtigste Par~ic 
mikrogyrisch, vom Parazentrallhppchen der unterste Tell. 

Mikroskopisehe Gehirnschnitte~). 
Die linke Hemisphere wurde auf Frontalschnitten, die rechte Hemisph~ire 

aui Horizon~lschnitten in liickenlosen Sericn untersuch~. Start des Balkens findc~ 
man am Ventrikelschli~z nut den Fornix vor, lateraldorsal das Balkenlangsbiindel, 
welches die dorsale Begrenzung des Seitenventrikels bildet, start der normalen 
Querfasenmg des Balkens. Das Balkenl~ingsbiindel besteht aus sagittalen Fasern. 

An der oberflhchlichen ]Rindenschichte der mikrogyrischen Paxtien ist d.as 
Auitreten einer starken, mi~ freiem Auge sichtbaren Tangentialfaserschichte zu 
bemerken. 

Die oberfl~chliche Markfaserschichte des Gyrus fornicatus und Gyrus hippo- 
campi, die Randbogenfasern sind stark ausgepriigk 

D er S chweffkern ist plump, gross, das Hemisphiirenmark is~ dutch eingesprengte 
graue Massen steltenweise verdriingt. 

Der H]rnschenkelfuss ist wenig faserreich, diinn und schmiichtig, besonders 
jene Fasern, welche in die innere Kapsel eingtrahlen. 

Die Ventrikel simt nich~ erweiter~, a:n der la~eraleu Wand des Unterhornes 
finder sich He~ero~opie der grauen Subs~anz. 

Dutch den v~llsti~ndigen Mangel des queren Balkcns finder man am Ventrikel- 
schlitz nut den Fornix vor, neben dem BaIkenl~ngsbiindel (siehe dessen Beschrei- 
bung dieses Archly, ]~d. 34, H. 3). Derdem Gyrus fornicatus entsprechende Win- 
dungszug reicht bis nahe an den Sehhiigel, so class der Eingang in den Seitenven~rikel 
ein schm~gler Schlitz ist. 

Am Horizont~lschnftt durch die rcchte Hemisphiire linden wir den vorderen 
Anteil des Parazeatrallitppchens mikrogyrisch. 

Das Balkenllingsbiindel ist am Vorderhornrande stark entwickelt, es sammelt 

1) Siehe Tafel XVtI--XXII dieses Archivs. Bd. XXXIV. 
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hier die Fasern aus den Stirnwindungen, am hinteren Abchnittc des Ventrikels 
erhi~lt es Fasern aus den Zentralwindungen und dem Sckeitelli~ppchen. 

Im hinterea unteren L~ingsbiindel, das die Sehstrahlung des Sagittalmarkes 
bfldet, finden wit heterotope graue.Massen, die aus grossen Ganglienzellen yon un- 
regelmi~ssiger Form bestehen, ferner aus runden Zellen, wie sie in der mblekul~ren 
Schichte der Rinde zu treffen sind. 

Das Kieinhirn ist als Ganzes etwas klelner. Die Pyramidenfasern sind wenig 
faserreich, besonders die linksseitigen, entsprechend der kleinen linken Hemisphiire, 
sind in der Entwicklung zurfickgeblieben. 

In der Hirnrinde sieht man eine abnorme Markfaserverteilung, die Rinde der 
mikrogyrischen Windungen ist ira allgemeinen dfinner, die molekuliire Sehicht ist 
dfinn, mit einigen sp~rlichen runden Zellen. Die zweite und dritte Rindenschieht 
kann kaum getrennt werden, da alle Zellen ahnliehe kleine Pyramidenzellen auf- 
weisen. Grosse Pyramidenzellen sind in der mikrogyrischen Windung nut selten zu 
linden. Die Schichten sind zellenarm, die Zellen stehen weir auseinander und 
zeigen unregelmiissige Formen und sehen verkiimmert aus, die Umrisse des Proto- 
plasmas der Nervenzellen sind unregelmiissig. 

Die Schich'tung in der mikrogyrischen Windung ist eine oft ganz unregel- 
mi~ssige, ver worfene, besonders dutch die abnorme Faserung bedingt. Statt der 
oberfliichlichen Molekularschieht finde~ man oft mehrcre Lagen yon Markfasern, 
welehe wie die Tangentialfasern verlaufen. Die Rinde ist im allgemeinen sehr 
gef~ssreich. Die Tangentialfasersehichte wie der ~ussere und innere Baillarger'sche 
Streifen zeigen abnormea ~arkfasergeh.alt. Der Gennari'sche Streifen besteht aus 
dicken ~arkfasern, start der diinnen Tangentialfaserschiehte finder man oft eine 
dicke Lage, welehe die Rinde de~ mikrogyrisehen Windungen iiberzieht. Die Mark- 
fasern der Rinde sind oft dick, plump, yon rosenkranzartigem Aussehen. 

Von diesen Markfaserlagen werden die Schiehten der mikrogyrischen Hirn- 
rinde unregelmi~ssig durehzogen. Zv4schen den oft sehlingenfSrmig und wellen- 
fSrmig verlaufenden Markfaserbiindeln der ttirnrinde finder man kleine Pyramiden- 
zellen und kleine runde Ganglienzellen. 

Die Markstrahlen erseheinen im allgemeinen verringert. 

Fa l l  3. 

Mikrozeph~lie mit~Makrogyrie, ohne Heterotopie der ~grauen Substanz. 
SaprakallSses L~ngsbiindel, Verkiirzung des Balkens. 

Die 31/.zj~ihrige F. S. war vom 17. 1. 1901 his 20. 2. 1901 in der Pflegeanstal~ 
in Gugging. Die Eltern und die vier Geschwister des Pfleglihgs waren gesund. 
Die Schwangersehaft der Mutter verlief in gewShnlicher Weise bis zum 7. Monate. 
Von da an stellten sich Sehmerzen im Uterus ein, und yon  da an s i s t i e r t e  das 
W a c h s t u m  des Kindes .  Die Geburt dauerte etwas l~nger, das Kind wurde 
kiinstlich erni~hrt, die Weiterentwieklung war eine sehr langsame, die ersten Ziihne 
kamen erst nach einem Jahre. 

Das Kind war im November 1900 77 cm lang und 6400 g schwer, der Sch~tdel 
war mikrozephal, yon 32 cm Umfang. Es bestand eine Kyphoskoliose, die unteren 
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Extremitiiten wurden an den Leib angezogen gehalten. Das Kind war idiotisch, 
s~umpisinnig, es h~irte Gerausche, sab aber nieht tro~z Fehlen einer Augenerkran- 
kung. Es bewegte sieh lebhaft und viel und zeigte Speiehelfluss. 

Die Stirae war schmal, fliehend, die 0hren'weit abstehend, der L~ngendurch- 
messer des Sehiidels war 11 cm, der Querdurehmesser 9 cm. Der Ern~ibrungszu- 
stand war schlecht, die Haut welk, das Unterhautzellgewebe spiirlich, die Muskulatur 
sehwaeh entwiekelt. 

Die Sprache'fehlte ganz, das Kind nahm keine No~iz yon der Umgebung. 
Die Bewegungen beschrankten sieh auf Kratzbewegungen der H~inde. 

Bis Februar 1901 zeigte das Kind eine gu~e Ess]ust und ruhigen Schlaf, sp~tter 
nahm es wenig Nahrung, sehlie~ schlecht und schrie, es trat Erbreehen und DiarrhSe 
auf, am 18. 2. 1901 Zuckungen im reehten Fazialisgebiet und in den Muskeln des 
reehten Oberarmes, die dutch zwei Tage bis zum Exitus letalis anhielten. 

Obduktionsbefund. 

Der KSrper ist 80 cm lang, der Sch~del-zeigt keine pri~maturen Synostosen, 
die harte Hirnhaut war etwas dicker, schlaff, die weiehen Hirnh~ute durchsichtig, 
blutreieh. Das Gehirn wog 195 g und war in den Windungen yon 15talem Win- 
dungs~ypus. 

Die Thymusdrfise ist erhalten. Magen und Darm zeigten die Zeichen eines 
aku~en Katarrhes. 

Das Gehirn. 

Das Gehirn wog 195 g, die fron~ookzipitale L~nge war 9,5 cm, der Abs~and 
der Temporalpole 8,1 cm, die Entfernung yore F~ontalpol zum Okzipitalpol am 
oberen medialen Rande der Hemisphare gemessen 11,9 cm. 

Das ganze Gehirn war klein, sehr einfach gebaut, die Hinterhaupts]appen 
bedeekten nicht das Kleinhirn und'liessen dessen hintere H~lfte frei, das Kleinhirn 
war steiler zur Basis geste]l~, die Verkiirzung des Hin~erhaup~lappens f~llt besonders 
in die Augen. 

Die Sylvi'sche Furche zeigt keinen aufsteigenden und keinen horizontalen 
Schenkel, die Fissura irontalis superior und inferior ist klein, ebenso die Fissura 
praeeentralis. Eine zusammenhiingende, einfache, plumpe Windnng umrahmt 
hakenfSrmig die Sylvi'sche Furehe und bildet eine ununterbrochene Windung des 
Operkulums und der ersten Schl~fewindung. 

Die Windungen des Gehirns sind einfach, plump, makrogyrisch. Die Zentral- 
furehe ist weir gegen das Stirnhirn geriiekt. Die Stirnwindungen h~ingen direkt 
mit der vorderen Zentralwindung zusammen. Die letztere geht um das untere Ende 
der Zentralfurehe ununterbroehen in die hintere Zentralwindung fiber. Die Insel 
besteht aus einer einfaehen, plumpen, makrogyrischen Windung. 

Scheitetli~ppehen, Hinterhaupts- und Schli~felappen sind symmetrisch gebilde~. 
Die Fissura parieto occipitalis reieht weir in die laterale Flache der Hemi- 

sphaere. 
Der Hinterhauptslappen besteht nut aus einer makrogyrischen Windung, die 

durch eine leiebte Fissur zwei Abteilungen zeigt. 
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Der Lobulus lingualis und fusiformis beste~hea aus einem plumpen makro- 
gyrischen Windungszug. 

Das Kleinhirn ist klein, einfaeh gebaut und steil gestellt. Das ganze Gehirn 
wurde in eine lfickenlose Frontalschnittreihe zerlegtl). 

Die ganze Markmasse ist wenig entwickelt, zuriickgeblieben. Die Mark- 
seheiden sind diinn und zeigen, dass die Markbfldung nicht ordentlieh vor sich 
gegangen ist. Tangentialfasern sowle der Gennari'sehe Streifen, das interradi~re 
und superradi~re Flechtwerk fehlen im Stirnhirn. U-fSrmige Fasern sind sparlich. 

Ueber die Mitre des Balkens finder sieh ein l~ngsverlaufendes suprakallSses 
Biindel, das 1 mm fiber die anderen Balkenfasern erhaben ist, ~lmlich wie im 
Falle 1. Im Hinterhauptslappen, we das Splenium fehl~ und der Balken sagittal 
geteilt ist, lAsst sich das suprakallSse Btindel in das Tapetum veriolgen. Es ent- 
sprich~ dem u des Balkenl~ngsbfindels im ,balkenlosen" Gehirn. Nach 
vorne gegen das Stirnhirn zu lieg~ das suprakal]Sse LAngsbfindel um das BalkeR- 
knie herum auf dessen Un~erseite. 

Stabkranz und innere Kapsd zeigen einen geringen Markfasergehalt, nur 
die Fasern zur vorderen Zentralwindung sind besser entwickelt. 

Den besten Markfasergehalt zeigt noeh die vordere Zentralwindung, es sind 
da Tangen~ialfasern, super- und interradi/~res Fleehtwerk vorhanden. In der Rinde 
der hinteren Zentralwindung, des Seheitell~ppchens und Hinterhauptlappens ist 
keine Tangentialfaserung, kein Gennari'seher Streifen, die Radi~rfaserung ist 
gering. In der Fissura ealcarina ist ein kleiner Gennari'seher Streifen angedeutet. 

Der kaudale Teil des Balkens trenn~ sieh frfihzeitig in zwei Balkenl~ngsbfindel, 
die sagit~al verlaufen. 

Hirnrinde. 

Im Stirnhirn land sich fiberall eine dicke molekulare Schiehte mit wenig rund- 
lichen Zellen, die weir voneinander abstehen.. Die kleinen Pyramidenzellen waren 
yon geringerer Zahl und wenig Differenzierung. Die grossen Pyramidenzellen waren 
spi~rlich, ihre Kerne gross, das Protoplasraa klein mit wenig Nissl'sehen KSrpern. 

In der vorderen und hinteren Zentralwindung land sich eine dicke molekuli~re 
Schiehte, die Schichr der kleinen und grossen Pyramidenzellen unterschied sich 
wenig, auch die 4. und 5. Zellsehiehte ging ineinander allmiihlieh tiber. Die Zellen 
waren wenig difierenziert und in ihrer Entwicklung stehen geblieben, der Kern 
der Pyramidenzellen war gross, das Protoplasma sehmat. 

Die vorliegenden drei genau studierten FAlle yon wahrer Mikrozephalie 
geben fiir die Lehre der Entwieklungshemmungen manehe Anhaltspunkte, 
die ich in kurzer, sehr gedrAngter Weise wiedergebe. 

Wenn sieh auch die Ursachen der beschriebenen Entwicklungshem- 
mungen des Gehirnes aus verschiedenen Komponenten zusammensetzen, 
mi~ssen wir doch in diesen FAllen an EntwicklungsstSrungen des Eies in 
~riiher Zeit denken, wodureh spAter ein relativer Stillstand im Waehstum 

1) Siehe die Tafeh dieses Archivs. Bd. XXXVlII. Tafel I - -III .  
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auftritt. Gewiss spielen Alkoholismus, Lues, lnfektioiaskrankheiten, Ver- 
~nderung des Oval iums und des Uterus eine gewisse :Rolle. Ausschlaggebend 
ist aber doeh die abnorme Keimentwieklung, wie das die Anatomie der oben 
beschriebenen Fhlle beweist; namentlieh die Heterotopie  der grauen 
Sub s~anz gibt dafiir Anhaltspunkte. -- Im chitten der beschriebenen F~lle 
sehen wit, dass das Waehstum des FStus in der Schwangersehaft auffallend 
sistiert und die Entwieklmlgshemmung sich deutlieh macht. H e r e d i t ~ r e 
Verh~ltnisse linden wit in unseren Fi~llen eine geri~gere Rolle spielen. Im 
Falle 1 sehen wir abet aueh Blutsverwandtschaft der Eltern. 

Eine auffallende Begleiterscheinung der Entwicklungshemmang dee 
Gehh'nes ist in allen oben besehriebenen F~llen die R a c h i t i s, die in sehwer- 
stem )$asse dabei vorkommt. Offenbar hiingt die Raehitis in engem Zu- 
sammenhang mit der allgemeinen Entwieklungshemmung. 

Infolge der Entwieklungshemmung des Gehirnes bildet sieh Mikro- 
zephalie, ~ikrogyrie, ~dkrogyrie, Heterotopie der grauen Substanz, Ent- 
wicklungshemmung der Gehirnrinde und der ~arkfasern, abnorme An- 
ordnung der Balkenfasern, Kleinheit des ganzen Gehirnes, manchmal mit 
Bevorzugung des S t i r n l a p p e n s  und H i n t e r h a u p t l a p p e n s .  

Klinisch selaen .wir Idiotie.mit verzSgerter allgemeiner Entwicklung, es 
treten friihzeitig epileptische Anfi~lle, Kontrakturen, UnmSglichkeit zu 
sitzen oder zu gehen, Sprachmangel, kortikale Blindheit, Unverm6gen zu 
saugen und zu sehlucken auf, welche Symptome auf die Entwieklungshem- 
mung des Gehirnes, und zwar der Hirnrinde, abnorme Anlage aller Ganglie~- 
zellen und der Entwieklungshemmung der )garkfaseral zu beziehen sind. 

Wir linden die oben besehriebenen abnormen Verh~ltnisse der Gafiglien- 
zellen in der Hirnrinde, die abnorm verstreuten Ganglienzellen in der ~ark- 
masse, wit finden abnorme Verh~ltnisse der ~arkfasern, die in der 3gark- 
blldung zurtickbleiben, abnorme Tangentialfasersehiehten, abnorme Bil- 
dungen des Gennari'sehen Stleifens, des superradi~ren nnd interradiiiren 
Fleehtwerkes. DiG Tangentialfasern sind oft stellenweise abnorm die]at an- 
gelagert, besonders in den mikrogyrisehen Windungen, h~ufig aber ~usserst 
gering. Gennari'seher Streifen, super- und interradi~es Flechtwerk fehlen 
oft. Die Radi~fasern sind oft sp~rlieh und marklos. 

In der Rinde linden sich wenig ausgepr~gte Ganglienzellen m]t embryo- 
nalen Ankliingen, mit sehmalem Protoplasma und grossem Kern, die Pyra- 
midenzellen sind sp~lieh, wenig ausgebildet, es linden sich zahlreic]m spindel- 
fSrmige Zellen. 

Bei der abnormen Kleinheit und geringem Gewiehte des Gehirnes mit 
h~ufiger Verkiirzung des Stirnhirnes und des ttinterhauptlappens finden 
wit Freiliegen des Kleinhirnes und abnorm steile Lage desselben. 

Die Windungen des Gehirnes sind meist sehr einfaeh, fStal, oft rudi- 
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mentor, die Insel kann freiliegen. Der Balken ist meist verkiirzt oder in 
abnormen L~ngsbtindelh angeordnet. 

Die Pyramidenbahn ist oft sehr markarm, wie das aueh Anton und 
Monakow besohrieben. 

Die Entwicklungshemmung kann am ganzen Gehirn gleichmiissig sein 
wie im Fall 3, so class eine gewisse Symmetrie des Gehimes gewahrt ist und 
aberaJl der Urtypus der normalen Farchungs- und Windungsverh~ltnisse 
nachgewiesen werden kann. Bei mlgleiehm~.ssiger Entwicklungshemmung 
des Gehirn~s bei wahrer Mikrozephalie kSnnen einzelne Hirnwindungen 
abnorm sehleeht ausgebildet sein. Longitudinal geriehtete Windungen 
kamen in den oben gesehilderten F~llen nicht vor, ~ ingazzini besehreibt 
allerdings solehe Windungen bei Mikrozephalen nach dem Typus der Wieder- 
kauer. 

Furehungsmodifikationen bei ~ikrozephalen warden frtiher vielfaeh 
als eharakteristische bezeichnet (Affenspalte, paralleler Verlauf der Fissura 
pariet.o occipitalis und der Calearina, Ueberbrtickung der Fissura Rolandi: 
~angel des Pedunculus cunei), doch shld das nur Vergnderungen von rein 
formalem Werte, wie dies aueh P fisher betont. Das gleiche ~lt beziiglieh 
der Konftuierung der Furchen. Abhi~ngig sind alle diese Ye~hiiltnisse nur 
yon der Art und Weise des Wachstumes und der Entwieklungshemmung 
des Gehirnes. Davou ist auch die ~ikrogyrie und Heterotopie der gauen 
Substanz abhgngig, die so hgufig bei Entwieklungshemmungen (~ikro- 
zephalie) vorkommen. 

Im Falle 2 und 3 finden wir auch makrogyrische Windungen bei Ent- 
wicklungshemmungen des Gehirnes. 

Bei den wahren mikrozephalen EntwiekIungshemmungen kann wohl 
nieht yon elnem Riiekfall in den Affentypus (Wagner, Yogt, l~ingazzini) 
die Rede sein; die wahre llfikrozephalie ist ein Stehenbleiben auf embryonaler 
Stufe, und das weitere Waehstum geht in abnormer Entwicklung teilweise 
noeh welter. 

Pr~aature Synostosen (\rirehow) komlten in meinen F~len nieht als 
Ursache der Mikrozephalie getten, ebensowenig die Engo des Canatis carotieus 
(Joseph, Aehy, Zoja, ]3ischoff, Jensen). Die Sehi~delanomalien 
(Synostosen) sind wohl nieht Ursache, sondern Folge einer mangelhaften 
Entwieklung des Gehirnes. Ob, wie Klebs meinte, der abnorm starke intra- 
uterine Druek die Hemmung der Gehirnentwieklung bedingt, muss noeh 
dahingestellt werden. Aueh die mangelhafte Entwieklung der Keilbein= 
fliigel und des Felsenbeines (,,Sehlgfenenge") als Ursache der Wachstums- 
hemmung ist sehr fraglieh. Chronisehe Enzephalitis (Sr Keller), 
hleningitis (Karlow) als Ursaehe der ~ikrozephalie sind ~ieht geher naeh- 
weisb~. 
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Die yon Rtidinger beschriebenen Mikrozephalenhirne sprechen eben- 
falls ftir ein Stehenbleiben des Entwicklung des Gehirnes in der FStalzeit. 
StSrungen in der Keimanlage sind wohl vor allem anderen als Ursache zu 
bertieksiehtigen. 

Die Enge der Karotiden bei Mikrozephalie ist wohl nur ein gelegent- 
licher Befund, abet nicht die eigentliche Ursache der wahren Mikrozephalie. 

Wie im Falle 2 fand auch Rfidinger bei )~ikrozephalie Balken- 
mangel. 

Bei wahrer Mikrozephalie kiinnen einzelne Sinnesorgane funktionslos 
bleiben, so im Falle 3 der Gesichtssinn, im Falle Frigerio sehien nur das 
GehSr zu funktionieren. 

Da die Knochenbildung des Sch~dels keine prim~re Ursache der Y~ikro- 
zephalie ist, sind aueh die ausgefiihrten Operationen (Kraniektomie) bei 
Mikrozephalie ohne gtinstigen Edolg gewesen (W. Reen). 

L o mb r o s o will psychische Einflfisse w~ihrend der Graviditiit i~tiologisch 
verwerten, doch sind solehe gar nicht beweisbar. 

Im Falle 3 war eine 3. Frontalwindung ebenso wie im Falle ~ a r c h a n d  
vorhanden,entgegen der Ansicht vonBischoff; Rfidinger undGiacomini. 

Aueh Hansemann land seine beiden Fiille yon ~[ikrozephalie mit 
Rachitis verbunden, wie das aueh in meinen oben besc~nriebenen F~llen war. 

Aueh ~ ingazz in i  1) land )farkarmut und Zellenver~nderungen in 
seinem Falle wen ~[ikrozephalie, allerdings zeigte dieser Fall aueh erworbene 
pathologisehe Prozesse. Supra- und intraradi~res Flechtwerk und Radi~- 
biindel waren mangelhaft entwickelt, die Pyramidenzellen fehlten fast ganz, 
spindelfiirmige Zellen und Zellen mit abgerundeten Enden waren zahlreich. 
Aueh dieser Fall war mit Raehitis verbunden. 

Auch I tommarberg,  Fonazoli  und ~onakow fanden die Ganglien- 
zellen der Hirnrinde bei ~ikrozepha]ie vermindert und nnvollst~ndig ent- 
wickelt. 

Aueh im Falle yon )~onakow 2) fand sich bei ~Iikrozephalie kortikale 
Blindheit. Die Tangentialfasern fehlten. 

l~akrogyrie, ~ikrogyrie sowie Heterotopie der grauen Substanz sind 
bei den drei besehriebenen Fiillen der husdruek der Entwicklungshemmung 
und Wachstumsst(irung der Keimanlage. 

Im Falle 3 fehlte das Balkensplenium, und start dessert trat eine sagittale 
Teilung des Balkens ein, zwei Balkenl~ngsbiindel gingen ins mediale und 
laterale Tapetum des Ventrikels fiber. 

Im Falle 2 fehlten die Kommissurenfasern des Balkens vollstiindig, 

1) ]~onatsschr. f. Psych. Bd. 7. S. 429. 
2) Dieses Archiv. Bd. 31. S. 845. 
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dafiir waren zwei Balkenliingsbiindel angeordnet. Auch die Koramissuren- 
fasern des Fornix ~ehlten. 

Auch im Falle 2 handett es sich um Mikrozephalie mit Mikrogyrie, 
Heterotopie und Balkenmangel, es fehlte das SpraehvermSgen, die Kranke 
litt an epileptisehen Anfallen und litt an Kontrakturen der Extremit~iten, 
Strabismus eonvergens und zeigte den Zustand der Idiotie. 

Wie im Falle 2 der ganze Balken in zwei Liingsbiindel geteilt war, im 
FaUe 3 der kaudale Tell des Balkens in zwei Lgngsbiindel geteilt war, so 
zeigt aueh der Fall 1 abnorme Ziige im Balken verlaufend, die als die oben 
beschriebenell suprakal tSsen Liingsbiindel in der ]~ediallinie dem 
Balken zwisehen beiden Gyri supracollosi aufgelagert sind und oralw~ts 
um das Batkenknie bis auf dessert Unterseite und kaudalw~rts ins Tapetum 
gelangen. 

Diese suprakallSsen Li~ngsbiindel zeugen yon der abnormen Faserung 
des Balk ens bei wahrer Mikrozephalie und bilden vieUeicht eine Unterstufe 
der Balkentrennmlg in zwei Lgngsbtindel. Das suprakall0se Balkenlgngs- 
biindel (s. B.) ist auf den Abbildungen der Frontalsehnitte zu sehen. 

Im Falle 1 sehen wit aueh einen sehr geringen ~arkfasergehalt der 
Pyramidenbahn, der  Hirnschenkelfuss ist abnorm klein. Die motorisehe 
Rindem'egion ist abnorm gebildet, ebenso die Pyramidenbahn, und kliniseh 
zeigten sich Spasmen und Kentrakture~l der Extremit~ten. 

Uber die normale und pathotogisehe Hirnhtrehung hat in jtingster 
Zeit S c h a f f e r 1) in einer sch(inen Arbeit berichtet. 

Die Gehirnanlage bei den beschriebenen Fiillen yon wahrer ~ikrozephalie 
ist~ demnach eine sehon ill der Keimentwicklung begonnene abnorme, wie 
das die Anatomie der Fglle zeigt, die Heterotopie der grauen Substanz, 
die abnorme Ganglienzellen-, Rinden- und Markfaserentwieklung und die 
damit verbundene Entwicldungshemmung des Wachstumes des Gehirnes. 

1) Hirnpathologische Beitrage d. Universi~i~t Budapest. 1917. Verlag v. 
J. Springer, Berlin. 
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