XXX.
Zur Kenntnis
der Entwicklungshemmungen des Gehirnes.
Von
M. Probst, Wien.
(Hierzu Tafeln IVa und IVb und 5 Textfiguren.)

Im folgenden bringe ich einige genau untersuchte Falle von sogenannter
wahrer Mikrozephalie, welche zur Lehre von den Entwicklungshemmungen
des Gehirnes einen kleinen Beitrag darstellen sollen. Zunachst beschreibe
ich den

Fall 1.
Mikrozephalie mit Mikrogyrie und Heterotopie der grauen Substanz.
Suprakallises Balkenkingsbiindel,

Die am 2. 7. 1893 geborene L. B., Wegeinriumerskind, wurde am 13. 10. 1902
wegen Idiotie mit Mikrozephalie in die n. 4. Landespflege- und Beschittigungs-
anstalt fiir schwachsinnige 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 korperlich und geistig gesund, nicht dem Trunke ergeben. Die
Viiter beider Eltern waren Briider. Die 3 Briider der L. B. sind 6, 16 und 18 Jahre
alt und gesund und lernten im 14.—15. Monate Gehen und Sprechen. 5 Geschwister
starben im 1. Lebensjahre an Darmerkrankungen. Geistesstorungen kamen in der
Blutsverwandtschaft nicht vor. Die Mutter hatte wihrend der Schwangerschait
starke Plage, die Schwangerschaft und Geburt verlief normal. Das Kind bekam
im 7. Monate Zihne, es lernte weder Gehen noch Sprechen, es machte eipe Lungen-
entziindung durch und leidet seit dem 5. Lebensjahre an Fraisen, der idiotische
Zustand ist angeboren, die gesundheitlichen Verhiltnisse des Aufenthaltsortes des
Kindes in Hinsicht auf Luft und Bodenbeschaffenheit, Trinkwasser, Wohnungs-
verhiltnisse und endemischen Krankheiten waren keine ungiinstigen. Das Kind
war apathisch, still, unrein, stumpfsinuig, zeigte Kontrakturen beider Arme und
Beine, bewegte sich wenig, die Sprache fehlte. Das Kind zeigte Rachitis, eine
schlecht geheilte Fraktur des rechten Schliisselbeines und des linken Unterschenkels
mit schlechter Heilung und Luxation des linken Humeruskopfes.

Nach Angabe des Vaters war der Xopf des Kindes schon bei der Geburt, die
leicht vonstatten ging, klein (Fig. a u. b). Von den Fraisen blieben Zuckungen in den
Extremititen zuriick. Das Kind dfinete den Mund nicht beim Fiittern, und als der
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Latfel in den Mund gezwiingt wurde, entstanden Verletzungen am linken Mundwinkel,
die zu Narbenbildungen fiihrten. Die Fraktur des linken Unterschenkels akquirierte
das Kind im Sommer 1901. Von der Verunstaltung der Klavikula weiss der Vater
nichts. Das Kind habe zu Hause oft
so gelacht, dass man ihm nichts zu

essen geben konnte.

Kleines, verkiimmeites, verkriip--
peltes, schwaches Madchen mitschlecht
entwickelter Muskulatur. Lange 93 cm.
Gewicht 11 kg (Fig. a u. b). '

Der Schidelumfang des Kindes
ist 37 cm, .der bitemporale Durch-

- messer 9 cm, der bifrontale 7 cm, der
Liingendurchmesser ist 13 em, - die
Ohr-Stirnbeinlinie 8Y, em, die Ohr-
Hinterhauptstinie 8 cm, der Abstand
beider Processus mastoidei am unteren
Ende gemessen 25/, em.

Die Kopthaare sind schwarz-
braun, struppig, die Haargrenze reicht
beiderseits bis in eine Linie mit dem
unteren Rande der Ohrlippehen, die
nicht frei sind. Die Pupillen sind
miissig weit und beiderseits gleich und
reagieren auf Licht. Der linke Mund-
-winkel Teicht weiter in die Wange
hinein als der rechte und endet nicht
spitzwinklig, sondern rund. Die Ziahne
im Unter- und Oberkiefer stehen
unregelméssig, die vorderen oberen
Schneidezihne sind abnorm breit. Es
besteht starke Salivation. Der Riicken,
die Oberarme, Ober- und Unterschenkel
sind stark behaart, besonders die links-
seitigen (Fig. a u. b).

Die Extremititen (Fig. a) zeigen
abnorme Stellungen, die Oberarme sind
stark an den Rumpf gepresst, nach
riickwiirts gestreckt, ' das Ellbogen-

-gelenk spitzwinklig gebeugt, die Hand-
und Fingergelenke bis zum #ussersten
flektiert. Ellbogen-, Hand- und Phalangealgelenke sind ankylotisch. Vor dem
linken Akromion ist der luxierte Humeruskopf des nach riickwirts gestreckten
Humerus deutlich fiihlbar. ' Die linke Klavikula ist abnorm stark nach vorne ge-
ktiimmt, die rechte ungefihr an der Grenze zwischen #usserem und. mittlerem

»
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Drittel spitzwinklig geknickt. Der Thorax ist sehr schmal, rechts und links un-
mittelbar unter den Achselhdhlen wie eingedriickt.

Die Brustwirbelsidule ist missig kyphotisch und nach rechts gekriimmt. Die
unteren Extremititen sind in Hiift-, Knie- und Sprunggelenken und in den Meta-
karpophalangealgelenken flektiert und ankylotisch, so dass beide Oberschenkel
gegen das Abdomen, die Unterschenkel gegen die Oberschenkel spitzwinklig gebeugt
sind. Die Fiisse sind zyanotisch, kiihl, gegen die Unterschenkel miissig flektiert.
Der linke Untersehenkelknochen bildet an der Grenze zwischen unterem und mitt-
lerem Drittel einen nach hinten offenen Winkel (Fig. a).

Der Kniesehnenreflex ist links im méssigen Grade auslosbar, rechts nicht.
Herz und Lunge nichts Abnormes. Das Kind gibt nur beim Weinen einen Laut
von sich, ist apathiseh, still, unrein, es zeigt Speichelfluss und unwillkiirliche Ent-
leerungen.

Das Kind kann Gegenstéinde nur sehr kurze Zeit fixieren, blickt gewshnlich
unruthig umher, wobei es auch gewhnlich den Kopf hin- und herbewegt. Auf An-
rufe reagiert das Kind nicht oft.

Am unteren Drittel des rechten Oberschenkels bildete sich am 27. 12, 1902
eine Anschwellung, die Knochenstiicke lassen sich gegeneinander bewegen (Fraktur)
und zeigen grosse Biegsamkeit, 20. 1, 1902. Weint und lacht 6fters. Korpergewicht
11,2 kg- Am 24. 1. erkrankt das Kind an Diarrhde und Fieber. Atmungsfrequenz
kaum erhoht, Puls 100, die Temperatur steigt am 28. 1. auf 40° C, es findet sich
iiber der rechten Lunge kleinblasiges Rasseln, Puls- und Atemfrequenz steigh. Am
2. 1. 1903 Exitus letalis.

Obduktionsbefund.,

Pneumonia lobul. bilateralis, Mikrozephalie, Mikrenzephalie, Mikrogyrie,
Rachitis gravis cum fracturis ossium (costarum, clavicul. dextr., femoris destr.,
cruris sinistr.), partim sanatis; Degeneratio hepatis, Skoliosis cranii, Hypertrichosis
universalis.

Die Leiche misst vom Scheitel bis zum Steissbeine 61 cm, der Knochen-
bau ist im Verhdltnis zur Grosse kriftig, die Muskulatur schwichlich, das
Fettgewebe wenig entwickelt; die Haut ist blass, die Totenflecke in gewOhn-
licher Weise.

Der Schiidel des Kindes ist auffallend klein, die Stirne sehr schmal und flichend,
das Hinterhaupt ist leicht abgeflacht, ohne Stufung. Die Ohren sind gross, plump,
das linke breiter als das reehte, die Ohrlippchen fehlen beiderseits; die Nase ist
plump, die Augen sehen gerade nach vorwirts, die Regenbogenhaut ist auffallend
gross, beiderseits 121/, mm im Durchmesser, die Pupillen sind rund 6 mm gross.
Am linken Mundwinkel findet sich in der Oberlippe ein halbkreisformiger Substanz-
verlust von 9 mm im Durchmesser, wodurch die Mundspalte erweitert ist. Der
Gaumen ist sehr sehmal und hoch, spitzbogeniormig und mit einem Kiel versehen.
Die Zshne stehen sehr unregelmissig, in jeder Kieferhilfte befinden sich 6 Zihne
von kurzer plumper Beschaifenheit. Der Zahnschmelz reicht an den Schneidezihnen
nicht bis zur Scheide, so dass iiberall grubige Vertiefungen vorhanden sind. Der
Hals ist lang und stark, die Schilddriise ist vorhanden. Die beiden Schliisselbeine



Zur Kenntnis der Entwicklungshemmungen des Gehirnes. 635

sind nach vorne und oben nahezu winklig abgeknickt, das linke Sehliisselbein ist
stark verdickt.

Die Wirbelsiule ist im Lendenteil lordotisch, der Thorax ist assymmetrisch,
seitlich eingedriickf, seine Vorderwand ist derart nach rechts verschoben, dass
alle rechtsseitigen Rippen in der Mamumillarlinie spitzwinkliz abgeknickt sind,
withrend links in der Mammillarlinie ein stumpiwinkliger Buckel und hinter ihm
eine lotfelfdrmige Impression zu sehen ist, welche bis zur 7. Rippe reicht. Alle
Gelenke der oberen und unteren Extremititen sind im Zustand spitzwinkliger
Kontraktur, die unteren Extremiftdten in den Fussgelenken nach rechts rotiert,
der rechte Oberschenkelknochen an der Grenze zwischen unterstem und mittlerem
Drittel frakturiert, so dass die beiden Frakfurteils einen nach aussen offenen,
stumpfen Winkel bilden. Die beiden Frakturstiicke sind gegeneinander verschieb-
lich. Der linke Unterschenkelknochen hildet zwischen unterstem und mittlerem
Drittel nach einer alten Fraktur einen nach hinten offenen rechten Winkel.

Auf der Stirne herunter bis zum Unterkieferwinkel, an den oberen und unteren
Extremitiiten, den Schamteilen, auf der ganzen Riickenflache, besonders in der
Gegend der Wirbelsiule, 1Y/, cm lange reichliche Haare. Der Haarwuchs auf der
behaarten Kopfhaut ist reichlich.

Der linke Oberarm ist im linken Sehultergelenk nach vorne verrenkt, der Kopf
des Oberarmes ist verdickt. Der rechte Oberarmknochen ist verbogen.

Die Schilddriise ist ziemlich gross, die Thymusdriise ist deutlich nachweisbar,

Im Unterlappen der linken Lunge ein bohnengrosser, pneumonischer Herd,
im Unterlappen der rechten Lunge mehrere erbsengrosse entziindliche Flerde. Das
Herz ist schlaff, ohne Anomalie, die Leber vergrossert, schlaff, blass, stellenweise
lehmiarbig. Milz klein, Uterus infantil.

Das Schideldach ist asymmetrisch im hinteren Anteil, rechts abgeflacht,
links vorgewdlbt. Die verkmocherte Stirnnaht liegt links von der Mittellinie. Die
Sagittalnaht verliuft in einen seichten, nach rechts gekriimmten Bogen. Die
Kranznaht verlduft etwas schriig von links hinten nach rechts vorn, ebense verlduft
die Lambdanaht. Die beiden Scheitelbeine im vorderen inneren Winkel i un-
gefiihr hellergrosser Fliche durchscheinend. Mehrere kleine, ungefihr linsengrosse,
durchscheinende Stellen innerhalb des Stirnknochens und der Scheitelbeine. Im
iibrigen sind die Schidelknochen kompakt, die schwammige Substanz erhalten.

Die Blutgefisse in der harten Hirnhauf, welche gespannt und glinzend ist,
sind strofzend gefiillt, sowohl die arteriellen wie die vensen. Die Sichelblutleiter
sind mit locker geronnenem Blut erfiilllt. Die harte Hirnhaut ist dick, an der
Innenfliche glatt. Die Gefisse der weichen Hirnhaut sind strotzend gefiillt.

Makroskopischer Befund des Gehirnes?).

Das Gehirn ist 858 g schwer. Der grosste Lingsdurchmesser der beiden Gross-
hirnhemisphéren betrigt 10/, em. Die Hinterhauptslappen decken nicht das
Kleinhirn (Fig. ¢). Die Grosshirnhemisphéren scheinen symmetrisch, die Hirn-

1) Das Gehirn verdanke ich Herrn Regierungsrat Dr. Schldss.
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windungen (Fig, d) und -die Win-
dungen des oberen Scheitellapp-
chens sind auffallend gefiltelt, dig:
Windungen wenig ansgeprigt.

Die -Konvexitit. des Hinter-

hauptlappens und Schlifelappens
zeight nur -zwei Windungsziige, -
“deren &usserer in S-formiger Win-
dung die Konvexitit des Okzipital-
und Temporallappens gegen die -
Innenfléche der Hemisphiren zu
begrenzt und gegen die unterste
Stirnwindung hin tibergeht. .

~ Die untere Fliche der Stirn-
lappen (Fig, e) zeigh beiderseits
einen dentlich ausgeprigten Sulens -
cruciatus and normalen Windungs-

typus.

Fig. e.

Mikroskopischer Befund.
Frontalschnitte durch das ganze Gehirn.

Das Grosshim wurde in eine liickenlose Frontalschnittreihe mittels des Fromme-
schen Mikrotomes zerlegt und nach den verschiedenen Methoden hauptsichlich mit
Himatoxilin behandelt. An der Hand der abgebildeten Frontalschnitte, Taf, IVa
u. IVh, Fig. 1 bis 10, welche eine zweifache Vergrosserung zeigen, will ich die
Schnittrethe vom Stirnhirn zum Hinterhauptslappen hin durchgehen.

Die Schnitte wurdea -in der Reproduktion' ohne mein Wissen leider um
mehr als die Hilite verkleivert, so daB man bei dieser Art der Reproduktion
nur kaum die Faserverhiltnisse angedeutet findet, statt Ilthographlerten Ta'eln,
-wie in meiner Arbeit dieses Archiv Bd. XXVIII,

Fig. 1 zeigt einen Frontalschnitt vor dem Balkenknie durch alle drei.Stim-
windungen (s,, s, und s,)t), dem Tractus olfactorius (olf), Die grisste Schnitthohe ist
hier 42 mm, die grosste Schnittbreite 60 mm. Alle drei Stirnwindungen zeigen auf
beiden Hemisphiiren einen mikrogyrischen Bau, die Rinde ist daselbst 2—8 mm
dick, die Gyri sind stark gefaltet, die Tangentialfaserschichte ist abnorm stark ans-
gesprochen mit einfacher Lupenvergrosserung deutlich zu sehen. Die Strahlen-
kranzfaserung StK, das Cingulum cing, die Balkenfasern B zum_ Stirnhirn sind vor-
handen, aber relativ wenig massig. Die radisire Faserung der Markstrahlen ist gering.
Der fussere und innere Gennari’sche Streifen ist wenig Vorhanden meist fehlt er,
ebenso fehlt das super- und interradiare Flechtwerlk.

Die Blutgefasse zeigen keine besonderen Auffilligkeiten. D1e Markblldung ist
gering. Der Tractus olfactorius ist beiderseits markhaltig.

~ 1) Diese und alle folgenden‘Buthtabenverweisungen zu den Fig. 1-bis 12
konnten wegen Zsitmangels nicht mehr in die Taf. IVa und IVb aufgenommen
werden. Anm. d. Verl. :
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Die abnorme starke Tangentialfaserschichte findet sich in den mikrogyrischen
Windungen.

Die Zellenelernente der Hirnrinde sind wenig entwickelt, zuriickgeblieben.

Die Markscheiden zeigen ein diinnes Kaliber.

Fig. 2 zeigt einen Frontalschnitt durch das Balkenknie, die Schnitthohe ist
44 mm, die grosste Schnittbreite 62 mm, Man sieht die drei Stirnwindungen (s;3),
die Orbitalwindungen, das Balkenknie B, den Nucleus caudatus (8 K), den vorder-
sten Anteil des Linsenkernes (Li) und des Seitenventrikels (V), beiderseits denBulbus
olfactorius (olf). Die drei Stirnwindungen sind mikrogyrisch, mit einem starken,
mit freiem Auge sichtbaren Tangentialfaserstreifen.

Am dorsalen Teil des Balkens finden wir ein doppelt gewulstetes suprakalloses
Lingsbiindel, das sich um das Balkenknie frontalwérts herumschlingt und dann
auf der ventralen Seite des Balkenknies erscheint: Balkenlangsbiindel, (sB)
suprakalldses Biindel (dieses Arch., Bd. 38, H. 1, Taf. I, Fig. 7 u. 8).

. Die medialen Flichen der Orbitalwindungen zeigen einen deutlichen Gennari-
schen Streifen. Hirnrinde und Markfaserung verhalten sich so wie an den frither
geschilderten Schnitten. Die Rinde erscheint unfertig, nicht ausgebildet, die Mark-
faserung abnorm.

Ueber den suprakallosen Langsbiindeln findet sich zu beiden Seiten ein mini-
maler Gyrus supracallosus.

Fig. 3 zeigt einen Frontalschnitt durch die drei Stirnwindungen (s;3), ein-
seitig durch den vorderen Pol des Temporallappens T, den Ventrikel (V), den Fornix
(F), den Nucleus caudatus (S K), den Linsenkern (Li), die innere Kapsel (¢ i), die
aussere Kapsel (ce), den Tractus olfactorius (olf). Wir finden hier die Stirnwin-
dungen (s, und s,) mikrogyrisch, mit abnormen Tangentialfaserungen und geringer
Markscheidenbildung.

In dem der 2. und 3. Stirnwindung entsprechenden Marke findet sich hier
Heterotopie der grauen Substanz, versprengte Hirnrinde (F), beiderseits sym-
metrisch drei Kleine Stellen, die auf der schlechten Reproduktion nicht zu sehen ist.

Der Balken ist ausgebildet, die Balkenstrahlung in die Hirnrinde ist zu ver-
folgen. ‘

Das suprakallise Balkenlingsbiindel ist hier stirker (s. B.), halbkugelig im
Querschnitt, die durchschnittenen Fasern sind quer getroffen.

Der Fornix zieht hier zum Riechfeld abwirts, der Tractus olfactorius ist beider-
seits entwickelt.

Die Capsula interna (ci) ist schmichtig veranlagt und zeigt einen geringen
Markscheidengehalt.

Der Schweifkern (S K) und Linsenkern (Li) sind plump. Das subkallése
Marklager zeigt keine besondere Auffilligkeit, das retikulire Stabkranzfeld ist
auifallend klein.

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

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

Der Bogen des Strahlenkranzes ist vorhanden, aber klein.
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In den mikrogyrischen Windungen verlaufen zahlreiche abnorme Mark-
biindelechen bis zur Tangentialfaserung.

Das Cingulum zeigt nur wenig Markfasergehalt. Der Gefiissplexus im Ven-
trikel zeigt michts Auffillendes.

Das Chiasma der Sehbahn zeigh ein gewdhnliches Verhalten. )

In Fig. 4 sehen wir einen Frontalschnitt (Schnitthéhe 59 mm, Schnittbreite
74 mm) durch die vordere Zentralwindung (v C) und Stirnwindung und die vordere
Temporalgegend (T,). Die vordere Zentralwindung und Stirnwindung ist mikro-
gyrisch, mit abnormer Tangentialfaserbildung, das Marklager dieser Windungen
zeigt noch mehr Heterotopie der grauen Substanz (H), die Inselwindung () ist
abnorm klein und verschwindet auffallend rasch.

Der Balken (B) ist ausgebildet, das suprakallose Lingsbiindel wird flacher,
es liegt in der Mitte zwischen den beiden kleinen Gyri supracallosi auf dem Balken.

Der Sehweifkern (S K) und die drei Linsenkernglieder (L;—3) sehen embryonal
aus, die Capsula interna (C i) ist schméchtig. Der Fornix (F) und die vordere Kom-
missur (Ca) zeigten sich faserfirmer.

Die vorderen Sehhiigelkerne sind begrenzt, aber wenig ausgebildet. Die
Hirnschenkelschlinge zeigt nichts Besonderes, auch der Plexus chorioideus zeigt
nichts Abnormes.

Im Tuber cinereum zeigt sich hier der Fasciculus tuberis cinerei, der
die Gudden’sche, Forelsche und Meynert'sche Kommissur bildet,
richtig aber die Kreuzung meines Hauben-Zwischenhirnbiindels (1 Z)
darstellt. (Siehe Linsenkernschlinge, Sitzungsberichte der k. u. k. Akademie der
Wissenschaften in Wien. Mathem. naturw. Klasse. Bd. CXII. Abt. III. Dezember
1903. 8. 94 des Separatabdr.?)

In Fig.5 sehen wir einen Schnitt durch die hintere Zentralwindung (h C),
die Temporalwindung T, den Sehhiigel, roten Kern (r K), Hirnschenkelfuss (p),
Cornu Ammonis (CA) und den Nervus oeulomotorius (III).

Die ganze hintere Zentralwindung (h C) ist beiderseits mikrogyrisch und wenig
gut abgrenzbar, auch die Temporalwindung (T,) ist mikrogyriseh, in der Markmasse
findet sich zahlreiche Heterotopie der granen Masse. Die 1. und 2. Temporalwindung
ist durch die mikrogyrische Bildung wenig abgrenzbar. Lobulus fusiformis (fus)
und lingualis (ling) sind nicht trennbar. Die hintere Zentralwindung und die beiden
Temporalwindungen sind durch mikrogyrische Bildungen kaum zu trentien.

Der Ventrikel ist nicht iibermissig weit, der Gefiissplexus normal.

Die mikrogyrischen Windungen zeigen abnorme Faserverhiltnisse, abnorme
Tangentialfaserung wie auf den tibrigen sehon beschriebenen Schnitten.

Schnitthohe 58 mm, Schnittbreite 75 mm, die Rindensubstanz ist ca. 3 mm dick.

Der Balken zeigt eine gewthnliche Bildung, das suprakallése Balkenlings-
biindel wird hier bedeutend flacher und weniger differenziert, das Cingulum ist
wenig markhaltig.

1) Probst, Zur Kenntnis der Grosshirnfaserung. Sitzungsbericht der
k. Akademie d, W., Wizn, vom 10. 12, 1903. — Ueber d. Kommissur v. Gudden,
Meynert u. Ganser usw. Monatsschr. f. Psych. u. Neurol. Bd. XVII. H. 1.
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Der Gyrus fornicatus (G f) zeigt eine starke Tangentialfaserschichte.

Der dorsale (d ¥) und ventrale Fornix (v F) ist missig faserreich, die Taenia
Thalami ist markhaltig. der rote Kern (r K) zeigt die gewOhnliche Form.

Die Sehhiigelkerne zeigen zuriickgebliebene Zellformen. Der Tractus opticus
ist beiderseits markhaltig.

Die Substantia nigra (nig) ist gross, der Hirnschenkelfuss (p) ist abnorm
klein, diinn und zeigt wenig markhaltige Fasern, ‘besonders anch im
Pyramidenbereich, wie das die Figur deutlich zeigt.

Der austretende Nerv. oculomotorius (I1I) ist markhaltig.

Das Unterhorn ist missig .weit, das laterale Sagittalmark (18), resp. die
thalamische und die kortikale Sehbahn sind vorhanden, aber wenig faserreich.

Der Gyrus supracallosus ist hier stirker als an den vorigen Schnitten.

Der Linsenkern (L K) und Schweifkern (S X) zeigen embryonale Zellformen.

Das Corpus geniculatum externum und das Pulvinar mit der Einstrahlung
der Sehbahn ist vorhanden, das Corp. gen. int. ist klein.

Das hintere untere Langsbiindel, welches nach meinen Untersuehungen nur
ein Teil der Sehbahn (laterales Sagittalmark) ist, ist wenig faserreich.

Das Ammonshorn (CA) zeigt zuriickgebliebene Zellformen.

Die Strahlung der Schleife in dem Sehhiigel ist missig markreich.

Das Corpus Luysi, das Meynert’sche Biindel und das Vieq d’Azyt’sche Biindel
ist vorhanden.

Die Commissura posterior ist markhaltig.

In Fig. 6 sehen wir einen Schnitt durch die hintere Zentralwindung (h C),
die Temporalwindungen (T;_3), den Gyrus fusiformis (fus) und Gyrus lingualis
(ling) und das Ammonshorn (C A), den caudalen Teil des roten Kernes (r K) und
dem unteren Teil der Briicke (Br), den Sylvi’schen Kanal (8), das Pulvinar (Pu),
den innern Kniehoeker (i K).

Wir sehen hier zahlreiche mikrogyrische Bildungen in den hinteren Zentral-
windungen und Temporalwindungen und zahlreicher Heterotopie im Marklager
dieser Windungen. Erste und zweite Temporalwindungen sind zu einer zusammen-
gedringt.

Die stirkere Tangentialfaserschichte ist anch hier ausgepriigt, aber nicht mehr
so michtig, wie auf den vorher beschriebenen Schuitten. Die Markstrahlung in die
Windungen ist gering. Die Tangentialfaserschichte der Rinde des Gyrus fornicatus
ist stark entwickelt.

Das suprakallise Balkenlidngsbiindel verschwindet in dieser Gegend immer
mehr, der Gyras supracallosus ist noch vorhanden.

Das Stratum sagittale laterale (I S) ist markhaltig aber klein, der ventrale
Teil, welcher frither als hinteres unteres Liingsbiindel bezeichnet wurde, aber Seh-
strahlung ist, ist im kleinen Masse vorhanden.

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

Der Nervus oculomotorus ist gut markhaltig. Die Schleifenschicht (s) ist
méssig entwickelt, der Hirnschenkelfuss ist abnorm schmal, diinn in allen Anteilen.

Die Substantia nigra ist breit.
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Die Pyramidenfasern in der Briickengegend sind blass, diinn, wenig ge-
bildet.

Fig. 7 zeigt einen Frontalschnitt durch die hintere Zentralwindung (h (),
den Gyrus supramarginalis (marg), die Schlifenwindungen (T, und T,), den Gyrus
fusiformis (fus), den angedeuteten Gyrus lingualis (ling), es sind auch Anteile der
Kleinhirnrinde getroffen, der Zweihtigel und die Briickengegend mit dem dorsalen
Langsbiindel (h L), die Kleinhirnarme (K 8), die Schleife (s).

Hintere Zentralwinduny (h C), Gyrus supra marginalis und Schlifewindungen
sind stark mikrogyrisch und in ihrer Markmasse zahlreiche eingesprengte graue
Substanz, bis nahe an den Ventrikelrand. Der Ventrikel und Plexus chorioideus
ist nicht verindert. Zwischen den eingesprengten grauen Substanzen verlaufen
unregelmiissige Markfaserbiindel.

Der Gyrus fornicatus zeigt hier moch eine starke Tangentialfaserschicht.

Das Cingulum ist sehr schmichtig. Das suprakallése Lingsbiindel ist ver-
schwunden.

Das laterale Sagittalmark (1S), resp. die Sehstrahlung ist schmichtig.

Aut den niichsten Sehnitten teilt sich nun der Balken und bildet das Tapetumn.
Das laterale Sagittalmark wird von den heterotopen grauen Massen oft ganz ver-
dringt; entsprechend der lateralen Seitenwand des Ventrikels, dafiir ist es stirker
entsprechend der Unterseite des Unterhornes. Alle drei Markschichten Tapetum,
inneres und #usseres Sagittalmark sind hier gut zu sichten.

In der hinteren Zweihiigelgegend finden wir den Kleinkirnarm, das dorsale
Léngsbiindel, die Schleife gut markhaltig, die Pyramidenbahn aber klein und fast
ohne Mark. Der Briickenarm zeigt wenig Markreichtum.

Der Nervus trochlearis, trigeminus, abducens, facialis und acusticus sind gut
markhaltig.

In Fig. 8 sehen wir einen Frontalschnitt durch das untere (uS) und obere
Scheitellippchen (o §), den Cuneus (Cu), den Gyrus fusiformis und lingualis, die Tem-
poralwindung, das Kleinhirn und den Gehirnstamm. Die Schnitthihe ist 55 mm, die
Schnittbreite- 78 mm. Wir finden hier das obere Scheitellippchen mikrogyriseh
verbildet und ebenso auch die Temporalwindung mit starker Tangentialfaserung
und in die Markmasse eingelagerter grauer Substanz. Die drei Marklager, das Tapetum
(tap), das mediale Sagittalmark (m S) und das laterale Sagittalmark sind vor-
handen. Die Markstrahlung in die Windungen ist schmichtig. Der Ventrikel ist
nicht verandert.

Im Hirnstamm sehen wir den Nervus facialis (VII), die Kleinhirnstiele (K 8),
das dorsale Langsbiindel (h L) und die Olivenzwischenschicht gut markhaltig. Die
Oliven (o) sind embryonal gebaut. Die zerebrale Trigeminuswurzel ist klein, die
spinale missig entwickelt.

Die Pyramiden (p) sind kaum vorhanden, und es finden sich nur wenige
schmiichtige Fasern im Pyramidenareal.

InFig. 9 sehen wir einen Frontalschnitt durch die Scheitellippchen, oberes
(0 8) und unteres (uS), die mikrogyrisch verbildet sind, und deren Markmasse
viel eingesprengte graue Substanz enthilt, der Praecuneus ist diirftig entwickelt,
TLobulus fusiformis (fus) und lingualis (ling) sind sehr einfach. Die Schnitthohe ist
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55 mm, die Schnittbreite durch das Kleinkirn 80 mm. In der Rinde der Fissura
calcarina (cale) findet sich ein Gennari’scher Streifen. Tapetum (tap), inneres (i S)
und laterales Sagittelmark (I8) ist zu unterscheiden, doch sind die Markmassen,
die- lateral am Unterhorn liegen, durch die versprengten grauen Massen sehr zur
Seite gedriicks,

Die Rinde des oberen und unteren Scheitellippchens zeigt noch stirkere
Tangentialfaserschichten.

Tm Kleinhirn sehen wir die Kerne Nucleus dentatus (dent) und die iibrigen
Kleinhirnkerne entwickelt,

Im Gehirnstamm finden wir die Oliven (o) entwickelt, die Strickkorper (St),
das dorsale Lingsbiindel (h L), die Olivenzwischenschichte Fascieulus solitarius (fs)
markhaltig, die Pyramidenbahn fast fehlend, blass, schmiehtig.

Weiter kaundalwirts kommen wir zu einem Frontalschmitt, den Fig. 10 re-
prisentiert.

Auf den folgenden Schnitten sehen wir die Okzipitalwindungen klein wnd
mikrogyrisch mit der mikrogyrischen Temporalwindung zusammenhéingend. Auch
der Cuneus und Gyrus lingualis erscheinen gegen den Okzipitalpol zu mikro-
gyrisch.

In Fig. 10 sehen wir einen Frontalschnitt durch die okzipitalen Enden der
Grosshirnhemisphiiren, durch das Kleinhirn, mit dem Nucleus dentatus und das
verlingerte Mark, Die Schnitthohe von den Pyramiden (p) bis zur Rinde des oberen
Scheitellippchens ist 53 mm, die Schrittbreite durch das Kleinhirn 82 mm. Alle
Rindenanteile, die um das Husserste Ende des Unterhornes herum gelegen sind,
sind mikrogyrisch, auch die Rinde der Fissura calcarina. Das zentrale Sehfeld ist
nur in den frontaleren Partien etwas normaler gebildet.

Die Tangentialfaserung ist am ganzen Okzipitalpol stirker, die Markfaserung
abnorm, zwischen den eingesprengten grauen Markiasern sich veridste'nd.

Die Markmasse des Kleinhirnes ist entsprechend markreich.

Der Nervus hypoglossus ist markhaltig. In der Medulla oblongata sind nur die
Pyramiden durch jhre abnorme Kleinheit und blasse Firbung auffillig.

Strickkorper (8 K), Olivenzwischenschichte, Goll'scher und Burdach’scher
Strang zeigen keine Auffillighkeiten.

Fig. 11 u. 12 zeigen Riickenmarksquerschnitte mit fast marklosen Pyra-
midenfasern,

Fall 2.

Mikrozephalie mit Mangel der Kommissurenfasern des Balkens, Mikro-
gyrie und Heterotopie der grauen Substanz. Balkenlingshiindel

Die 18 Jahre alte A. S. wurde 1896 in die Landes-Pflegeanstalt in Gugging
wegen ldiotie aufgenommen. Ihr Vater war dem Trunke ergeben. Sie litt an
Kontrakturen der Beine und hat nie zu gehen vermocht, sie vermochte nur im
Kindersessel zn sitzen oder am Boden zu liegen. Das Sprachvermégen war nicht
entwickelt, sie reagierte auf keinen Zuspruch und verstand nichts vom Gesprochenen.
Zusagende Nahrungsmittel erkannte sie, missliobige wies sie zuriick. Sie sass meist
ruhig, stumpfsinnig in fhrem Sessel, zeitweise schrie sie heftig und war erregt und
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zornmiitig, besonders bei Reinigung und Kleiderwechsel. In ihrer Erregung biss
sie sich meist in den linken Vorderarm, der viele Narben zeigte.

Sie stierte mit finsterem Gesichtsausdruck vor sich hin, der sich nur bei Dar-
reichung von Nahrungsmitteln anfhellte. Sie musste vollstindig 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 epileptische Anfille auf. Sie salivierte stark, mit
dem Kopfe machte sie immer wiegende Bewegungen.

Beide untere Extremitéiten zeigten eine spitzwinklige Kontraktur mit
stark vorspringenden Sehnen der Adduktoren der Oberschenkel und der Beuger
der Unterschenkel. Der rechte Arm zeigte eine spitzwinklige Kontraktur im Ell-
bogengelenk. Die Extremititen waren atrophisch.

Der Schidelumfang ist 50 em, die Stirne ist steil. Es besteht Strabismus
convergens, das Gebiss ist schlecht.

In der Folge wurden die epileptischen Anfille hiufiger, es traten Durchfiille
und Bronchitis auf. Am 12. 5. 1898 ging die Kranke im Status epilepticus zugrunde.

Obduktionshefund.

Das Gehirn wog 1030 g, die zarten Hirnh#ute waren etwas hyperéimisch, der
Balken fehlte vollkommen, in dem auseinandergetrennten Hirnspalt war statt des
Balkens der Plexus chorioideus vorliegend. Die vordere und hintere Kommissur waren
vorhanden, die Commissura mollis und die Gewilbekommissur fehlten. Statt des
Balkens findet sich beiderseits ein Balkenlingsbiindel.

Die Windungen an der medialen Fliche der rechten Hemisphire sind ein-
tonig, plump und laufen gegen den Ventrikelrand in ein Konvolut von mikro-
gyrischen Windungen aus. Der Gyrus frontalis superior und centralis posterior
zeigen ebenfalls in beschrinktem Masse Mikrogyrie, im Marke des rechten Okzipital-
lappens findet sich Heterotopie grauer Massen.

In der linken Hemisphire finden sich makrogyrische und mikrogyrische
Windungen, besonders im hinteren Gebiete des Parazentrallippchens und Cuneus.

Die frontookzipitale Linge des Gehirnes war im gehiirteten Zustand 16,2 em,
die Entfernung Temporalpol—Okzipitalpol 11,4 em, Frontalpol—Okzipitalpol mit
Messband am oberen medialen Rande der Hemisphire entlang gemessen 22 c¢m,
frontalpoloberes Ende des Sulecus Rolandi 15,2 em, frontalpoloberes Ende der
Fissura parieto-occipitalis 19 cm, die Linge des Sulecus Rolandi war 9 cm.

Linke Hemisphire.

{ Der oberste Teil der hinteren Zentralwindung, die untere Hilfte der vorderen
Zentralwindung, die Pars opercularis, der Fuss der zweiten Frontalwindung und
die angrenzenden hintersten Teile der obersten Frontalwindung sind mikrogyrisch.
Die Temporalwindungen sind breit gebildet, ebenso die vorderen Anteile des Para-
zenfrallippchens. Der riickwirtige Teil des Parazentrallippchens, die Partie des
Cuneus an der Mantelkante ist mikrogyrisch.

41%*
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Die orbitale und mediale Fliche des Stirnhirns zeigt besser gebildete Win-
dungsziige.

Die hintere 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 Okzipitalwindungen und
Schldfewindungen. Der Uscus und Lobulus lingualis sind breit und plump.

Der Gyrus forniecatus ist nur in seinen vordersten Anteilen angedeutet.

Nur ein 1 om langer Teil am Pol der ersten Temporalwindung ist mikrogyrisch.

Rechte Hemisphire.

Die rechte Hemisphiire ist etwas grosser und sehwerer, die Differenz ist 100 g.
Es finden sich daselbst weniger mikrogyrische Partien. Die vordere Zentralwindung
ist breit, diek und plump, die hintere Zentralwindung schmal, im oberen Drittel
mikrogyrisch. Von der obersten Stirnwindung ist nur die riickwiirtigste Partie
raikrogyriseh, vom Parazentrallippchen der unterste Teil.

Mikroskopisehe Gehirngchnitte!).

Die linke Hemisphare wurde auf Frontalschnitten, die rechte Hemisphire
aut Horizontalschnitten in liekenlosen Serien untersucht. Statt des Balkens findet
man am Ventrikelsehlitz nur den Fornix vor, lateraldorsal das Balkenlingsbiindel,
welches die dorsale Begrenzung des Seitenvenfrikels bildef, statt der normalen
Querfaserung des Balkens. Das Balkenlingsbiindel besteht aus sagittalen Fasern.

An der oberilichlichen Rindenschichte der mikrogyrischen Parfien ist das
Auftreten einer starken, mit freiem Auge sichtbaren Tangentialiaserschichte zu
bemerken.

Die oberflachliche Markiaserschichte des Gyrus fornicatus und Gyrus hippo-
campi, die Randbogenfasern sind stark ausgepriigt.

Der Schweifkern ist plump, gross, das Hemisphirenmark ist durch eingesprengte
grane Massen stellenweise verdringt.

Der Hirnschenkelfuss ist wenig faserreich, diinn und schmichtig, besonders
jene Fasern, welche in die innere Kapsel eingtrahlen.

Die Ventrikel sind nicht erweiterf, an der lateralen Wand des Unterhornes
findet sich Heterotopie der grauen Substanz.

Durch den vollsténdigen Mangel des queren Balkens findet man am Ventrikel-
gehlitz nur den Fornix vor, neben dem Balkenlingsbiindel (siche dessen Beschrei-
bung dieses Archiv, Bd. 34, H. 8). Der dem Gyrus fornicatus entsprechende Win-
dungszug reicht bis nahe an den Sehhiigel, so dass der Eingang in den Seifenventrikel
ein schmaler Schlitz ist.

Anm Horizontalsehnitt durch die rechte Hemisphire finden wir den vorderen
Axnteil des Parazentrallippchens mikrogyrisch.

Das Balkenlingsbiindel ist am Vorderhornrande stark entwickelt, es sammelt

1) Siehe Tafel XVII—XXII dieses Archivs. Bd. XXXIV,
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hier die Fasern aus den Stirnwindungen, am hinteren Abchnitte des Ventrikels
erhilt es Fasern aus den Zentralwindungen und dem Scheitellippchen.

Im hinteren unteren Lingsbiindel, das die Sehstrahlung des Sagittalmarkes
bildet, finden wir heterotope graue.Massen, die aus grossen Ganglienzellen von un-
regelmdssiger Form bestehen, ferner aus runden Zellen, wie sie in der molekuldren
Schichte der Rinde zu treffen sind.

Das Kleinhirn ist als Ganzes etwas kleiner. Die Pyramidenfasern sind wenig
faserreich, besonders die linksseitigen, entsprechend der kleinen linken Hemisphire,
sind in der Entwicklung zuriickgeblieben.

In der Hirnrinde sieht man eine abnorme Markfaserverteilung, die Rinde der
mikrogyrischen Windungen ist im allgemeinen diinner, die molekuldre Schicht ist
diinn, mit einigen spirlichen runden Zellen. Die zweite und dritte Rindenschicht
kann kaum getrennt werden, da alle Zellen dhnliche kleine Pyramidenzellen auf-
weisen. Grosse Pyramidenzellen sind in der mikrogyrischen Windung nur selten zu
finden. Die Schichten sind zellenarm, die Zellen stehen weit auseinander und
zeigen unregelmissige Formen und sehen verkiimmert aus, die Umrisse des Proto-
plasmas der Nervenzellen sind unregelmissig.

Die Schichtung in der mikrogyrischen Windung ist eine oft ganz unregel-
missige, verworfene, besonders durch die abnorme Faserung bedingt. Statt der
oberflichlichen Molekularschicht findet man oft mehrere Lagen von Markfasern,
welche wie die Tangentialfasern verlaufen. Die Rinde ist im allgemeinen sehr
gefiissreich. Die Tangentialfaserschichte wie der dussere und innere Baillarger’sche
Streifen zeigen abnormen Markiasergehalt. Der Gennari’sche Streifen besteht aus
dicken Markfasern, statt der diinnen Téngeqtialfaserschichte findet man oft eine
dicke Lage, welche die Rinde der mikrogyrischen Windungen iiberzieht. Die Mark-
fasern der Rinde sind oft dick, plump, von rosenkranzartigem Aussehen.

Von diesen Markfaserlagen werden die Schichten der mikrogyrischen Hirn-
rinde unregelmiissig durchzogen. Zwischen den oft schlingenfirmig und wellen-
formig verlaufenden Markfaserbiindeln der Hirnrinde findet man kleine Pyramiden-
zellen und kleine runde Ganglienzellen.

Die Markstrahlen erscheinen im allgemeinen verringert.

Fall 3.

Mikrozephalie mit™Makrogyrie, ohne Heterotopie der .grauen Substanz.
Suprakalloses Liéngsbiindel, Verkiirzung des Balkens,

Die 8Y/,jihrige F. 8. war vom 17. 1. 1901 bis 20. 2. 1901 in der Pflegeanstalt
in Gugging. Die Eltern und die vier Geschwister des Pfleglings waren gesund.
Die Schwangerschaft der Mutter verlief in gewthnlicher Weise bis zum 7. Monate.
Von da an stellten sich Schmerzen im Uterus ein, und von da an sistierte das
Wachstum des Kindes. Die Geburt dauerte etwas linger, das Kind wurde
kiinstlich ernéhrt, die Weiterentwicklung war eine sehr langsame, die ersten Zihne
kamen erst nach einem Jahre.

Das Kind war im November 1900 77 cm lang und 6400 g schwer, der Schidel
war mikrozephal, von 82 em Umfang. Es bestand eine Kyphoskoliose, die unteren
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Extremititen wurden an den Leib angezogen gehalten. Das Kind war idiotisch,
stumpfsinnig, es horte Gerdusche, sah aber nicht trotz Fehlen einer Augenerkran-
kung. Es bewegte sich lebhaft und viel und zeigte Speichelfluss.

Die Stirne war schmal, flichend, die Ohren-weit abstehend, der Lingendurch-
messer des Schidels war 11 cm, der Querdurchmesser 9 em. Der Erndhrungszu-
stand war schlecht, die Haut welk, das Unterhautzellgewebe spérlich, die Muskulatur
schwach entwickelt.

Die Sprache fehlte ganz, das Kind nahm keine Notiz von der Umgebung.
Die Bewegungen beschriinkten sich auf Kratzbewegungen der Hiinde.

Bis Februar 1901 zeigte das Kind eine gute Esslust und ruhigen Schlaf, spiiter
nahm es wenig Nahrung, schlief schlecht und schrie, es trat Erbrechen und Diarrhoe
anf, am 18. 2. 1901 Zuckungen im rechten Fazialisgebiet und in den Muskeln des
rechten Oberarmes, die durch zwei Tage bis zum Exitus letalis anhielten.

Obduktionsbefund.

Der Korper ist 80 ecm lang, der Schiidel zeigt keine préimaturen Synostosen,
die harte Hirnhaut war etwas dicker, schlaff, die weichen Hirnhdute durchsichtig,
blutreich. Das Gehirn wog 195 g und war in den Windungen von fétalem Win-
dungstypus.

Die Thymusdriise ist erhalten. Magen und Darm zeigten die Zeichen eines
akuten Katarrhes.

Das Gehirn.

Das Gehirn wog 195 g, die frontookzipitale Linge war 9,5 cm, der Abstand
der Temporalpole 8,1 cm, die Entfernung vom Frontalpol zum Okzipitalpol am
oberen medialen Rande der Hemisphiire gemessen 11,9 cm.

Das ganze Gehirn war klein, sehr einfach gebaut, die Hinterhauptslappen
bedeckten nicht das Kleinhirn und liessen dessen hintere Hilfte frei, das Kleinhirn
war steiler zur Basis gestellt, die Verkiirzung des Hinterhanptlappens fallt besonders
in die Augen.

Die Sylvi'sche Furche zeigt keinen aufsteigenden und keinen horizontalen
Schenkel, die Fissura frontalis superior und inferior ist klein, ebenso die Fissura
praecentralis. FEine zusammenhsingende, einfache, plumpe Windung umrahmt
hakeniérmig die Sylvi’sche Furche und bildet eine ununterbrochene Windung des
Operkulums und der ersten Schlifewindung.

Die Windungen des Gehirns sind einfach, plump, makrogyrisch. Die Zentral-
furche ist weit gegen das Stirnhirn gertickt. Die Stirmwindungen hingen direkt
mit der vorderen Zentralwindung zusammen. Die letztere geht um das untere Ende
der Zentralfurche ununterbrochen in die hintere Zentralwindung iiber. Die Insel
besteht aus einer einfachen, plumpen, makrogyrischen Windung.

Scheitellippchen, Hinterhaupts- und Schlifelappen sind symmetrisch gebildet.

Die Fissura parieto occipitalis reicht weit in die laterale Fliche der Hemi-
sphaere.

Der Hinterhauptslappen besteht nur aus einer makrogyrischen Windung, die
durch eine leichte Fissur zwei Abteilungen zeigt.
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Der Lobulus lingualis und fusiformis bestéhen aus einem plumpen makro-
gyrischen Windungszug.

Das Kleinhirn ist klein, einfach gebaut und steil gestellt. Das ganze Gehirn
wurde in eine liickenlose Frontalschnittreihe zerlegt!).

Die ganze Markmasse ist wenig entwickelt, zuriickgeblieben. Die Mark-
scheiden sind diinn und zeigen, dass die Markbildung nicht ordentlich vor sich
gegangen ist. Tangentialfasern sowie der Gennari'sche Streifen, das interradidire
und superradidre Flechtwerk fehlen im Stirnhirn. U-formige Fasern sind spérlich.

Ueber die Mitte des Balkens findet sich ein lingsverlaufendes suprakalloses
Biindel, das 1 mm iiber die anderen Balkenfasern erhaben ist, #hnlich wie im
Falle 1. Im Hinterhauptslappen, wo das Splenium fehlt und der Balken sagittal
goteilt ist, lasst sich das suprakallose Biindel in das Tapetum verfolgen. Es ent-
spricht dem Verlaufe des Balkenldngsbiindels im ,.balkenlosen Gehirn. Nach
vorne gegen das Stirnhirn zu liegt das suprakallose Lingsbiindel um das Balken-
knie herum auf dessen Unterseite.

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

Den besten Markfasergehalt zeigt noch die vordere Zentralwindung, es sind
da Tangentialfasern, super- und interradifires Flechtwerk vorhanden. In der Rinde
der hinteren Zentralwindung, des Scheitellippchens und Hinterhauptlappens ist
keine Tangentialfaserung, kein Gennari’scher Streifen, die Radifirfaserung ist
gering. In der Fissura calcarina ist ein kleiner Genmari’scher Streifen angedeutet.

Der kaudale Teil des Balkens trennt sich friihzeitig in zwei Balkenlingsbiindel,
die sagittal verlaufen.

Hirnrinde.

Im Stirnhirn fand sich iiberall eine dicke molekuliire Schichte mit wenig rund-
lichen Zellen, die weit voneinander abstehen. Die kleinen Pyramidenzellen waren
von geringerer Zahl und wenig Differenzierung. Die grossen Pyramidenzellen waren
spirlich, ihre Kerne gross, das Protoplasma klein mit wenig Nissl'schen Korpern.

In der vorderen und hinteren Zentralwindung fand sich eine dicke molekulire
Schichte, die Schichte der kleinen und grossen Pyramidenzellen unterschied sich
wenig, auch die 4. und 5. Zellschichte ging ineinander allmihlich #iber. Die Zellen
waren wenig differenziert und in jhrer Entwicklung stehen geblieben, der Kern
der Pyramidenzellen war gross, das Protoplasma schmal.

Die vorliegenden drei genau studierten Falle von wahrer Mikrozephalie
geben fiir die Lehre der Entwicklungshemmungen manche Anhaltspunkite,
die ich in kurzer, sehr gedréingter Weise wiedergebe.

Wenn sich auch die Ursachen der beschriebenen Entwicklungshem-
mungen des Gehirnes aus verschiedenren Komponenten zusammensetzen,
miissen wir doch in diesen Fallen an Entwicklungsstorungen des Eies in
frither Zeit denken, wodurch spiter ein relativer Stillstand im Wachstum

1) Siehe die Tafeln dieses Archivs. Bd. XXXVIII. Tafel I—III.
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auftritt. Gewiss spielen Alkoholismus, Lues, Infektionskrankheiten, Ver-
dnderung des Ovariums und des Uterus eine gewisse Rolle. Ausschlaggebend
ist aber doch die abnorme Keimentwicklung, wie das die Anatomie der oben
beschriebenen Fille beweist; namentlich die Heterotopie der grauen
Substanz gibt dafiir Anhaltspunkte. — Im dritten der beschriebenen Falle
sehen wir, dass das Waehstum des Fotus in der Schwangerschaft auffallend
sistiert und die Entwicklungshemmung sich deutlich macht. Hereditére
Verhéltnisse finden wir in unseren Fallen eine geringere Rolle spielen. Im
Falle 1 sehen wir aber auch Blutsverwandtschaft der Eltern.

Eine auffallende Begleiterscheinung der Entwicklungshemmung des
Gehirnes ist in allen oben beschriebenen Fillen die Rachitis, die in schwer-
stem Masse dabei vorkommt, Offenbar hangt die Rachitis in engem Zu-
sammenhang mit der allgemeinen Entwicklungshemmung.

Infolge der Entwicklungshemmung des Gehirnes bildet sich Mikro-
zephalie, Mikrogyrie, Makrogyrie, Heterotopie der grauen Substanz, Ent-
wicklungshemmung der Gehirnrinde und der Markfasern, abnorme An-
ordnung der Balkenfasern, Kleinheit des ganzen Gehirnes, manchmal mit
Bevorzugung des Stirnlappens und Hinterhauptlappens.

Klinisch sehen .wir Idiotie mit verziogerter allgemeiner Entwicklung, es
treten frithzeitig epileptische Anfille, Kontrakturen, Unmoglichkeit zu
sitzen oder zu gehen, Sprachmangel, kortikale Blindheit, Unvermogen zu
saugen und zu schlucken auf, welche Symptome anf die Entwicklungshem-
mung des Gehirnes, und zwar der Hirnrinde, abnorme Anlage aller Ganglien-
zellen und der Entwicklungshemmung der Markfasern zu beziehen sind.

Wir finden die oben beschriebenen abnormen Verhaltnisse der Ganglien-
zellen in der Hirnrinde, die abnorm verstreuten Ganglienzellen in der Mark-
masse, wir finden abnorme Verhiltnisse der Markfasern, die in der Mark-
bildung zuriickbleiben, abnorme Tangentialfaserschichten, abnorme Bil-
dungen des Gennari’schen Stieifens, des superradifiren und interradiiren
Flechtwerkes. Die Tangentialfasern sind oft stellenweise abnorm dicht an-
gelagert, besonders in den mikrogyrischen Windungen, haufig aber dusserst
gering, Gennari’scher Streifen, super- und interradidres Flechtwerk fehlen
oft. Die Radisrfasern sind oft spérlich und marklos.

In der Rinde finden sich wenig ausgeprigte Ganglienzellen mit embryo-
nalen Anklingen, mit schmalem Protoplasma und grossem Kern, die Pyra-
midenzellen sind spérlich, wenig ausgebildet, es finden sich zahlreiche spindel-
formige Zellen.

Bei der abnormen Kleinheit und geringem Gewichte des Gehirnes mit
hiufiger Verkiirzung des Stirnhirnes und des Hinterhauptlappens finden
wir Freiliegen des Kleinhirnes und abnorm steile Lage desselben.

Die Windungen des Gehirnes sind meist sehr einfach, fotal, oft rudi-
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mentér, die Insel kann freiliegen. Der Balken ist meist verkiirzt oder in
abpormen Lingsbiindeln angeordnet.

Die Pyramidenbahn ist oft sehr markarm, wie das auch Anton und
Menakow beschrieben.

Die Entwicklungshemmung kann am ganzen Gehirn gleichmissig sein
wie im Fall 3, s0 dass sine gewisse Symmetrie des Gehirnes gewahrt ist und
itherall der Urtypus der normalen Furchungs- und Windungsverhaltnisse
nachgewiesen werden kann. Bei ungleichméssiger Entwicklungshemmung
des Gehirnés bei wahrer Mikrozephalie konnen einzelne Hirnwindungen
abnorm schlecht ausgebildet sein. Longitudinal gerichtete Windungen
kamen in den oben geschilderten Fallen nicht vor, Mingazzini beschreibt
allerdings solche Windungen bei Mikrozephalen nach dem Typus der Wieder-
kiner,

Furchungsmodifikationen bei Mikrozephalen wurden frither vielfach
als charakteristische bezeichnet (Affenspalte, paralleler Verlauf der Fissura
parieto occipitalis und der Calearina, Ueberbriickung der Fissura Rolandi,
Mangel des Pedunculus cunei), doch sind das nur Verfinderungen von rein
formalem Werte, wie dies auneh Pfister betont. Das gleiche gilt beziiglich
der Konfluierung der Furchen. Abhingig sind alle diese Verhiltnisse nur
von der Art und Weise des Wachstumes und der Entwicklungshemmung
des Gehirnes. Davon ist auch die Mikrogyrie und Heterotopie der grauen
Substanz abhiinglg, die so hinfig bei Entwicklungshemmungen (Mikro-
zephalie) vorkommen.

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

Bei den wahren mikrozephalen Entwicklungshemmungen kann wohl
nicht von einem Rickfall in den Affentypus (Wagner, Vogt, Mingazzini)
die Rede sein; die wahre Mikrozephalie ist ein Stehenbleiben anf embryonaler
Stufe, und das weitere Wachstum geht in abnormer Entwicklung teilweise
noch weiter.

Pramature Synostosen (Virehow) konnten in meinen Fillen nicht als
Ursache der Mikrozephalie gelten, ebensowenig die Enge des Canalis caroticus
(Joseph, Achy, Zoja, Bischoff, Jensen). Die Schidelanomalien
(Synostosen) sind wohl nieht Ursache, sondern Folge einer mangelhaften
Entwicklung des Gehirnes. Ob, wie Klebs meinte, der abnorm starke intra-
uterine Druck die Hemmung der Gehirnentwicklung bedingt, muss noch
dahingestellt werden. Auch die mangelhafte Entwicklung der Keilbein-
fliigel und des Felsenbeines (,,Schléfenenge) als Ursache der Wachstums-
hemmung ist sehr fraglich. Chronische Enzephalitis (Stark, Keller),
Meningitis (Karlow) als Ursache der Mikrozephalie sind nicht sicher nach-
weisbar.
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Die von Riidinger beschriebenen Mikrozephalenhirne sprechen eben-
falls fiir ein Stehenbleiben des Entwicklung des Gehirnes in der Fotalzeit.
Storungen in der Keimanlage sind wohl vor allem anderen als Ursache zu
beriicksichtigen.

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

Wie im Falle 2 fand auch Riidinger bei Mikrozephalie Balken-
mangel.

Bei wahrer Mikrozephalie kénnen einzelne Sinnesorgane funktionslos
bleiben, so im Falle 3 der Gesichtssinn, im Falle Frigerio schien nur das
Gehor zu funktionieren.

Da die Knochenbildung des Sehédels keine primére Ursache der Mikro-
zephalie ist, sind auch die ausgefilhrten Operationen (Kramiektomie) bei
Mikrozephalie ohne giinstigen Erfolg gewesen (W. Reen).

Lombroso will psychische Einfliisse wihrend der Graviditat &tiologiseh
verwerten, doch sind solche gar nicht beweisbar.

Tm Falle 3 war eine 3. Frontalwindung ebenso wie im Falle Marchand
vorhanden, entgegen der Ansicht vonBischoff; Ridinger undGiacomini.

Auch Hansemann fand seine beiden Fille von Mikrozephalie mit
Rachitis verbunden, wie das auch in meinen oben beschriebenen Fallen war.

Auch Mingazzini') fand Markarmut und Zellenverinderungen in
seinem Falle 'von Mikrozephalie, allerdings zeigte dieser Fall auch erworbene
pathologische Prozesse. Supra- und intraradifres Flechtwerk und Radifr-
biindel waren mangelhaft entwickelt, die Pyramidenzellen fehiten fast ganz,
spindelformige Zellen und Zellen mit abgerundeten Enden waren zahlreich.
Auch dieser Fall war mit Rachitis verbunden.

Auch Hommarberg, Fonazoli und Monakow fanden die Ganglien-
zellen der Hirnrinde bei Mikrozephalie vermindert und unvellstindig ent-
wickelt.

Auch im Falle von Monakow?) fand sich bei Mikrozephalie kortikale
Blindheit. Die Tangentialfasern fehlten.

Makrogyrie, Mikrogyrie sowie Heterotopie der grauen Substanz sind
bei den drei beschriebenen Fallen der Ausdruck der Entwicklungshemmung
und Wachstumsstirung der Keimanlage.

Im Falle 3 fehlte das Balkensplenium, und statt dessen trat eine sagittale
Teilung des Balkens ein, zwei Balkenlingsbiindel gingen ins mediale und
laterale Tapetum des Ventrikels fiber,

Im Falle 2 fehlten die Kommissurenfasern des Balkens vollstindig,

1) Monatsschr. . Psych. Bd. 7. S. 429.
2) Dieses Archiv. Bd. 81. S. 845.
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dafiir waren zwel Balkenldngsbiindel angeordnet. Auch die Kommissuren-
fasern des Fornix fehlten.

Auch im Falle 2 handelt es sich um Mikrozephalie mit Mikrogyrie,
Heterotopie und Balkenmangel, es fehlte das Sprachvermogen, die Kranke
litt an epileptischen Anfallen und it an Kontrakturen der Extremititen,
Strabismus convergens und zeigte den Zustand der Idiotie.

Wie im Falle 2 der ganze Balken in zweil Langsbiindel geteilt war, im
Falle 3 der kaudale Teil des Balkens in zwei Lingsbiindel geteilt war, so
zeigt auch der Fall 1 abnorme Ziige im Balken verlanfend, die als die oben
beschriebenen suprakallésen Liangsbiindel in der Mediallinie dem
Balken zwischen beiden Gyri supracollosi aufgelagert sind und oralwiirts
um das Balkenknie bis auf dessen Unterseite und kaudalwirts ins Tapetum
gelangen.

Diese suprakallosen Lingsbiindel zeugen von der abnormen Faserung
des Balkens bei wahrer Mikrozephalie und bilden vielleicht eine Unterstufe
der Balkentrennung in zwei Langsbiindel. Das suprakalldse Balkenlédngs-
bitndel (s. B.) ist auf den Abbildungen der Frontalschnitte zu sehen.

Im Falle 1 sehen wir auch einen sehr geringen Markfasergehalt der
Pyramidenbahn, der Hirnschenkelfuss ist abnorm klein. Die motorische
Rindenregion ist abnerm gebildet, ebenso die Pyramidenbahn, und klinisch
zeigten sich Spasmen und Kontrakturen der Extremititen.

Uber die normale und pathologische Hirnfurchung hat in jiingster
Zeit Schaffer?) in einer schonen Arbeit berichtet.

Die Gehirnanlage bei den beschriebenen Fillen von wahrer Mikrozephalie
ist demnach eine schon in der Keimentwicklung begonnene abnorme, wie
das die Anatomie der Falle zeigt, die Heterotopie der grauen Substanz,
die abnorme Ganglienzellen-, Rinden- und Markfaserentwicklung und die
damit verbundene Entwicklungshemmung des Wachstumes des Gehirnes.

1} Hirnpathologische Beitrage d. Universitit Budapest. 1917, Verlag v.
J. Springer, Berlin.
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