Bruchstiicke zur Kenntnis der familidren Mikrocephalie.

Von
Dr. Hermann Goldbladt,

ehem. ordin. Arzt der Landesirrenanstalt Jekaterinoslaw (Ukraine).
Mit 4 Textabbildungen.

( Eingegangen am 24. Januar 1924.)

Fir das rege Interesse, welches die medizinische Forschung der
Mikrocephalie entgegenbringt, kommen verschiedene Ursachen in Be-
tracht: 1. eine gewisse Ahnlichkeit der betr. Schidelform mit der Form
von Tier-, resp. Affenschideln; 2. das — anderen Idiotengruppen gegen-
iiber — verhiltnismaBig seltene Vorkommen ausgesprochener Mikro-
cephalie; 3. die noch unaufgeklirte Atiologie und Pathogenese derselben ;
4. das familisre Auftreten mancher Mikrocephaliefille; 5. Vererbungs-
und sonstige Fragen, die sich beim Studium des Mikrocephalieproblems
aufdringen.

ad 1. Die urspriingliche, durch den unmittelbaren Eindruck aus-
geloste Annahme, dal} es sich hier um ,,Affenmenschen’ im atavistisch-
phylogenetischen Sinne handelt, darf heutzutage als abgetan bezeichnet
werden; ad. 2. das relativ seltene Vorkommen scharf ausgesprochener
Mikrocephaliefalle wird dadurch wett gemacht, daB solche Fille vielfach
Gegenstand griindlicher Untersuchungen gewesen sind und auBerdem
geringe, resp. miBige Grade von Mikrocephalie bei Idiotismus und
Imbezillitat recht haufig sind; ad 3. der pathogenetischen Bewertung
dieses krankhaften Phénomens ist man niher geriickt durch die Erkennt-
nis, daB in der tiberwiegenden Mehrzah!l der Fille die Kleinschidelform
die Folge einer mangelhaften Gehirnentwicklung darstellt und Schadel-
nahtverknocherung fehlt.

Dannenberger'), dem wir die griindlichste Arbeit iber die Mikro-
cephalie verdanken, kommt zu dem Ergebnis, daB ,.fiir die Erkenntnis
des ganzen Phénomens® . .. ,,durch die Methode der genauen Unter-
suchung des einzelnen Falles'* viel mehr als durch vergleichende Unter-
suchung zu erreichen ist. Dieser Forderung entspricht die vorliegende
Mitteilung leider nicht. Im Gegenteil — es handelt sich hier um ka-
suistische Bruchstiicke, um ein wihrend der Kriegs- und Revolutions-

1) Dannenberger, A.: Die Mikrocephalenfamilie Becker in Biirgel. Klinik fiir
psych. u. nerv. Krankh., 1912, VII. Bd., 1. H.
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wirren fliichtig gesammeltes Material, das sich nun nicht mehr vervoll-
standigen 1a8t. Die Verdffentlichung dieses Materials geschieht einzig
und allein aus der Uberlegung heraus, daB bei weiteren, ausfiihrlichen
Bearbeitungen der Mikrocephaliefrage dieses oder jenes Bruchstiick viel-
leicht zugute kommen konnte.

Meine Mitteilung betrifft zwei Familien mit je 3 mikrocephalen
Geschwistern.

1. Die Mikrocephalen S-ko.

Im Jahre 1903 wurden der Jekaterinoslawschen Irrenanstalt, aus einem in
der Nahe der Stadt Martupol (Gouv. Jekaterinoslaw) gelegenen Dorf, mit einem
Begleitschreiben der betr. Bezirksverwaltung, die Geschwister Anna und Abraham
S-ko (14 und 12 Jahre alt) iiberwiesen. In dem Begleitschreiben heifit es u. a.:
,,Geisteskrank von Geburt an, waren frither ganz ungefdhrlich, wurden aber seit
dem vorigen Jahr fir die Umgebung gefiahrlich. Schlagen die Nachbarkinder,
greifen bisweilen zum Messer ; verbrennen zu Hause alles was ihnen unter die Finger
gerit; zerreifien ihre Kleider; beiflen sich die Hinde wund, schlagen mit dem
Kopf gegen Wand und FuBboden, fallen nachts iiber die Schlafenden her.* Sonst
fehlten jegliche anamnestische Angaben.

Nach vielfachen Bemiihungen gelang es, durch einen im betr. Dorf lebenden
Feldscher folgende, brieflich mitgeteilte, diirftige Anamnese zu erheben:

Der Vater der Geschwister S-ko (im Jahre 1913 51 Jahre alt), stammt von
Kosaken ab, ist aus dem Poltawaschen Gouvernement (Ukraine) gebiirtig;
,,Alkoholiker*‘, VerlieB 1914 das Haus und lebte in einem nahegelegenen
Dorfe. Ein Onkel des Vaters von dessen miitterlicher Seite ist schwachsinnig
gewesen.

Die Mutter (im Jahre 1913 41 Jahre alt). ist griechischer Abstammung, Klein-
biirgerin der Stadt Mariupol. Ibre Verwandten angeblich gesund. Fiihrte vor der
Ehe ein ,,Jasterhaftes* Leben, stand einige Jahre im sexuellen Verkehr mit ihrem
Bruder. Genieft iiberhaupt einen ,,schlechten Ruf*.

Aus dieser Ehe stammen 6 Kinder., darunter 3 mikrocephale, wie folgende
Tabelle zeigt:

|

Rg}}llfe(:ll‘[}giée Geschlecht } Schidelform Sonstige Angaben
1. ‘ M. [ Mikrocephal | Tdiotisch, starb im 17. Lebensjahre zu
! Hause.
2. Ww. ‘ Normal Korperlich und geistig gesund, machte

gute Fortschritte in der Schule,
wurde nach Beendigung derselben
! Lehrerin, seit einigen Jahren ver-
heiratet, kinderlos.

3. W. ! Mikrocephal | Idiotisch, starb im 23. Lebensjahre an
. (Anna) Lungenphthise in der Jekaterinos-

‘ l law. Irrenanstalt.
4. M. Mikrocephal | Idiotisch, starb im 27. Lebensjahre an
| (Abraham) =~ Dysenterie (?) in der Jekaterinos-

. law. Irrenanstalt.
b. W. Normal |yKeérperlich und geistig gesund, waren
‘ ‘1 gute Schiilerinnen; eine von ihnen

i litt 2 Wochen lang an einem le-
6. ‘ W. ' Normal J thargischen (?) Schlafzustand.



Bruchstiicke zur Kenntnis der familidren Mikrocephalie. h81

Kurzer Auszug aus der Krankengeschichte der Anna S—ko, bei der Aufnahme

(1903) 14 Jahre alt.
‘ Status praesens: Korperlinge 134 cm, groBter Horizontalumfang des Schadels
37 cm, Sagittalbogen 20 cm, Ohrmuscheln relativ groB, deformiert. Die Unter-
suchung des Nervensystems ergab, mit Ausnahme betrachtlich gesteigerter Pa-
tellarreflexe, keine Abweichungen von der Norm. Auch seitens der inneren Organe
konnten keine Verinderungen festgestellt werden. Mammae stark entwickelt.

In psychischer Beziehung bietet Patientin das Bild ausgesprochener Idiotie:
Starrt mit stumpfem Gesichtsausdruck vor sich hin, ohne Verstandnis fiir die Um-
gebung, reagiert nicht auf Anreden und elementare Fragen, lacht dazwischen laut
und bléde vor sich hin.

Weitere Beobachtung: Benimmt sich im allgemeinen wie ein kleines Kind.
Spricht mit etwas lallender Stimme folgende Worte: ,,Pappa’, ,,Mamma*‘, ,,Djadja’™
(Onkel), ,,dai‘‘ (gib), ,,da* (ja) und gibt hiufig unartikulierte Laute sowie fir den
Beobachter sinnlose Worte von sich. Versteht einige Befehle, wie z. B. ,,komm her*,
,»setz dich®, ,,zeig die Zunge** usw. und kommt gewdhnlich diesen Befehlen nach.
Stimmung vorwiegend heiter; gutmiitig, lacht an manchen Tagen fast unaufhérlich
in bloder Weise. Wird jedoch zuweilen reizbar, erregt: schreit, trampelt, beif3t sich
die Hénde, schligt sich ins Gesicht, zerreifit die Wische, wirft sie ab, wird aggressiv.
Ein bestimmter AnlaBl zu derartigen Erregungszustinden ist haufig nicht nach-
weisbar. Indifferent, interesselos. IBt gierig: fallt bei der Mittagsmahlzeit zuerst
itbers Brot her, verschlingt einen Teil desselben, alsdann die Fleischspeise und zu-
letzt den Rest des Brotes. Reagiert auf jeglichen Erziehungsversuch in dieser Be-
ziehung mit heftigem Wutanfall. Schleicht zuweilen an irgendeine Kranke heran,
um sie zu kneifen. Doch 148t sich eine gewisse Anhénglichkeit an die Pat. P. fest-
stellen: streichelt dieselbe, nennt sie ,,Mamma‘. Hin und wieder unreinlich.
Ungefahr 1Jahr nach der Aufnahme, also im 15. Lebensjahre, stellten sich die
Menses ein, die normalen Verlauf nahmen. Auch entwickelte sich eine normale
Behaarung der mons veneris.

(Der Schlufl der Krankengeschichte bis zum exitus letalis konnte nicht aus-
findig gemacht werden.) Starb 1912 an Lungenphthise.

Auszug aus dem Sektionsprotokoll) (Dr. J. Kerner):

Anatomische Diagnose: Pleuritis dextra exsudativa. Tuberculosis pul-
monum cavernosa. Hypoplasia aortae. Mikrocephalia.

Lange der Leiche 134 cm. Umfang des Schideldaches, gemessen iiber den
Stirnhéckern und dem Hinterhauptshécker 37,5 em, Gehirngewicht 312 g. Léngen-
durchmesser des Schiadeldaches 11 ¢cm, Querdurchmesser 9!/, em., schriger Durch-
messer 11 em, maximale Dicke des Schiidels 4 mm. Die galea aponeurotica laf3t sich
leicht abheben. Diploe gut ausgeprigt. Dura mater derb, verdickt, glinzend,
von atlas-weiller Farbung; Duragefafie blutgefiillt. Im groSien sinus falciformis
kleine Blutgerinnsel. Die Grube der sella turcica ist breit und betrichtlich abge-
flacht; die Lehne derselben, welche asymmetrisch nach rechts abweicht, ist nach
vorn geneigt; die vorderen und mittleren keilférmigen Fortsitze sind stark ent-
wickelt. Auffallend ist die unproportional umfangreiche, breite, hintere Schidel-
grube, was vollstindig mit den MaBverhéltnissen des Kleinhirns, das fast ein
Drittel der gesamten Hirnmasse betrigt, iibereinstimmt. Die Hirnbasis ist ver-
langert, besonders gestreckt erscheinen die Hirnschenkel, wodurch das Gehirn an
seiner Basis mit dem eines Tieres (z. B. des Hundes) Ahnlichkeit hat.

Schilddriise, besonders rechts, etwas vergrofert. Dicke der Wand des linken
Herzventrikels 1,8 cm, Durchmesser der Aorta 4 cm, der Pulmonalarterie 3,8 cm,

1) In diesem Auszug sind diejenigen Sektionsbefunde, welche fiir die Mikro-
cephaliefrage kein Interesse bieten, weggelassen.
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HerzgroBe 10 x 8 cm, Herzgewicht 167g. Milzmasse 15 X 7 X 1, 5 cm. Milz-

gewicht 125 g. Rechte Niere betrachtlich kleiner als die linke, liegt am Eingang

ins kleine Becken; Uberreste foetaler Lappung.

. Die Leber weist deutlich verlingerte Form auf; der lobus Spigeli tritt merklich
ervor.

Uterus schwach entwickelt (Durchmesser 5%/, X 4 X 2 cm), mit weit seit-
wiirts gelagerten Hileitern. Dagegen sind die keine pathologischen Veranderungen
aufweisenden Eierstécke von nahezn normaler GréBe. Linge der Vagina 7 cm,
Hymen intakt, rundlich, trichterférmig; Genitaloffnung recht weit.

W.-R. (in Blut und Cerebrospinalfliissigkeit der Leiche) stark positiv.

Abb. 1 und 2 zeigen in photographischer Darstellung Gehirn und Schidel
der Anna 8-kos, die sich gegenwartig im Museum des patholog.-anatomischen
Institutes der Jekaterinoslawschen Universitit befinden. Aus diesen photogra-
phischen Abbildungen ist folgendes zu
ersehen und zum Protokoll nachzutragen:

Abb. 1. Abb. 2.

Gehirn. Stammteil normal entwickelt. GroBenverhdltnis des Stammteiles
zum Kleinhirn anndhernd normal. Der flocculus (besonders links) ist betrachtlich
stiarker als in der Norm entwickelt und erinnert in dieser Beziehung an das Gehirn
der niedrigen Sdugetiere. Grofihirnhemisphiren schwach entwickelt und im Ver-
héltnis zur GroBe des Stammteiles und des Kleinhirns weit geringer als in der Norm
ausgebildet. Schlidfenlappen schwach entwickelt. Deutlich ausgeprigt sind an
der basalen Gehirnoberfliche, soweit sich das nach der Photographie beurteilen
1aBt, die fissura Sylvii, ferner seitens des Schlifenlappens — die fissura collateralis
und der sulcus temporalis inf., seitens des Stirnlappens — der sulcus olfactorius und
die sulei orbitales. Die inkonstanten Furchen scheinen an der basalen Gehirn-
oberflache fast vollstindig zu fehlen.

Schéidel. Gesichtswinkel sehr klein — infolgedessen Vorstehen des unteren
Teiles des Oberkiefers. Schadeldach im Vergleich mit dem Gesichtsteil von geringer
GroBe. Das Jochbein ist stark ausgebildet, breit und erinnert in seiner Stellung
zum Alveolarfortsatz der maxilla an die entsprechenden Verhiltnisse bei Affen.
Die protuberantia mentalis ist schwach ausgeprigt, der Kieferwinkel sehr grof.
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Nihte deutlich ausgepragt. Im allgemeinen weist der Schédel tierischen Charak-
ter auf.

Kurzer Auszug aus der Krankengeschichte des Abraham S-ko., bei der Auf-
nahme (1903) 12 Jahre alt.

Status praesens. Mafle in Zentimentern: Kérperlange 120, groBiter Horizontal-
umfang des Schidels 40; Langendurchmesser 13, Querdurchmesser 10,8, Aurikular-
durchmesser 11, Durchmesser von der Protuberanz zum Kinn 18.5, Gesichtslinge
bei leicht geoffnetem Munde 15, Breite der Stirn 12, Nasenlinge 4,5; Brustumfang 60.

Submaxillardriisen vergréfert; Zahne voneinander abstehend. Seitens der
inneren Organe und des Nervensystems keine besonderen Abweichungen von der
Norm. Unartikulierte Sprache.

Scharf ausgepragter Schwachsinn: kein Verstindnis fiir einfache Fragen;
keinerlei Interesse; reagiert bloB auf starke akustische Eindriicke und glinzende

Abb. 3. Abb. 4.

Gegenstande; reagiert ferner auf Anreden mit seinem Namen durch Kopfnicken
und blodes Lachen.

W.-R. im Blut ergab unbestimmtes Resultat.

Weitere Beobachtung: Walzt sich groBitenteils im Bett herum. Lacht da-
zwischen ohne nachweisbare Ursache laut auf: Von Zeit zu Zeit unmotivierte Wut-
anfille: schreit mit kreischender Stimme, wirft sich hin und schligt mit dem Kopf
auf den FuBboden; wird bisweilen seinen Mitkranken — den jugendlichen Idioten
gegeniiber — aggressiv. Wackelt 6fters mit dem Kopf hin und her oder fiihrt mit
seinem Korper rhythmische, pendelartige Bewegungen aus. War anfangs unreinlich,
begann jedoch allméhlich nach entsprechender Erziehung selbsténdig ins Klosett
zu gehen. Verspeist withrend der Mahlzeiten zuerst das Brot, alsdann die Suppe
und Fleisch oder umgekehrt. Durchschnittlich 7—8 typische epileptische Anfille
im Monat. Auch Echopraxie wurde beobachtet, indem Abraham ofters einen
tagsiiber fast stindig betenden Epileptiker durch Kopfbeugen und eine an Kreuz-
schlagen erinnernde Bewegung zu kopieren versucht und auch sonst manche Be-
wegungen der Mitkranken nachahmt. Wiihlt im Garten nach Art eines kleinen
Kindes stundenlang im Sande herum. Hort mit Vergniigen Grammophonmusik,
spielte in recht télpelhafter Weise mit einem Gummiball, den er eines Tages zerbif.

Ende 1905 geriet Patient, ohne nachweisbare Ursache, in einen Erregungs-
zustand: wurde recht aggressiv, briillte stundenlang, rannte zuweilen mit dem Kopf
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an die Tir, schlief sehr mangelhaft. Wurde, wegen seines lauten, listigen, ag-
gressiven Wesens, in die unruhige Abteilung iibergefithrt, wo er ca. 2 Monate ver-
blieb. Danach stellte sich der frithere, oben beschriebene Zustand ein.

Soweit sich der fliichtigen Krankengeschichte entnehmen 148t, zeigte das
psychische Verhalten des Pat., in der Periode 1906—1917, abgesehen von gewissen
kleinen #ufleren Ziigen, keine wesentlichen Verinderungen. Die epileptischen
Anfille wurden seltener (durchschnittlich 2—3 im Monat). Fithrte, wie frither,
ein rein animalisches Dasein. In somatischer Beziehung wire folgendes nachzu-
tragen: Es trat allméhlich normale Behaarung der Achselhdhle und der Genitalien
auf, und der penis erreichte eine gehérige Grofie. Auch wurde hiufige, ohne jede
Seham geiibte, Masturbation beobachtet. Starb 1917 in der bei Jekaterinoslaw
gelegenen, der Anstalt angegliederten Irrenkolonie an blutigem Durchfall
(Dysenterie?).

Die Wiedergabe der photographischen Aufnahmen von Abraham (Abb. 3 u. 4)
scheint angebracht, da sie durchaus typisch sind sowoh! fiir die Mikrocephalie als
auch fiir den wissenschaftlich noch nicht gehorig erforschten physiognomischen
Ausdruck des Schwachsinns.

Die Mikrocephalen K-z.

Uber dieselben fehlen, wie sonderbar das auch erscheinen mag, so gut wie
Jegliche anamnetische Angaben.

Im Jahre 1911 wurden der Anstalt die 3 mikrocephalen Geschwister Pawel,
Peter und Philipp K-z (16, 11 und 5 Jahre alt) mit einem offiziellen Begleitschreiben
des betr. Bezirkslandschaftsamtes als ,,Kretinen* iiberwiesen. Aus diesem Schrei-
ben geht anamnestisch nur hervor, daf der Vater Landmann, verwitwet sei und
2ur Dorfgemeinde Malo-Iwanowka, Gouvernement (Jekaterinoslaw) gehore.

In Anbetracht der fehlenden Anamnese und des hichst mangelhaften — den
Fall Philipp betreffenden — Sektionsprotokolles, wird hier selbst von einer ge-
dréngten Wiedergabe der Krankengeschichten Abstand genommen, um so mehr,
da dieselben sich als unzulanglich erwiesen und kein besonderes Interesse bieten.
Es seien hier bloB verzeichnet: die verschiedenen Grade geistiger Schwiche, ferner
die Todesursachen dieser 3 in der Anstalt gestorbenen Geschwister und der Befund
im erwibnten Sektionsprotokoll.

Das geistige Niveau der Geschwister K-z erveichte eine verschiedene Héhe:
Peters Geisteszustand dhnelte dem geistigen Zustand der Mikrocephalenidioten S-ko
(s. oben); Pawel befand sich auf einer noch niedrigeren Stufe der Idiotie, indem er
auf die Umgebung iiberhaupt nicht reagierte, recht unreinlich war und samtlichen
Erziehungsversuchen gegeniiber unzuginglich war; Philipp dagegen stand auf der
Stufenleiter der Idiotie in intellektueller Bezichung verhaltnismaBig hoch: verfiigte
iiber einen betrachtlichen Wortschatz, war recht anhénglich, verfolgte und begriff
manche Vorginge im Anstalisleben, zeigte ein gewisses Verstandnis fiir den Inhalt
von Bilderbiichern, war erzieherisch beeinfluibar usw.

Pawel starb im Alter von 25 Jahren an Lungenphthise, Peter im Alter von
21 Jahren an Empyem, Philipp im Alter von 15 Jahren (1921, Hungerjahr in der
Ukraine) an Erschopfung.

In dem Falle Philipp, bei dem es zur Sektion kam, war der Schiidel- und Gehirn-
befund folgender: Das Schiideldach ist von normaler Dicke, weist weder entziind-
licke, resp. destruktive Verinderungen, noch vorzeitige Nahtverkndcherung auf;
die spongitse Substanz hat ein blaf-rosafarbiges Ausseben und ist genfigend ent-
wickelt. Im Sagittalsinus ein kleines dunkelrotes Blutgerinnsel. Pia mater durch-
sichtig, blutarm. In dem Sinus der Hirnbasis etwas dunkles, flissiges Blut. Hirn-
volum gering; GroBfhirnhemispharen schwach entwickelt; Windungen breit und
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vermindert; das Kleinhirn ist im Vergleich mit den GroBhirnhemispharen stark
entwickelt, von letzteren nicht bedeckt.

U. a. warde bei der Obduktion festgestellt, dafl die Schilddriise von geringer
Grofle war und blasses Aussehen hatte und dafl auch die Milz verkleinert war.

Die Knochen des Korperskelettes, welches der Nervenklinik der Jekaterinos-
lawschen Universitat iiberwiesen wurde, erwiesen sich als grazil wie beim Kinde.

Fiir irgendwelche klinischen oder pathogenetisch-atiologischen Schluf-
folgerungen eignet.sich das hier gebrachte, unvollstandige kasuistische Material
keineswegs.

Ein gehauftes Auftreten von Mikrocephalie und sonstigen Schidel-
abnormitdten in bestimmten Gegenden, wie es Flesch® fiir Biirgel (in
Bayern), den Wohnsitz der bekannten Mikrocephalenfamilie Becker
nachweisen konnte, wird in der russischen psychiatrischen Literatur
nicht verzeichnet. Es sei auch darauf hingewiesen, dafl auller den Ge-
schwistern S-ko und K-z in den letzten Jahrzehnten sonst keine Falle
von familidrer Mikrocephalie in der Jekaterinoslawschen Irrenanstalt
zur Aufnahme gelangten.

Von Interesse ist in dem hier angefiihrten Material folgendes: der
Alkoholismus seitens des Vaters der Geschwister S-ko, der stark positive
Befund der W.-R. bei einem von denselben und der Umstand, dall von
den betr. 6 mikrocephalen, nicht bettlagerigen Idioten (vor den Hunger-
jahren!) 3 an Tuberkulose zugrunde gingen.

Das psycho-pathologische Bild der hier mitgeteilten Fille deckt sich
mit der iiblichen Beschreibung von Mikrocephalen, insofern als es das Bild
der Oligophrenie (und zwar in der Mehrzahl der Falle mehr oder weniger
tiefstehender Idiotie) ohne spezielle Besonderheiten darstellt. Ubrigens
wird von manchen Autoren als relativ haufige Besonderheit der M. ein
stark ausgepragter Trieb zur automatischen Nachahmung hervorgehoben,
wie er bei einem von meinen Fillen (Abraham S-ko) in Form deutlicher
Echopraxie zum Ausdruck kam.

Auch in bezug auf den Schédel- und Gehirnbefund (tierahnliches
Aussehen mancher Teile; mangelnde Ausbildung des GroBhirns bei
normal entwickeltem Kleinhirn und Stammteil; Windungsarmut usw.)
stellen meine Fille fiir die Mikrocephalie nichts Aullergewthnliches dar.

Eine gewisse Beachtung verdient die bei der Obduktion des Philipp
K.z festgestellte Kleinheit und Blisse der Schilddriise.

1) 5. Dannenberger: 1. c., S. 85.



