
(Aus der R6ntgenabteilung [Dr. med. habil. BannwarthJ der Universit~ts- 
Nervenklinik Mfinchen [Direktor: Prof. Bumke].) 

1Uber den Naehweis yon Gehirnmillbiidungen 
dureh das RSntgenbild und fiber seine klinisehe Bedeutung 1. 

I. Teil 2. 

Von 
Alfred Bannwarth. 

Mit 27 Textabbfldungen. 

(Eingegangen am 20. Januar 1939.) 

Die physikalische Gehh'n- und Rfickenmarkdiagnostik durch Kontrast- 
verfahren hat  sich einen hervorragenden Platz in der Erkennung organi- 
scher Nervenleiden gesichert. Hier steht die Encephalographie an erster 
Stelle. Durch ihre regelmi~i~ige Anwendung bei unldaren organischen 
Gehirnerkrankungen wurden unsere Kenntnisse fiber die Pathologie 
dos Zentralnervensystems (ZNS.) in erstaunlicher Weise erweitert und 
vervollstiindigt. ErmSglich~ uns doch die Encephalographie einen 
tiefen Einblick in die Struktur pathologischer Prozesse beim Lebenden. 
Ich darf dabei einige grunds~tzlich wichtige Fragen kurz streifen. 

Die Anwendung der Encephalographie als diagnostische Methode 
setzt eine absolute Beherrschung bestimmter technischer und rSntgeno- 
logiseh-diagnostischer Probleme voraus. Bei jeder Luftffillung soll ein 
m6glichst maximaler Liquor-Luftaustausch angestrebt werden; dabei 
gebe ich ohne weiteres zu, dal] man gelegentlich aueh real mit relativ 
geringen Luftmengen eine ausreiehende Ffillung erzielen kann. Nut  
wenn die Hirnkammern und Subarachnoidealriiume genfigend Luf~ 
enthalten, geben uns die RSntgenbilder eine klare Ubersicht fiber Gr61~e, 
Form und Lage der inneren und ~u~eren Liquorr/iume. Dabei handelt 
es sieh keineswegs um eine unbillige Forderung. Bei einwandfreier 
Technik, welehe selbstverstiindlich (Jbung erfordert, 1/i~t sieh ein aus- 
reiehender Liquor-Luftaustausch bei den meis~n K_ranken ohne besondere 
Schwierigkeiten erzielen. Nach meinen Erfahrungen fibersehreiten die 
Beschwerden der Patienten w~hrend und nach der Ffillung dabei  nur 
selten jones Mal3, welches man ihnen bei der fiberragenden diagn0stischen 
Bedeutung der Methode yore iirztliehen Standpunkte aus zumuten daft. 

Auszugsweise vorgetragen auf der Tagung Deutscher Neurochirurgen in des 
Chirm'gischen Universiti~tsklinik Miinchen im Anschlul3 an den Kongrel~ der deut- 
schen Neurologen und Psychiater in Miinchen i937. 

Im zweiten Teile bespreche ich die Mil~bfldungen des Septum pellucidum im 
engeren Sinne. 
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Es soll dabei durchaus nicht verschwiegen werden, dag auch hier die 
Ausnahme gelegentlich einmal die Regel bestatigt. Bekanntlich ist das 
aber schon nach der einfaehen Lumbalpunktion manehmal der Fall, 
und zwar nicht einmal ganz selten. In der Miinchner Klinik wird die 
suboceipitale Luftfiillung :weitgehend bevorzugt. Sie ist die Methode 
der Wahl bei den meisten Erkrankungen. Eine Ausnahme bilden die 
raumbeschr~nkenden Prozesse; bier kommt im allgemeinen nur die 
Ventrikulographie in Frage. Zur lumbalen Luftftillung greifen wir 
bei sehr unruhigen, hoehgradig schwachsinnigen Kranken und bei 
Kindern. An Hand sehr ausgedehnter Erfahrungen konnten wir uns 
nieht davon fiberzeugen, dab die Darstellung der /~ugeren Liquorr/~ume 
mit der suboecipitalen Encephalographie im allgemeinen schleehter 
getingt als mit der lumbalen Eneephalographie ; eine Behauptung, welehe 
I~ilsehlieherweise immer wieder auftaucht. Die Luftfiillung als dia- 
gnostische Methode verlangt Welter eine absolut einwandfreie l~Sntgen- 
teehnik. Nur wenn gewissermaBen mit photographiseher Treue in jedem 
Falle unter den gleichen rSntgenteehnisehen Voraussetzungen gearbeitet 
wird, bekommt man so einwandfreie Bitder, daft eine vollkommene 
Auswertung aller im Eneephalogramm liegenden diagnostisehen MSglich- 
keiten gew~hrleistet wird. Ungeniigende Fiillungen und nieht ganz 
saubere RSntgenteehnik verbieten diagnostisehe l~iiekschliisse und sind 
leider sehr haufige Ursaehen grober r6ntgenologiseher Fehldiagnosen. Es 
wird selbst yon Fach/irzten aueh heu~e noeh gelegentlieh immer real wieder 
behauptet, dag die Eneephalographie eine grobmechanische,.wenig geist- 
reiche, wenn nicht sogar iiberfliissige Untersuehungsmethode darstellt. 
Eine r derartigen Verkennung dieser genialen Erfindung kann m. E. gar 
nicht genug entgegengetreten werden. Ieh gebe ohne weiteres zu, 
dag sieh die Teehnik der Lnftffillung bei einer gewissen manuellen 
Gesehicklichkeit relativ rasch erlernen l~gt. Viel sehwerer und nur naeh 
langj/~hrigen Erfahrungen mSglich ist dagegen eine exakte diagnostische 
Auswertung der Bilder. Sie erfordert ein genau so groges MaB an 
Wissen und KSnnen wie beispielsweise die Erhebung und Bewertung 
eines internen oder eines neurologisehen Befundes. Gerade die Erkennung 
beginnender oder nut leiehter pathologiseher Vergnderungen an den 
inneren und ~uBeren Liquorr/iumen ist augerordentlich sehwer. Nur 
wet das normale Eneephalogramm sehr griindlieh studiert hat, darf sich 
iiberhaupt an das Problem heranwagen. Der Untersucher mug bei- 
spielsweise die zahlreichen, durchaus noch im Bereiehe der Norm liegen- 
den Variationen, welehe die inneren wie ~ugeren Liquorr~ume des 
Gesunden in ihrer Form und GrSge aufweisen, genau kennen. Die 
Encephalographie geh6rt somit nur in die Hand eines Arztes, welcher mit 
ihrer Technik, ihren diagnostischen M6glichkeiten und nicht zuletzt auch 
mit ihren Eehlerquellen au/s innigste vertraut ist. _Nut wenn diese Voraus- 
setzungen er]i~llt sind, wird die Methode ]enen hervorragenden Platz in der 
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Erlcennung organischer iVervenkranlcheiten behaupten, welcher ihr zwei/el- 
los gebi~hrt. 

Es gibt  heute  bereits ein grol3es anatomisches Schr i f t tum fiber En t -  
wicklungsstSrungen des Gehirns, deren genaue Diagnose frfiher nu r  
dutch die Sektion mSglich war. Ers t  in  den letzten Jah ren  wurde 
vereh~zelt fiber die ])arstel lung cerebraler Mi•bildungen im Encephalo- 
g ramm berichtet.  Bekann t  s ind die Arbei ten  yon Davido]/ und  Dyke, 
Guttmann, Pen/ield und  Hyndman fiber den encephalographischen ~Naeh- 
weis yon Balkendefekten beim Lebendenl  I n  meiner  Arbei t  berichte 
ich n u n  fiber weitere Kranke  mi t  ausgedehnten Gehirnmil3bildungen, 
welche durch die Encephalographie aufgedeckt wurden. 

Fall 1. Ludwig Br., geb. 20. 11.09, warde auf Veranlassung des Erbgesund- 
heitsgerichtes am 12. 3.37 in die Universit~ts-Nervenklinik Miinchen aufgenommen. 

Die Familienvorgeschichte ist nach den Angaben der Mutter ohne Besonder- 
heiten. Br. wurde normal geboren und wog bei der Geburt 5 kg. Im 1. I~Ialbjahre 
entwickelte er sich angeblich normal. Erst mit 6 Monaten fie1 eine Schwi~che der 
]inken KSrperh~lfte auf. Br. lernte rechtzeitig Sprechen, aber erst mit 3 Jahren 
Laufen. Er kam mit 6 Jahren in die Vo]ksschule, mul3te jedoch mit 10 Jahren 
aus der 2. Klasse entlassen werden; im Schulbogen finder sich der Eintrag ,,bil- 
dungsunf~hig". Seit dem 18. Lebensjahre leidet Br. an grol3en epileptischen An- 
f~llen, welche sich seit Ende 1936 geh~uft haben. Als Knabe so]] Br. noeh relativ 
friseh gewesen sein. Seit dem Einsetzen der epileptischen An~lle hat sich sein 
Geisteszustand jedoeh rapid verschlechtert. ~ber einen exogenen Hirnschaden 
gibt die Vorgeschichte keine Auskunft. 

Untersuchungsbefund. Es handelt sich um einen 165 cm groBen und 60 kg 
schweren Kranken, weleher sich bei kr~ftigem K6rperbau in einem guten Ern/~hrungs- 
zustand befindet. An den inneren Organen wird kein krankhafter Befund erhoben. 
Es besteht beiderseits ein Genu va]gum und starke Senldul]bildung. Die Geschleehts- 
organe und sekund/~ren Gesehlechtsmerkmale sind voll entwickelt. 

Die neurologische Untersuehung ergibt fo]gendes: Es besteht eine ]inksseitige 
Faeialisschw~che. Geruchs- und GeschmacksvermOgen scheinen sehwer gest6rt 
zu sein, Br. reagiert selbst auf allerst/irkste ]%eize Iricht. Bei der spezial~rztliehen 
Untersuchung in der Universit~ts-Ohrenklinik finder sich nichts Krankhaftes. Die 
Untersuchung in der Augenldinik ergibt einen Strabismus divergens des linken 
Auges. Das linke Auge weieht stark imch aul3en ab und kann nut wenig fiber die 
Mittellinie nach einw/~rts beweg$ werden. Im fibrigen ergibt die augen/~rztliche 
Untersuehung nichts Besonderes. Auch die fibrigeu I-Iirrmerven scheinen, soweit 
prfifbar, o. B. zu sein. Der linke Arm und das linke Bein sind dfinner als die Extremi- 
t/iten der rechten Seite; dabei ist das linke Bein deutlich verkfirzt: linker Arm und 
linkes Bein befinden sich in ausgesproehener Hemiplegikerhaltung. Aueh die 
Extremit/~tenreflexe sind links deutlieh lebhafter a]s rechts. Links findet sich ein 
positiver Babinski und l%ossolimo. In der ]inken Hand besteht deutliche Athetose. 
Der Tonus ist links spastisch. Die Sensibilitiit ist nieht sicher prtifbar: Beim Gehen 
sehwankt Br., sein Gang ist sehwerf/~llig und ungeschickt. Der linke Arm befindet 
sich dabei in Beuge- und Adduktioasstellung, das linke Bein wh'd nachgezogen. 
Der Liquor ist normal. Die Wa.R. ist im Blur und Liquor negativ. 

]3r. ist imbezill; er ]iegt stumpf und teilnahmslos im Bert und zeigt alle Merk- 
male des ausgepr/~gtesten Spontaneitatsverlustes. Nm" auf eindringliehstes Befragen 
reagiert er nach langer Zeit, befolgt einfache Befehle und gibt auf ganz primitive 
Fragen gelegentlich Antwort. Er kann seinen Namen, sein Alter und seinen tteimat- 
ort angeben. Seinen Namen kann Br. sogar notdfirftig schreiben, lesen kann er 
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aber nicht. Selbst einfachste Rechenaufgaben werden falsch gel6st. Die Aufmerk- 
samkeit ist sehr schwer zu erweeken; die Auffassung /~uBerst mangelhaft. Die 
Stimmung ist gleiehbleibend stumpf und teilnahmslos. Gemiitliche Regungen 
werden nicht beobaehtet. Gedaehtnis und Merkf/ihigkeit ]assen sich nicht 
prfifen, 

W/~hrend des Klinikaufenthaltes wurden bei dem Kranken melu'ere sehwere 
generalisierte epileptisehe Krampfanf/flle ~rztlich beobachtet; eine besondere 
Seitenbetonung ist im Anfall nicht zu erkennen. 

Befund der RSntgenabteilung der Universit/its-Nervenklinikl: Die Sch/~del- 
iibersiehtsaufnahmen naeh lumbaler Encephalographie (I00/90 cem Liquor-Luft- 
austauseh) stellen die irmeren Liquorr/tume sehr gut dar. Die Subarachnoideal- 
ffillung ist mangelhaft. Man erkennt folgendes: In  der Mitte des GroBhirns an der 
Stelle der Seitenventrikel finder sieh ein grol]er luftgefiillter Hohlraum yon drei- 
eckiger Form, welcher keiaerlei Trennungen in eine linke und eine reehte Seiten- 
kammer erkennen 1/~l]t (a.-p.-Aufnahme). Auch die fibrigen Aufnahmen zeigen 
eine Verschme]zung ~ der beiden Seitenkammern zu einem groBen, gemeinsamen, 
luftgcffiUten Raume, welcher in der Mitte des Grol]hirns liegt. Die Verschmelzung 
kann, wie die stirnanliegenden Aufnahmen zeigen, bis zum Yqentrikeldreieck ver- 
folg~ werden, und zwar ist das ganze Ventr~keldreieek in den gemeinsamen Raum 
einbezogen. Die Hinterh6rner und  Unterh~rner :sind paarig angelegt. ~be~ dem 
3. Ventrikel, d. h. also am Boden der einheitlichen Hirnkammer, sind reehter; und 
linker Thalamus miteinander verwaehsen (hinterhauptanliegende halbaxiale Auf- 
nahme). Der $. Ventrikel ist in seinen vordr ~Abschnitten dargestellt und liegt 
an normaler Ste!le. Die hinterert Abschnitte de? 3. Hirnkanlmer sowie Aqnadukt 
und 4. Hirnkammer sind nirgends zu erkennen. 

Diagnose.  Es  hande l t  sieh u m  eine schwere GehirnmiBbil,dung. Es 
~ehten zum mindes ten  Sep tum pet luc idum,  F 0 r n i x  a n d  Commissura  
h ippocampi .  

Fall 2. Alois 1N~s., geb. 7.11.27, wurde am 4. 8.38 in die Universit/~ts-Nerven- 
klinik Mfinchen aufgenommen. 

Die Familienvorgeschiehte ist ohne Besonderheiten. Ns. wurde naeh den An- 
gabert der Hebamme normal geboren. Er litt  in den ersten Wochen an starker 
Gelbsueht. Mit i/~ Jahre wurde bei dem Kinde eine L/~hmung des reehten Armes 
und Beines festgestellt. Es bekam damals die englisehe Krankheit, fieberte hoch 
und war sehr unruhig. Eine Blutuntersuchuug ergab nichts Krankhaftes. Noch 
mit 2i/~ Jahren konnte das Kind weder sitzen noch stehen mid gehen. Anch die 
geistige Entwieklung blieb vollkommen aus. Erst mit 3 Jahren lernte es Sitzen 
und machte mit 4i/2 Jahren die ersten Gehversuche. Im Dezember 1937 traten 
Krampfanf/~lle auf, fiber die nichts N/~heres angegeben wird. 

Untersuchungsbefund. Es handelt sieh um eirten schw/~chlichen llj/~hrigen 
Jungen mit idiotischem Gesichtsausdruek und Benehmen. Die GrSl~e ist dem Alter 
entspreehend. _~uBere kSrperliehe Mil~bildungen bestehen nicht. An den inneren 
Organen wird keiu krankhafter Befuncl erhobe n. 

i Kerr Dozent Dr. Lysholm, Stockholm hat einzelne Bildcr me~er F~lle gesehen 
und mir wer~volle Ratsehlage erteilt. Hierffir danke ich ibm auch an dieser Stelle 
verbindliehs~t. 

In der Arbeit babe ieh wiederholt yon Verschmelzung der Kammern, Ver- 
wachsung der :Sehhfigel usw. gespr0chen. Dabei bin ich mir bewuBt, dab diese 
Ausdrfieke nicht gauz ko~rekt sind; ieh habe sie ]edoeh der Kflrzo h~lber, bevorzugt. 
Genauer miiBten wit ~on einer unterbliebenen Teilung in zwei Kammern, i n zwei 
Gehirrdailften usw. spreche n. 
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Abb. 1. Fa l l  1: Sagi t ta les  Bil4 in I-][interhauptslage (a . -p . -Aufnahme) .  Der  str ielffSrmige 
Scha t ten ,  we lcher  e t w a  an  tier Stelle des S e p t u m  pe l luc idum zu sehen ist ,  en t sp r i ch t  nictd 

(tem Septum,  sondern  is t  du t ch  eine X~noehenleiste tier S t i rnh0hle  bedingt .  

Abb.  2. Fal l  1: Sagi t ta les  halb~xiales  Bild in H in t e rhaup t s l age .  Die u n p a a r e  K a m m e r  
re ich t  nach  h in ten  i~ber den Bere ich  des S e p t u m  p e n u c i d u m  hinaus ;  h in t e r  d e m  3 .Vent r ike l  

erkenn~ m a n  die Ve rwachsung  tier S t a m m g a n g l i e n ,  

Arch ly  ffir Psychiut r ie .  Bd.  109. 52 
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Abb. 3. t~all 1: Seitenbild in Seitenl~ge. D~s Bild lgl~t die Schwere der :~[iBbildung nicht  
vermuten;  es zeigt ~ber eine eigenartige Xon~iguration des Vorderhorns, welche ich bei 

~Ilen Mi~bildungen dieser Gruppe ira Seitenbilde feststellen konnte. 

Abb. 4. Fal l  1: S~gitt~les halb~xiales Bild in Stirnlage zur Darstellung der hinteren Ab- 
schnit te der Seitenkammern. Das g~nze Ventrikeldreieck i s t  in den u n p ~ r e n  Liquorraum 

einbezogen; pa~rige Anl~ge der Hinter- und Sehlg~enhSrner. 

Die neurologisehe U n t e r s u c h u n g  e rg ib t  folgendes:  Der  Sehgdel  isb n~ch a l len  
R i c h t u n g e n  frei bewegl ich und  n i ch t  druck-  oder k lopf schmerzhaf t .  N a c h  dem 
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Abb. 5. :Fall 1: Sagit~ales Bild in Stirnlage. l~I~chtige Ausdehnung des unpaaren Liquor- 
raumes im Bereiche des Ventrikeldreiecks und der hiuteren Abschnit te  der Pars centralis;  

paarige Anlage dcr Schl~fen- und HinterhSrner. 

Abb. 6. Fal l  1 : Sagit~ales Bild in Stirnlage wie in Abb. 5, nut  mi t  etwas st~irker angezo- 
genem Kinn aufgenommen. M~chtige Ausdehnung des unpaaren Liquorraumes in] Bereiche 
des Ventrikeldreiecks und tier hinteren Abschnit te  der Pars  centralis;  paarige Anlage der 

Schl~fen- und t t interhSrner.  

Be r i eh t  der  U n i v e r s i t ~ t s - A u g e n k l i n i k  i s t  das  l inke  Auge  ansche inend  amauro t i s eh ,  
m i t  dem rech ten  Auge  wi rd  auf  grebe  Reize  noch  le ieh t  re~giert .  Die L i c h t r e a k t i o n  

52* 
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ist auf beiden Augen schwach vorhanden. Beide temporale Papillenhglften sind 
kalkweiB; rechts ist auf der nasalen Seite noch eine normale Fgrbung der Papille 
zu erkennen. Beide Papillen sind unseharf begrenzt. Es besteht ein grober, rota- 
torischer Nystagmus rechts. Zeitweise geraten die Augen in eine Krampfstellung 
naeh oben und auBen. Die iibrigen Hirnnerven scheinen - -  soweit sic bei dem 
idiotischen Verhalten des Kranken priifbar sind - -  o.B. zu sein. Das Geruchs- 
verm0gen ist nicht priifbar. Der reehte Arm und das rechte Bein sind diinner als 
die Extremitgten der ]inken Seite; der rechte Arm zeigt ttemiplegikerhaltung, der 
rechte FuB befindet sieh in SpitzfuBstellung. Die Extremitgtenreflexe sind reehts 
lebhafter als links. Pyramidenbahnreflexe (Babinski usw.) ]assen sich nicht sicher 
ausl6sen. In der reehten Hand, deren Finger stark iiberstreekbar sind und eine 
bajonettf6rmige Abknickung zeigen, erkennt man eine athetotisehe ttyperkinese. 
Bei der Prtifung des Muskeltonus entwickelt sich rechts ein Spasmus mobilis. Der 
Gang ist kaum zu priifen; er erscheint unbeholfen und taumelnd. Die Wa.R. ist 
im Blur und Liquor negativ. Der Liquor ist aueh sonst vollkommen norton]. 

Eine nghere Intelligenzprfifung ist nicht mSglieh; es hande]t sich um einen 
hochgradigen Sehwaehsinn ira Sinne der Idiotie. 

Befund der t~Sntgenabteilung der Universitgts-lNervenklinik. Die Schgdel- 
iibersichtsaufnahmen naeh lumbaler Eneephalographie (100/90 ccm Liquor-Luft- 
austauseh) ergeben eine sehr gute Ftillung der inneren Liquorrgume. Man erkermt 
folgendes: Die beiden Seitenkammern sind in erheblicher Ausdehnung zu einem 
gemeinsamen, groBen, luftgefiillten Hoh]raume verschmolzen, weleher in der Mitre 
des Gehirns liegt und auf weite Streeken keinerlei Trennung in eine linke und reehte 
Seitenkammer erkennen lg[~t. Dieser Hohlraum hat auf der a.-p.-Aufnahme eine 
dreieckige Form. Die Verschme]zung der beiden Seitenkammera kann bis zum 
Ventrikeldreieek verfolgt werden. Die Ventrikeldreieeke sind in ganzer Ausdehnung 
in die einheitliche Kammer einbezogen, iNur die I-IinterhSrner und UnterhSrner 
sind paarig angelegt. Die gemeinsame Kammer sowie die Unter- und Hinter- 
hSrner sind deutlieh erweitert im Shine eines Hydrocephalus. Der 3. Ventrikel steht 
auffallend tief (a.-p.-Aufnahme) und ist streekenweise erkennbar. Die beiden 
Sehhiigel sind in der Mittellinie unmittelbar fiber dem 3. Ventrikel zu einer ein- 
heitlichen Masse verwachsen, d. h. in jenen Abschnitten, welche normalerweise den 
Boden der Pars centra!is darstellen (a.-p.-Aufnahme). Auf der hinterhauptanliegenden 
halbaxialen Aufnahme ist diese Verschmelzung aueh zu erkennen, abet nieht so 
deutlich wie auf der a.-p.-Aufnahme. 

Diagnose. Es handel t  sich um die gleiche schwere Gehirnmif~bildung 

wie im Falle  Br. Es diirf ten zum mindes ten  fehlen Septum pe]lucidum, 

Forn ix  und  Commissura hippocampi.  

Fall 31. Gfinther Gr., geb. 13.1.38, wurde am 23.8.38 wegen Verdauungs- 
stSrungen in die Universitgts-Kinderklinik Miinchen aufgenommen. Gr. ist das 
zweite Kind einer gesunden Mutter. 

Das Kind befindet sich in gutem Ernghrungszustand und zeigt einen brachy- 
eephalen Sehgdelbau. Es finden sich auch Zeichen der t~achitis. Das Kind blickt 
ruhig umher und fixiert. Im iibrigen erseheint es in seiner geistigen Entwicklung 
jedoch deutlich zuriiekgeblieben. Die nervengrztliche Untersuchung ergibt An- 
haltspunkte fiir eine frtihkindliche 14h'nseh~tdigung. Es finder sich ein leichter 
Einstellnystagmus beim Bliek nach rechts. Die Pupillen reagieren gut auf Licht- 

1 Die F~lle 3 und 4 wurden mir yon der Universit~ts-Kinderklinik Miinchen 
liebenswiirdigerweise zur VerSffentlichung iiberlassen. 14errn Geheimrat v. P/aundler 
danke ieh hierfiir verbindliehst. I~err Brenner hat in seiner Arbeit Z. Kinderheilk. 
60, 14. 6 auf diese beiden Fglle bereits kurz hingewiesen. 
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Abb. 7. Fall2: Sagittale Aufnahme in Hinterhauptslage. Unpaare Anlage der Vorder- 
hSrner, Verwaehsung der Stammganglien fiber dem 3.Ventrikel, streckenweise Darstellung 

der Falx. 

Abb. 8. Fall 2 : Sagittales halba,xiales Bild in Hinterhauptslage. Ausdehn~ng des unpaaren 
Liquorraumes nach hinten. 

einfall; der Augenhintergrund ist ohne krunkhaften Befund. In allen Gliedma~en 
besteht hochgradige MuskelstaiTe; die Reflexe sind seitengleich und in normaler 
Sthrke auszul6sen, p~hologische Reflexe fehlen. Das Kind bat  die tti~nde zur Faust  
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Abb. 9. Fall2: Sagittales halbaxiales Bilcl in Stirnlage. Verschmelzung der Ventrikel- 
dreiecke zu einem unpaaren Liquorraume, paarige Anlage der Hinter ~ und Schl/~fenhSrner. 

Abb. 10. Fall 2 : Sagittalaufnahme in Stirnlage zeigt wieder die unpaare Anlage tier Seiten- 
kammern his s u m  Venbrikeldreieck; paar~ge Anlage tier Unter- und ICtinterh6rner. 

gekrampf t ;  d~nn geraten die Finger  wieder in Spreizstellung. Der  Liquor  ist normal ;  
die Wa.R.  ist negativ. 



durch  das  R 6 n t g e n b i l d  und  fiber seine k l in ische  Bedeu tung .  8 1 5  

&bb. 11. Fall  3 : Sagittales Bild in I~[interhauptslage. Unp~are Anlage de r s t a rk  erwelterten 
VorderhSrner; deutliehe Ausbuchtung der unpuaren I~ammer an ihrer  reehten lateralen 

~Vund; Fii]lung der vorderen Abschnit te  des groi3en porencepha]en Defektes. 

Abb. 12. F~ll 3: S~gitt~les halb~xi~les Bild in I~[interhauptslage. Neben dem unpauren 
, ,Seitenventrikel" erkennt m~n die riesige HShlenbildung (Porenceph~lie) in tier rechten 

Gro~hirnhemisph~re. 
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-(bb. 13. F~ll 3: Sagit t~le halb~xiale  ~_ufn~hme in  St i rnlage.  U n p a a r e  Anlage  der  u  
t r ike ldre iecke  u n d  der  P~rs  eentr~lis ,  pa~r ige  Anlage  de r  Unte rhSrner ,  Her i iberre ichen der  

Poreneel~halie bis in die medi~len  h in te ren  2~bsehnitte tier l inken Grol~hirnh~Ifte. 

Abb. 14. Fal l  3: Sagit t~les  Bil4 in St i rn lage zeigt wieder  die ~np~are  Anlage  der  Seiten- 
k a m m e r n  im Bereiche des Ventr ikeldre iecks  und  4er  h in te ren  Abschni t t e  der  P~rs  centralis ,  

sowie die paa r ige  Anlage  der  Unte r -  ~nd  t t i n t e rh6 rne r .  
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Die in der Universit~Lts-Kinderklinik ausgeffihrte lumbale Encephalographie 
ergibt eine sehr gute Ffillung der ilmeren und ~ul~eren Liquorr~ume. Man erkennt 
folgendes: 

Die beiden Seitenkammern sind zu einem grol]en, einheithchen, luftgeftillten 
Hohlraume miteinander verschmolzen, welcher ziemlich symmetrisch in der Mitre 
des Grol3hirns ]iegt. Die Verschmelzung der beiden Seitenk~mmern zu einem ein- 
heitlichen Ventrike] reieht bis zmu Ventrikeldreieck. Die Ventrikeldreiecke sind, 
genau wie in den Fallen Br. und Ns., in ganzer Ausdehnung in die einheitliehe 
Kammer einbezogen. Die Hinter- und UnterhSrner sind paarig angelegt, und zwar 
ist das ]inke Unterhorn weiter als das rechte. Die Stammganglien sind nieht deutlich 
gezeiehnet. 

Im Bereiehe der rechten Pars eentralis ist die einheitliehe Hirnkammer deutlich 
naeh lateral ausgebuchtet und kommuniziert mit einem machtigen luftgeffillten 
Hohlraume, weleher bis in die ~ulteren Liquorr~ume der rechten Grol3himhemisph~re 
reicht. Dieser Raum beginnt ungef~]lr am +0bergang vom rechten Vorderhorn zur 
reehten Pars eentralis und erstreekt sieh yon bier in m~chtiger Breitenausdehnung 
his in die hintersten Abschnitte der rechten Gro/]hirnhemisphi~re. ttier reicht der 
Kohlraum sogar fiber die Mittellinie bis in die linke I~irnh~lfte herfiber. Diese Aus- 
dehnung ist auf den Abbildungen durch Striche angedeutet. Die Cisterna inter- 
hemisphaeriea enthalt streckenweise Luft. 

:Diagnose. Es handelb sich um die gleiche schwere Gehirnmil~bildung 
wie in  den F~,llen Br. und  Ns. Es fehlen wieder Septum pellucidum, 
Fornix  u n d  Commissura hippocampi.  Weiter  besteht  ein riesiger, luft- 
geffillter Hohl raum (Cyste bzw. Porencephalie),  welcher mi t  der rechten 
Aul~enwand des einheit l ichen Ventrikels in  breiter Verbindung steht  
und  bis in die ~ul3eren Liquorr~ume reicht. Der Hoh]raum n i m m t  aus- 
gedehnte Abschni t te  der rechten Grol~hirnhemisph~re ein. 

~'all 4. Marianne Sld., geb. 29.6.35, wurde am 19. 8.37 in die Universit~Lts- 
Kinderklinik Miinchen aufgenommen. 

Bei der Geburt war die Nabelsehnur um den Hals gesehlungen; das Kind war 
tiefblau und nur schwer zum Leben zu erwecken. Mit 1/~ Jahre traten Krampf- 
anf/~lle auf, die sieh sp~ter wieder verloren. ]~is zum Ende des 1. Lebensjahres fiel 
den AngehSrigen im fibrigen nichts weiter auf. Erst Anfang des 2. Lebensjahres 
entwicke]ten sieh Krankheitszeichen. Das Kind sehielte, die H/~nde wurden st~ndig 
zur Faust geballt und liel~en sich kaum 16sen. Alle Arm- und Handbewegungen 
erfolgten ungesehiekt; die Beine konnten nieht naeh aul~en gerollt werden. Sitzen 
lernte das Kind nicht. Es kann bis jetzt nur mit Unterstfitzung stehen, dabei 
werden die Beine fibereinander gekreuzt. Das Kind lallt unverst~ndlieh und spricht 
noch kein Wort. 

Untersuehungsbefund. Es handelt sieh um ein idiotisehes Kind mit typischer 
~ikrocephalie. Der Ern~thrungszustand ist gut. Aus dem dauernd offen stehenden 
Munde flieI~t reiehlieh dtimler Speichel; die Zunge ist grol] und plump. Im fibrigen 
l~[~t sieh an den inneren Organen kein sieher krankhafter Befund erheben. 

Die neuro]ogisehe Untersuehung ergibt folgendes: Es besteht ein sehr starker 
Strabismus convergens mit besonderer Beteiligung des ]inken Bulbus. An den 
~ibrigen ttirnnerven ist nichts Krankhaftes festzustellen. Die Finger beider It~nde 
sind sehr stark fiberstreckbar und ffihren dauernd bizarre, athetotisehe Bewegungen 
aus. Beide Arme zeigen Hemiplegikerhaltung. Die unteren Extremit~ten befinden 
sich in Streekkontraktur. Auch an den Zehen erkennt man athetotisehe Hyper- 
kinesen. In allen Extremit~ten besteht eine hochgradige Muskelversteifung. Stellt 
man das Kind mit Unterstiitzung auf, so entwickein sieh sofort schwere Adduk- 
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torenspasmen und Spitzful~haltungen beider Fill3e, welehe das typisehe Bild der 
Littleschen Starre demonstrieren. Alle Reflexe sind seitengleieh und sehr lebhaft; 
siehere Pyramidenbahnzeiehen sind nieht nachweisbar. Die Wa.R. ist im Bint 
und Liquor negativ; der Liquor ist aueh sonst normal. 

Die in der Universit~ts-Kinderklinik durehgeffihrte lumbale Encephalographie 
ergibt eine sehv gute Ventrikel- und Subarae~moidealfilllung. Auf der a.-p.-Auf- 
nahme erkennt man folgendes: Beide Seitenkammern sind miteinander zu einem 
grol~en, inftgefilllten Hohlraume vereinigt, weleher keinerlei Trennungen in eine 

linke und ~echte Seiten- 
kammer erkennen ISdtt. 
Der grol]e, hydroeephal er- 
weiterte, einheitliche Ven- 
trikel liegt symmetriseh in 
der Mitre des Gro~hirns. 
In seinen unteren Ab- 
sehnitten sind die Stamm- 
ganglien deutlich zu sehen. 
Die Sehhilgel sind am Bo- 
den der unpaaren Kammer 
wieder miteinander ver- 
waehsen. Die beiden Sehl~- 
fenhSrner shad paarig an- 
gelegt. Die Cisterna inter- 
hemisphaerica enth~lt Luft 
und lieg~ in der Mittellinie. 

Diagnose. Nach der 
a .-p.-Aufnahme handel t  
es sieh um eine schwere 
Gehirnmil~bildung, u n d  
zwar diirfte die Mil~bil- 
dung sehr wahrschein- 
lich die gleiche Ausdeh- 

Abb. 15 Fall 4=: Sagittales Bild in Hinterhauptslage. 
UnDaare Anlage der stark erweiterten Vorderh6rner, hung  besitzen wie in  

Verwachsnng der Stammganglien, paarige Schl~fenhSrner. den F~lleI1 Br. Lind ~k]s. 

Da keine st irnanliegen- 

den Aufnahmen  angefertigt wurden,  ls sich ihre Ausdehnung hier jedoch 
nicht  mi t  der gleichen Sicherheit festlegen wie bei den anderen  Kranken .  

Fall 5L Rudolf Buk., geb. 23.11.29, wurde am 7.2.39 yon der Universit~ts- 
Augenklinik Mfinehen der ~ervenldinik fiberwiesen. 

Die Familienvorgeschichte ist ohne ]3esonderheiten. Der Kranke wurde normal 
geboren. Er entwickelte sieh gut, lernte rechtzeitig Laufen und Spreehen und fiber- 
stand die iibliehen Kinderkrankheiten. Seit 2 Jahren geht er in die Volkssehule 
und gilt als ein guter Schiller. In  der Schule ist er blol~ durch sein sehlechtes Seh- 
vermSgen und ,,Augenwaekeln", welches sehon bald nach der Geburt aufgefallen 
sein soll, behindert. 

Untersuchungsbefund. Der Junge ist etwas zart, aber sonst fiir sein Alter gut 
entwicke]t. Die I~aut und siehtbaren Schleimhaute sind gut durchblutet. An den 
inneren Organen l~l~t sieh kein krankhaiter Befund erheben. 

1 Der Fall 5 konnte dank dem Entgegenkommen des Verlages noeh nachtraglich 
in die Arbeit aufgenommen werden. 
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Die augen~trztliche Untersuchung ergibt einen ausgeprggten grobsehlggigen 
horizontal-rotatorischen iNystagmus. Am Augenhintergrund finde~ sich beidersei~s 
eine blande Sehnervenatrophie. Der Visus betr~tgt auf beiden Augen 5/20. 

Die iibrige neurologische Untersuchung ergib~ niehts Krankhaftes; auch das 
RiechvermSgen scheint in Ordnung zu sein. Die Wa.R. ist im Blu~ und Liquor 
negativ. Der Liquor ist auch sonst in jeder Beziehung normal. 

Buk. ist ein ffischer, aufgeweckter Junge; er ist bei der Unterhaltung wendig, 
fa]~ rasch auf und gibt prompte Antworten. Die Intelligenzprafung ergibt reeh~ 
gute Resnltate; des Kind ist keinesfalls debil, sondern eher yon etwas itberdurch- 
schnitflicher Begsbung. 

Die Diagnose lsutete: Kongenitaler Nystagmus mit angeborener Sehnerven- 
atrophie beiderseits au/ heredodegenerativer Grundlage. 

Befund der RSntgenabteilung der Universit~ts-Nervenklinik. Die Seh~del- 
fibersichtsaufnahmen nach lumbaler Encephalographie (80ccm Liquor-Luf~- 
austausch) ergeben eine ausgezeiehnete Ffillnng der gu~eren und inneren Liquor- 
rgume. Die beiden Seitenkammern sind genau wie in den Fi~llen 1 ~  such diesmal 
wieder zn einem groBen unpaaren I-Iohlrsume miteinander verschmolzen, welcher 
symmetrisch in der Mitre des Grol~hirns liegt. Die Vereinigung der beiden Sei~en- 
kammern zu einem einheitlichen Ventrikel reicht wieder yore Vorderhorn big zum 
Ventrikeldreieck, und zwar sind die Ventrikeldreieeke auch diesmal in ganzer Aus- 
dehnung in die gemeinsame Kammer einbezogen. Psarig angelegt sind dsgegen 
wiederum SchlgfenhSrner und ~interhSrner. Uber dem in der Mittellinie liegenden 
und auffallend welt nach hinten reichenden 3. Ventrikel sind die beiden Sehhfigel 
in der Mitre miteinander verwachsen; diese Verh~tltnisse kommen auf der a.-p.-Auf- 
nahme besonders schSn zur Darstellung. Die Subarachnoidealffillung is~ sei~en- 
gleich und zeigt nichts Besonderes. Auch die Cisterns interhemisphaerica enthglt 
stellenweise Luft. 

RSntgendisgnose. Es hsndelt sieh um die gleiche Gehirnmi~bildung wie in den 
F~llen 1--4. 

Zusammen/assung. Im Falle 1 und 2 handelt es sich um Kranke mit 
dem neurologischen Syndrome einer schweren friihkindlichen Hirn- 
schgdigung. Es bestehen beide Male schwere spastische Hemiplegien mit 
Znrfickbleiben der erkrankCen K(irperhiilfte im Wachstume nnd extra- 
pyramidalen (a~hetotischen) Hyperkinesen in den geliihmten Glied- 
marten. Die psychia~rische Untersuchung ergibt einen Schwachsinn 
hohen Grades; wiihrend man bei Br. noch yon Imbezilliti~t sprechen kann, 
ha~ der Schwachsinn bei Ns. die Ausmal3e der Idiotie erreicht. Die aus- 
gedehnten neurologischen StSrungen lassen dabei an einen exogenen 
Schwachsinn als Folge einer intra- oder extrauterinen Hirnschgdigung 
denken. Das Encephalogramm deckt schwerste Vergnderungen an den 
Hirnkammern auf, welche in beiden F~tllen weitgehend miteinander 
fibereinstimmen. Die hervorstechends~en Merkmale sind folgende : Die 
beiden Seitenkammern sind yore Vorderhorn bis zum Ventrikeldreieck zu 
einer gro~en, einheitlichen ttirnkammer miteinander vereinigt; die Ven- 
trikeldreiecke sind in ganzer Ausdehnung in die gemcinsame Hirnkammer 
einbezogenl Bis zu dieser Stelle erkennt man nirgends eine Teilung in 
einen rechten und linken Seitenventrikel. Paarig angelegt sind dagegen 
HinterhSrner und UnterhSrner. Nach dem Encephalogramm fehlen zum 
mindesten Septum pellucidum, Fornix und Commissura hippocampi. 
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Abb .  16. F a l l 5 :  Sag i t t~ les  B i ld  in  Hin te rh~upts l~g 'e .  F e h l e n  4es  S e p t u m  p e l l u e i d u m ,  
p ~ r i g e  Sch l~fenhSrner ,  V e r w a c h s u n g  de r  S t a m m g a n g i i e n  f ibe r  d e m  3. Ven t r ike l ,  

Abb .  17. F a l l  5 : S~gi t t~les  h~ lbax ia l e s  Bi l4  in  I~ in t e rh~up t s l age  ze ig t  w iede r  die A u s d e h n u n g  
des  u n p a a r e n  L i q u o r r a u m e s  n a c h  h i n t e n ;  in  t ier ~/[itte de r  3. Ven t r i keL  
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Der 3. Ventrikel is~ stellenweise erkermbar; eine klare ~bersieht fiber 
seine GrSl3e, Ausdehnnng und seine Verbindungen mit dem einheitliehen 
IIohlraume ist jedoeh nieht zu bekommen. Man sieht weiter, dab jene 
medialen Absehnitte der Sehhfigel, welehe den Boden der unpaaren 
Kammer bilden, fiber dem 3. Ventrikel in der Mittellinie zu einer ein- 
heitliehen Masse miteinander verwaehsen sind. In den beiden ersten 
F/~llen handelt es sieh um Kranke, welehe bei der Aufnahme in die 
Klinik 28 bzw. 11 Jahre alt waren. Die gleiehen sehweren Ventrikel- 
ver~nderungen wurden weiter bei einem S~ugling im Alter yon 7 Monaten 
und bei einem Kleinkinde im Alter yon gut 2 Jahren dutch das Eneephalo- 
gramm naehgewiesen (Fall 3 und 4). Im Falle r deekt sieh das Ergebnis 
der Encephalographie offenbar weitgehend mit ]enem der F~lle 1 und 2. 
Die Ausdehnung der Ventrikelversehmelzung l~ftt sieh hier jedoeh nieht 
mit der gleiehen Sieherheit festlegen wie bei den fibrigen Kranken, da 
diesmal keine stirnanliegenden Aufnahmen gemacht wurden. Bei einem 
Vergleiehe mit den F~l]en 1--3 erlaubt die Sehwere der Ver/inderungen 
im Vorderhornbilde abet aueh bier Rfieksehlfisse auf die Ausdehnung der 
Kammerversehmelzung ; sehr wahrseheirdieh reieht sie hier genau so weir 
wie in den F~llen 1 und 2. Aueh im Falle 3 zeigen die Seitenkammern 
die gleiehen sehweren Ver~nderungen wie in den F~llen 1 und 2. Wieder 
besteht eine ausgedehnte Vereinigung beider Seitenventrikel zu einem 
einheitliehen, stark erweiterten Hohlraume, weleher relativ symmetriseh 
in der Mitre des GroBhirns liegt. Aueh bier ist das ganze Ventrikeldreieek 
in den unpaaren Raum einbezogen. ~ e h  dem Eneephalogramm dfirfte 
der Hirnsehaden bei diesem Kranken am sehwersten sein. Die Ventrike]- 
miBbildung wird diesmal dureh einen riesigen Substanzdefekt in den 
mittleren und hinteren Absehnitten der reehten GroBhirnhemisph~re 
kompliziert. ~Iier liegt an der Stelle der tIirnmasse ein riesiger, luft- 
geffillter tIohlraum (Cyste bzw. Poreneephalie), weleher sowohl mit der 
reehten AuBenwand des einheitliehen Ventrikels als aneh mit den Sub- 
araehnoidealr~umen der reehten tIirnh~lfte in breiter Verbindung steht 
und fiber die Mittel]inie his in die linke Hirnh~lfte herfiberreieht. Aueh 
in den F~llen 3 und 4~ fanden sieh sehwere neuro]ogisehe St6rungen. Das 
klinisehe Bild entsprieht im Falle 4~ dem Syndrome der Littlesehen 
Starre (hoehgradige Versteifung in allen Extremit~ten mit generalisierten 
athetotisehen ttyperkinesen) ; das Kind ist in seiner geistigen Entwieklung 
deutlieh zurfiekgeblieben. Aueh der S~ugling (Fall 3) leidet an einer 
sehweren GliedmaBenstarre. Der Fall 5 weieht yon den F~llen 1--4 ab. 
Es handelt sieh um einen 9j~hrigen Jungen, we]eher die Klinik wegen 
Sehst6rungen aufsuehte.  Sie sind naeh dem Befunde der Augenklinik 
die Folge eines sehweren kongenitalen Nyst~gmns und einer blanden 
Sehnervenatrophie beiderseits. Der fibrige neurologisehe Befund ist 
ohne Besonderheiten; aueh das ~ieehvermSgen scheint intakt zu sein. 
In krassem Gegensatze zu den F~llen 1--4 ist der Kranke Buk. ein 



dureh das ROntgenbild und tiber seine klinisehe Bedeutung. 323 

friseher, aufgeweekter und nieht unintelligenter Junge. Trotzdem deekt 
die Encephalographie auch hier wieder die gleiehe GehirnmiI3bildung 
auf wie in den F/~llen 1--4. 

Erm6glichen die schweren encephalographisehen Verdinderungen der 
inneren Liquorriiume eindeutige RiieIcschlii.sse an/ den Ban des ZNS. ? 
Ich bespreche die Fglle 1--5 und beriicksichtige dab@ dag jedes En- 
cephalogmmm nur das Negativ einer Gehirnvergnderung darstellt und 
dai~ mir in diesen ffinf klinischen Beobachtungen keine Sektionsbefunde 
zu einem Vergleiche znr Verffigung stehen. Das r6ntgenologische Haupt-  
merkmal  meiner F/~lle liegt in der unpaaren Anlage ausgedehnter Ab- 
sehnitte der beiden Seitenka.mmern. Paarig angelegt sind blo13 Hinter- 
hSrner und Unterh6rner. Es fehlen somit znm mindesten Sep~um 
pellueidum, Fornix und Commissura hippocampi. Dabei handelt es sich 
zweifellos um Gehirnmi~3bildnngen und nicht etwa mn Folgen im sp/~teren 
Leben erworbener Hirnsch~den, geschweige denn a m  progrediente Pro- 
zesse. In  diesem Sinne spreehen eindeutig die Ergebnisse der EncephMo- 
graphie und alles, was wir fiber die Klinik dieser F/~lle und fiber die 
Pathologie des ZNS. fiberhaupt wissen. Das anatomische Sehrifttum 
verffigt heute sehon fiber zahlreiche Beobaehtungen, welche nach meiner 
Ansicht mit  diesen beim Lebenden durch die Luftffillung anfgedeckten 
Abweichungen mit  hoher Wahrscheinliehkeit weitgehend identisch sind. 
Es handelt sieh um jene Mil3bildungen des ZNS., welche yon einzelnen 
Autoren in die Gruppe der ,,Cycleneephalie" im weiteren Sinne ein- 
gereiht werden. Andere Forscher sprechen yon ,Arhinencephalie" 1 und 
noch andere wesentlich unverbindlieher yon Gehirnmifibildungen, welche 
dutch Balken- und Fornixmangel ausgezeichnet sind (Hinriehs). Diese 
Formnlierung halte ich noeh ffir die beste. 

Heine naeh rein rSntgenologisehen und klinischen Gesichtspunkten 
orientierte Arbeit soll in den bisher noch nicht abgesehlossenen Streit 
der Anatomen und Entwicldungsgesehiehtler fiber die Ursaehen der- 
artiger MiBbildungen nieht eintreten. Dazu kommt,  dal] mir in den 
5 F/~llen keine vergleiehenden Sektionsbefunde zur Verffigung stehen ~. 
Ich gehe daher aueh nieht anf die/eineren makroskopischen und mikro- 
skopisehen Strukturen soleher Gehirne ein; sie sind ffir alle den 
R6ntgenologen nnd Kliniker beseh/~ftigenden Fragen auch nur yon unter- 
geordneter Bedeutung. Ebensowenig kann der Kliniker und RSntgeno- 
loge zur K1/~rung gewisser Untersehiede im Aufbau derartiger Nil?- 
bildungen beitragen, welehe sieh bei der anatomisehen Untersuehung 

1 Der Ausdruek ,,Arhineneephalie" wird den anatomiscJaen Verhaltnissen nicht 
gereeht, da sich der damit gekermzeietmete Defekt meines Wissens vorwiegend auf 
das Fehlert der Rieehkolben beschr~nkt (siehe aueh S. 837). 

2 Im zweiten Teile meiner Arbeit werde ich allerdings zur Frage der Entstehung 
derar~iger Gehirnmigbildungen auf Grund des Sehrifttums kurz Stellung nehmen. 
Ieh werde diese Punkte jedoeh nur so weir berfieksiehtigen, als sie fiir den Kliniker 
yon praktischer tledeutung sind. 
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y o n  F a l l  zu  F a l l  f i n d e n  u n d  ffir e n t w i e k l u n g s g e s e h i e h t l i c h e  F r a g e n  

zweife l los  B e d e u t u n g  b e s i t z e n .  I c h  v e r z i c h t e  d a h e r  a u c h  a u f  e ine  W i e d e r -  

g a b e  u n d  W i i r d i g u n g  des  g roBen  a n a t o m i s c h e n  S c h r i f t t u m s ;  g e n a u e r e  

L i t e r a t u r a n g a b e n  f i n d e n  s ich  be i sp ie l sweise  i n  d e r  a u s g e z e i c h n e t e n  

A r b e i t  y o n  Hinrichs. 
Hinrichs b e s c h r i e b  i m  J a h r e  1929 d a s  G e h i r n  e ine r  d e r a r t i g e n  

M i g b i l d u n g ,  I c h  d a r f  z u e r s t  d i e sen  F a l l  a ls  e in  b e s o n d e r s  gee ig~e t e s  

a n a t o m i s c h e s  V e r g l e i c h s p r ~ p a r a t  zu  m e i n e n  r 6 n t g e n o l o g i s c h - k l i n i s c h e n  

Abb. 20. Aus tier Arbeit yon Hinrichs, Arch. f, Psychiatr. 89 (1930): Frontalschnitt durch 
Endhirn, Thalarans, Pedunculus. A Ammonshorn; C Caudatttm; Cg Corpus geniculatum lat. ; 
C1 Corpus subthalamienm; Cm Centre median; N1 Nucleus ]at. des Thalamus; Nm. Nucleus 
reed. thalami; Nr Nucleus ruber; PD Pes pedunculi; To Tractus optieus; Tt Yerwachsungs- 
stelle der Thalami and Taenia thalami; V ~ereinigte Seitenventrikel; Va dritter Ventrikel. 

B e o b a c h t u n g e n  i n  B e z i e h u n g  se tzen .  B e i  d e r  L e i c h e n 6 f f n u n g  e ines  4 Mo- 

n a t e  a l t e n  K i n d e s  f a n d  Hinrichs e ine  s c h w e r e  G e h i r n m i l ~ b i l d u n g ,  w e l c h e  

a n a t o m i s c h  d u t c h  f o l g e n d e  M e r k m a l e  b e s o n d e r s  g e k e n n z e i c h n e t  w a r :  

Das Gehirn ist als Gauzes be~rachtet lgngsoval, die p~arig angelegten Klein- 
hirnhglften sind vom Grol~hirn vol lkommen bedeckt. Die F~lx cerebri ist nur  an 
ihrem hintereit  Ende in einer L~inge yon etw~ 2 em sichtbar. Auch die Fissura 
longitudinalis ist blol~ zwischen den Occipitullappen normal  ausgebildet. Weiter 
naeh vorne zu sind die beiden Gehimhglf ten zwar noch durch eine in der gleichen 
Richtung ziehende Furche getrennt ;  yon einer norm~len Fissura longitudinalis 
kann  ~ber gar keine Rede mehr  sein. Die Furche besitzt  hier eine viel geringere 
Tiefe wie beim norm~len Gehh'n; die Windungen beider t t i rnh~lf ten greifen in 
der Tiefe ineinander fiber. Am tJbergang zum vorderen Viertel des Gro~hirns 
biegt diese seichte Furche in einem Winkel yon etw~ 900 nach rechts urn. 
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Das Gehirn selbst zeigt welter folgende ffir MiBbildungen dieser Art ~uBerst 
kennzcichnende Ver~tndcrungen: Das Stirnhh'n besteht aus einem einheitliehen 
Lappen, der nut an seiner basalcn Fl~che und an seinem vordersten Teile gcspalten 
ist. Die Stirnhirnwindungen verlaufen im wesentlichen quer zur L~ngsrichtung 
des Organs und bilden ein zur Basis often stehendes Hufeisen. Ein weitercr beson- 
derer Wesenszug der Mi•bfldung ]iegt in dcm Fehlen bzw. in der mangelhaften 
Anlage der l%icchkolben, des Balkens, des Fornix und des Septum peUucidum. Auch 
die GroBhirnrinde ist in ihrer Entwicklung deutlich zurfickgeblieben. Makro- 
skopisch erkennt man zwar Windungen mit fast g]eichmaBiger Breite, welchc 
scheinbar normal gebaut sind; fcinere Untersuchungen zeigen jedoch ein roll- 
kommencs Fehlen jcder reicheren Gliederung. Auch das Marklager der Hemi- 
sph~ren ist nut kfimmerlich entwickelt, so dab der Abstand zwischen ttirnkammer 
und Hirnoberfliiche wesentlich kleincr ist als in der Norm. 

Sehr interessant und mit den Encephalogrammen meiner Yglle 1--5  4~berein- 
stimmend ist der Bau der Hirnkam~nern. Auc/t in dem Falle yon Hinriclts ]indet sich 
an der Stelle der beiden Seitenkammern ei,~ grofler, unpaarer, liquorge/i~llter Hohlraum, 
dessen Boden yon den WSlbungen des Thalamzts und yon den Nuclei caudati begrenzt 
wird. Uber den~ schmalen, spalt/drmig augelegten 3. Ventrikel sind die beiden Sehhi~gel 
~dteinander verwachsen. Die Sehl~/enhSrner sind paarig angelegt, ebenso die ]dnteren 
Teile der HinterhSrner. In  den vorderen Teilen des Occipit.allappens ist der Ven- 
trikel bereits unpaar geworden. 

Die yon  Hinr ichs  anatomisch untersuchte  Mil3bildung is~ also 
kurz dutch  fo]gende Merkmale besonders charakterisiert .  Es besteht  
streckenweise eine Verwachsung der medialen Abschni t te  beider Groin- 
h i rnhemisph~ren mite inander .  Dabei  legt Hinr ichs  auf die unpaar,e 
Anlage des St i rnhirns  in seinen oberen Teilen sowie auf das Fehlen 
einer rol l  entwickel ten L/~ngsfissur besonderen Weft .  Welter  fehlen 
Balken, Forn ix  u n d  Septum pel lucidum; das Riechhirn  ist rudiment~r  
angelegt. 

E in  anderer  Fal l  gleichen Charal~ters wurde bereits im Jahre  i926 
yon  Goldstein u n d  Riese  ver6ffentlicht.  Aus der Fiille des anatomischen 
Schrif t tums darf ich diese Arbei t  noch kurz herausgreifen, da sie auch 
ausfiihrliche klinische Angaben  und  den Befund einer Encephalographie 
enths 

Es handelt sich um einen 4~/2j~hrigen Knaben, bei welchem die Gehirnsektion 
die gleiche grobe MiBbildung aufdeckte wie in dem Falle yon Hiurichs. Auch hier 
fehlen die t~iechncrven. Die Trennung in eine rechte nnd linke GroBhirnhM~te ist 
nur an den hinteren Abschnitten erfolgt; die Schl~fenlappen sind paarig angelegt. 
Hirnsichel und medialer Hemispha.rcnspalt fehlen. An dcr Stelle des Occipitalpols 
lieg~ ein groBer mit eincr Flfissigkeit gefiillter Sack; er ruht auf dcm Kleinhirn und 
geh~ vorne auf bciden Seiten in die I:[emisph~renwiinde fiber. Bei der Iffcraus- 
nahme des Gehirns rib dieser Sack ein. Durch das ki~nstlich erzeugte Loc]t sah man 
in eine grofie, einheitIiche HShle (unpaarer Seitenventrikel), deren Boden yon den 
mi~cl~tig entwickelten Stammganglien gebildet wird. Die Stammteile (Nucleus caudatus 
und Thalamus) der rechten Seite sind mit ]enen der liuken Seite zu einer wulst/Srmigen, 
einheitlichen Masse verwacttsen. Der 3. Ventrikel steht etwa in der Mitre des Tha- 
lamus mit der unloaaren i~!6hle in Verbindung. Vorne trennt eine Substanzbrficke 
(Teile dcr Lamina terminalis) die 3. Kirnkammer yon dem ,,Sei~enventrikel". Das 
Kammerdach besteht aus der unpaaren I-Iemisphiirenwand. Die Unterh6ruer sind 
paarig angelegt. Wieder ]ehlen aufler den t~iechkolben Septum pellucidum, Fornix 
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und Balken. Von Interesse ist weiter die machtige Entwicklung der Stammgan- 
glien; sie tibertrifft die GrS~e der Stammganglien beim Erwaehsenen betr~ehtlieh. 
Aueh die striofugalen Faserungen sowie I-Iypothalamus, Thalamus, ~Tuelens ruber, 
Substantia nigra und :Nucleus dentatus sind sehr stark ausgebildet. Die ungewShn- 
licbe GrSBe der Stammganglien ist naeh Goldstein und Riese eine Folge der Unter- 
entwicklung der Grol~hirnhemisph~ren (Rinde und Mark). Wie im Falle yon Hinrichs 
sieht man hier eine gefurchte Gehirnoberfl~che mit eiuem deutliehen tIemisph~ren- 
marklager; aber wieder ist die Oberfl~ehengliederung wahllos. Man vermiBt die 
bekannten groBen Furchen und Windungen; die Rindenschiehtung ist anJ~ einer 
fStalen, unreifen Stufe stehengeblieben. Die Pyramidenbahnen (innere Kapsel) 
zeigen deutliehe Seitenuntersehiede; sie sind au~ der einen Seite sehw~cher ent- 
wickelt als auf der anderen. 

Riese beschrieb noeh einen zweJten Fal l ;  in  ihm ha t  die Mi~bildung 
ganz ungew5hnliche Ausma~e erreicht. Ich erw~hne aus dem Befund:  

Das zu einer einheitliehen Masse versehmolzene Vorderhirn besteht blol~ noch 
aus einem ungefurchten, 7 mm dicken, marklosen Mantel mit einem riesigen un- 
paaren Ventrikel. Nur in den hinteren Abschnitten sieht man eine mediale Hemi- 
sph~renwand. Dieses Mal sind die Stammganglien in die Mil]bildung einbezogen; 
dagegen ]ehlen wiederum Septum peUucidum, Fornix und Bctlken. 

Eine besonders eindrueksv011e Gehirnmi~bi ldung dieser Gruppe 
wurde yon  Prof. Beck an der Universi t~ts-NervenklinJk F r a nk f u r t  a .M.  
seziert 1. 

Horst Seh., geb. 7.11.30, wtu'de am 5.12. 32 in die Universit~ts,Kinderklinik 
Frankfurt a.M. aufgenommen. 

Die Mutter maehte folgende Angaben: Seh. stammt aus einer gesunden Famflie, 
ist ein eheliches Kind und kam reehtzeitig zur Welt. Das Kind war nach der Geburt 
blau; die Geburt selbst verlief aber komplikationslos. Das Kind war yon ]eher 
sehw~chlieh; es bekam im Alter yon 5 Monaten die ersten Z~hne. Laufen und 
Sprechen kann es noch nieht. Im 1. Lebensjahre erkrankte das Kind fiir 8 Tage 
an einem Ohrenleiden und litt vorfibergehend an Kr~mpfen (spasmophile Kr~mpfe ?). 
Das Kind wurde wegen mange]halter geistiger Entwicklung yon der Mutter in die 
Klinik gebracht. 

Der Befund lautete: Es handelt sieh um einen 2 Jahre alten Jungen in sehr 
schlechtem Ernahrungszustand; das Kind ist in der Entwieklung stark zurfiek- 
geblieben. Es fixiert nieht, blickt nnkoordinie~ nnd demonstriert ge]egentlich ein 
krampfhaftes Grinsen. Bei jeder Ann~herung schreit das Kind ]ebhaft. Der Haut- 
turgor ist schlaff, die Haut sehlecht durehblutet. Auch die Musknlatur ist sehwaoh 
entwickelt. Der Kopf ist ausgesprochen mikrocephal; der Hiuterkopf stark ab- 
geplattet. Weitere ~u~ere Mil~bildungen sind nicht erkennbar. An den inneren 
Organen wh'd kein sicher krankhafter Befund erhoben, nur die Bauehw~nde sind 
spastisch eingezogen (Kahnbaueh). 

Die neurologisehe Untersuehung ergibt fo]gendes : Die Gehirnnerven sind o. B. 
Bei der fach~rztlichen Augenuntersuehung wird am Fundns eine netzartige Zeiehnung 
festgestellt, die Papfllen sind grau, ihre Umgebnng ist stark pigmentier~ und die 
Gefal3e sind stark gefiillt. Weitere lu'ankhafte Ver~nderungen ergibt die augen- 
~,rztliche Untersuchung nicht. Die anderen Sinnesorgane sind auBerlieh ohne 
Besonderheiten. Der Muskeltonus ist in allen Extremit~ten sehr stark erhOht 

1 Herr Prof. Beck hat mir den Fall liebenswordigerweise ffir meine Arbeit zur 
Verfiigtmg gestellt; hierfor danke ich ibm aueh an dieser Stelle verbindlichst. 
Prof. Beck wird die Mil~bildung demn~chst ausfiihrlich publizieren. Ich beschr~nke 
mieh daher auf eine vorlaufige Mitteilung ihrer grOberen anatomischen Merkmale. 
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(sp~stisehe Te~r~plegie). S~mtliehe Sehne~reflexe sind seitengleieh p~hologiseh 
lebh~ft ~usl6sb~r. Der B~binskische Reflex ist beiderseits positiv. Die ges~mte 

~ N  

.~C~ 

~ ~ .~ ~ . ~  

~SX 

Motilit/~t ist aufs schwerste beeinl~r~ehtig~. An den Armen sieh~ man torsions- 
dystone Nyperkinesen, und zwar reeh~s mehr Ms links. Nine wei~ere neurologisehe 
Untersuehung ist~ nieht m6glieh. 
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W~hrend der klinischen Beobaehtung bekam das Kind t~ieber, der Puls wurde 
unregelm~Big und d~s Allgemeinbefinden immer sehleehter. Trotz aller thera- 
peutisehen Bemtihungen starb das Kind am 8.12. 32. 

Die klinisehe Diagnose lautete: Mikroeeph~le Starre (Littlesche Kl'ankheit) mit  
einiger~ anderen Symptomen: Torsionsspasmen, I~etropulsionen and SehstSrungen. 

Bei der K6rpersektion fanden sich bronehopneumonisehe Herde in beiden 
Unterlappen, ein LungenSdem nnd sine geringe Verfettung der Leber. Die reehte 
tIerzkammer war erweitert. 

Die Gehirnsektion (Prof. Beck) ergab eine sehwere Migbildung des ZNS. Die 
Falx und die ~fedianfissur fehlen. Beide Grol?hirnhemisp~ren sind mit  Ausnahme 

Abb. 23. ~'all Seh. (Beck): Der Frontalschnitt zeigt den grogen, unpaaren Liquorraum an 
4er Stelle tier Seite~kammern; die Sehl~fenhSrner sincl paarig ~ngelegt. Am :Boden tier 
llnp~aren K~mmer lln4 fiber dem 3. u sincl die Sehhiigel miteinander verwachse~. 
Man erkennt wieder die Verschmelzung tier beiden GroBhirnhemisphgren; die Fissur~ 

medlana, d.ie F~lx uncl der B~]ken fehlen (vgl. mit Abb. 20). 

der Occipital- and Schl/~fenlappen, welehe 10aarig angelegt sind, miteinander ver- 
wachsen. Die Bildung der Gehirnlappen, der ttirnfurchen und -windungen ist eine 
v611ig unregelm~Bige. Es [ehlen die f~iechkolben, der Balken, der Fornix und das 
Septum pellucidum. An der Stelle der Seitenlcammern findet sich eine gro[der einheit- 
licher Ventrikel, welcher sehr stark im Sinne des Hydrocephalus erweitert ist. Paarig 
angelegt sind lediglieh Unterh6rner und Hinterh6rner. Die Stammganglien (Thalamus 
und Caudatum) sind zum TeiI miteinander verwachsen (s. Abb. 23), das Pntamen ist 
unregelm~l~ig gezaekt, die inhere K~psel, d~s Pallidum haben ebenso wie das hyper- 
trophische Cl~ustrum eine atypische Lage. W~hrend die vordere, die hintere 
Zentralwindung und die Querwindungen des Sehl~fenlappens sowie auch die Anlage 
der auf diesen gelegenen entsprechenden Zentren (4, 6, 3, 2, 1, 41, 42 and 52 nach 
Brodmann) fehlen, sind die Ja6heren allgemein zum Riechhirn gereehneten Zentren 
(ttegio praepyriformis, Tubereulum olf~etorium, l~egio entorhin~lis, Praesubiculum 
und Ammonshorn) angelegt, wenn aueh mehr oder minder stark atrophiseh. Die 
l~egio striat~ ist ebenfalls zu erkennen. 
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Bei einem Vergleiche zwischen den Ergebnissen der Encephalographie 
meiner F/~lle 1 - 5  mit den besprochenen anatomischen Befunden schwerer 
Mil]bildnngen des ZNS. (Hinrichs, Riese, Goldstein, Beck) ergeben sich 
folgende /~ul~erst charakteristische gemeinsame Merkmale: 1. Nach den 
Luftbildern (s. Abb. 1--19) sind ausgedehnte Abschnitte der beiden Seiten- 
kammern unpaar angelegt. In  der Mitre des Groflhirns liegt ein grofler 
lu/t- bzw. liquorge/iillter Hohlraum, weleher vom Vorderhorn bis zum Ven- 
trikeldreieck reieht und in diesem Bereiehe nirgends eine Trennung in eine 
rechte und linke Seitenkammer erkennen Idfit; dagegen sind die Unter- 
herner und HinterhSrner paarig. Die Encephalogramme beweisen also 
zum mindesten ein Fehlen des Septum pellucidum, des GewSlbes und der 
Commissura hippocampi in den Fiillen 1-.5. Genau die gleichen Be/unde 
wurden auch in den anatomisch untersuchten Fiillen erhoben (s. Abb. 20u. 23). 
2. In  drei def" anatomisch untersuchten FiiUe war der Sehhiigel der reehten 
Seite mit ]enem der linken Seite stellenweise zu einer einheitliehen Masse 
verschmolzen. Der gleiche Be/und lit'fit sich aus den Encephalogrammen 
meiner Fiille 1, 2, 4 und 5 ablesen. Wir sehen auch bier, daft die beiden 
Sehhiigel i~ber dem vielleicht nut rudimentiir angelegten 3. Ventri~el mit- 
einander verwachsen sind. Ein Vergteich zwischen den Abb. 7, 15, 16 und 
den Abb. 20 u. 23 zeigt besonders eindrucksvoll, .wie sich bier der anatomi- 
sche Be/und mit den Ergebnissen def' Encephalographie deekt. Au/  Grund 
dieser weitreichenden ~)bereinstimmungen glaube ich daher, daft die in den 
F~iUen 1--5 durch das Encephalogramm au/gedeckten Gehirnmifibildungen 
in ]ene Gruppe gehgren, welche in der Literatur unter dem BegriMe der 
,,Arhineneephalie" oder besser unter der Bezeiehnung ,,Gehirnmiflbildungen, 
welche dutch Balken- und Fornixmangel ausgezeichnet sind", zusammen- 
ge/aflt werden (Hinriehs, Goldstein, Riese, Beck u.a.) .  

Dabei ergeben sieh noeh andere sehr interessa~nte Fragestellungen. 
In allen an~tomisch untersuchten F/~llen, welche hierher geheren, fehlte 
der Balken oder war nur teilweise angelegt. Ldiflt sieh eine EntwickInngs- 
sterung des Balkens nun anch aus den Encephalogrammen meiner Fiille 1--5 
ablesen ? Ieh darf dabei kurz folgendes vorausschicken. Es gibt in dec 
Literatur Arbeiten yon Davido//, Dyke, Pen/ield und Hyndman fiber den 
Naehweis yon Balkendefekten beim Lebenden dutch die Eneephalo- 
graphie. Gleiehe Beobachtungen wnrden in Deutschland yon Guttmann 
und nenerdings yon Brenner mitgeteilt. Die Encephalogramme sehen 
in diesen F~llen ganz anders aus wie in meinen Beobachtungen 1--5. 
Auf der a.-p.-Aufnahme liegen beide Vorderherner durchaus sym- 
metriseh; sic sind aber sehr welt auseinander gedr/~ngt, auffallend schmal 
und in ihrer medianen Wand konkav eingedellt; bezeiehnend is~ weiter eine 
hornartige Ausziehung in den oberen Wgmden der Pars centralis. Der 
Abstand zwischen beiden Vorderhernern ist derart grol3, dal~ die Bilder 
sogar mit den Befunden bei Gesehwfilsten bzw. Cysten des Septum 
pellucidum unter Umst/~nden eine gewisse Ahnlichkeit zeigen kennen. 
Unter den Vorderhernern und z~vischen ihnen sieht man einen groBen, 
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luftgefiillten Hohlraum, der mit den Vorderh6rnern und mit der 3. Hirn- 
kammer kommuniziert. Es handelt sich also offenbar um ganz andere 
Ventrikelverhaltnisse wie in meinen 5 Fallen. Auch die GehirnmiB- 
bildungen, welche den Arbeiten dieser Antoren zugrunde liegen, scheinen 
anderer iYatur zu sein wie jene, welehe ich in meiner Arbeit als anatomi- 
sche Beispiele herangezogen babe. Zum Vergleiche bringe ich ein 
Encephalogramm und einen anatomischen Schnitt aus dem Handbuch- 

beitrage yon Guttmann so- 
wie 2 Abbildungen aus der 
Arbeit yon Juba 1. Wiederum 
fehlt der Balken und das 
Septnm pe]lucidum. Im Ge- 
gensatz zu meinen anatomi- 
schen Beschreibungen fin- 
den wir aber dieses Mal eine 
vollkommene Trennung in 
eine rechte und eine linke 
Gehirnhalfte ; fibera]l ist die 
Medianfissur in normaler 
Ausdehnung entwickelt. Ich 
babe nun beimeinen Studien 
den Eindruek gewonnen, 
dab primar aueh hier eine 
grebe, gemeinsame Kammer 

Abb. 24. Aus Guttmann: Itandbuch tier Neurologie, 
]34. 7, 2. Tefl. Berlin: Julius Springer 1936: Hem- in der Mitre des Gro•hirns 
mungsmiBbildung des GroBhirns und Kleinhirns rait ls~g 2. Da die medianen GroB- 

Balkenmangel (~.-p.-Allfnahme). 
hirnabschnitte aber nieht 

miteinander verschmolzen sind, halte ich es ftir sehr wohl denkbar, 
dab die unteren neben der Fissura longitudinalis liegenden Hirn- 
windungen (besonders Gyrus einguli), dutch das Fehlen des Balkens 

1 Der nut  anatomiseh untersuchte Fall  yon Juba geh6rt zu dieser Gruppe. Die 
mil3gestalteten VorderhSrner haben in ibm genau die gleiehe Form wie in den FMlen 
yon Guttmann usw. 

Diese Verh~ltnisse werden auf den Abbfldungen, welche ich der Arbeit  yon Juba 
ens habe, besonders deutlich. Wir sehen, genau so wie in meinen F~llen 2, 
4 und  5 und  wie auf den Abb. 20 u. 23 eine Verschmelzung der Sehhfigel fiber den 
Resten  des 3. Ventrike]s. (~ber den Sehhfigela liegt eine groi~e, unpaare Kammer,  
welehe lateral  brei t  in die stark deformierten spaltf6rmigen , ,Seitenh6rner" iib ergeht;  
sie bildet  rait  ihnen einen groBen einheitliehen I tohlraum. Es liegt letzten Endes also 
aueh hier eine mgehtige unpaare Kammer  in der 1YIitte des GroBhirns. Zwisehen beiden 
ttemisph~,ren und  an der SLelle des Balkens finder sich diesmal eine grebe Cyste, 
welche in die Kammer  fibergeht und  deren dfinne Wand  ohne Unterbreehung in 
der Hirnsubstanz endet.  Gelegentlich wird die Ansicht vertreten,  dal~ der grebe, 
luftgefiillte Hohlraum, weleher auf den R6ntgenbi ldem deravtiger Fglle zwischen 
den beiden welt lateral liegenden Teilen der , ,Sei tenkammer"  zu sehen ist, den 
3. Ventrikel darste]lt. Gerade die Abbildungen yon Juba zeigen jedoch eindeutig, 
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jeder Unterlage und damit  jeder Befestigung beraubt,  zwangsl/iufig in 
den mfl]gebildeten Ventrikel abgleiten mul~ten. Auf den Abbildungen yon 
Guttmann und Juba gewinnt man  m. E. den Eindruck,  als w/iren die Win- 
dungen in Ermangelung einer ihre normale Lage stabilisierenden Trag- 
fl/iche direkt  in die K a m m e r  ,,hineingefallen". Sollte diese Annahme zu- 
treffen, so w/ire es ohne weiteres zu verstehen, da6 ausgedehnte obere 
und mediane Abschnit te  der auch bier prim/~r einheitlichen K a m m e r  

Abb. 25. Aus der gleichen Arbeit yon Guttmann: Der Frontalschnitt zeigt die gleichen 
Veri~nderungen wie Abb. 24 im anatomischen Pr~parat. 

durch Gehirnwindungen ausgefiillt werden. Von den VorderhSrnern 
k6nnen bei einem derartigen ,,Windungseinbruch" selbstverst/indlich 
blol~ noch relativ enge, lateral ]iegende Spaltr/iume iibrigbleiben, welche 
die yon Davido[[ und Dy~e, Pen/ield und Hyndman, Guttmann und 
Brenner wiedergegebenen charakteristischen Encephalogramme zur Folge 
haben miissen. Die starke Auseinanderdr/mgung der VorderhSrner 
f/~nde in diesen Beobachtungen durch ein solches ,,Abgleiten" einzelner 
Hirnwindungen in den Ventrikel also eine einfache Erkls Nach 
diesen lJberlegungen wiirden die GehirnmiBbildungen yon Hinrichs usw. 
mit  jenen yon Guttmann usw. also viel enger verwandt  sein, als es bei 

dal~ die 3. Kammer nur rudiment~r angelegt ist. Jener unpaare Liquo~Taum, 
welchen wir auf der Abb. 26 zwischen und fiber den Nuclei caudati und auf der 
Abb. 27 iiber den miteiimnder verwachsenen Sehhtigeln sehen, ist eine Kammer, 
die nmines Eraehtens mit dem 3. Ventrikel nichts zu tun hat, sondern einem 
unpaar gebliebenen Teile der Seitenventrikel entspricht. In diesem Sinne spricht 
aueh die Abb. 25 yon Guttmann. 
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oberfl~chlicher Betrachtung im ersten Augenblick scheint, und zwar 
w~ren die anatomischen Unterschiede in der Hirnkammerst ruktur  im 

Abb.  26. ikus tier Arbe i t  yon  Juba: 2~rch. f. Psych ia t r .  102 (1934): F r o n t a l s c h n i t t  des 
Gehirns  aus e iner  v o r  dem T b a l a m u s  gelegenen Ebene.  v Se i tenvent r ike l ;  t T h a l a m i ;  

Z Cyste;  b Lgngsbiindel ;  p 2~4ergefleehte; p~he te ro top ische  Plexus chorioidei;  
h subependymale  he te ro top ische  g raue  Substanz.  

Abb.  27. Aus de r  gleichen Arbe i t  yon  juba:  Fron ta l s chn i t t  des Gehirns  du rch  die Tha l ami .  
Bezeichnungen wie bei Abb.  26. ~ b e r  den  l~esten des 3. Ventr ikels  e rkenn t  m a n  4ie Ver- 
schmelzung  tier Sehhiigel (vg]. das  Verha l t en  tier S t a m m g a n g l i e n  m i t  Abb.  20 und  23). 

wesentlichen davon abhangig, ob die Spaltung in zwei Grol~hirnhemi- 
sphi~ren zus tande  gekommen ist oder nicht. Werden n~mlich beide 
GroI~hirnhs wie in der Norm vollkommen voneinander getrennt, so 
miissen die unteren neben der F~lx liegenden Hirnwindungen zwangs- 
l~ufig in den-miBgebildeten Ventrikel gleiten, da ihnen jede ihre norm~le 
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Lage stabilisierende Tragflgche (Balken) fehlt. Bleiben aber die beiden 
Grol3hirnhs fiber dem unpaaren Ventrikel gleichzeitig in gewisser 
Ausdehnung miteinander verwaehsen, so diirfte sich die ,,Balkenunter- 
l~ge" erfibrigen. Unter diesen Bedingungen k6nnen sich die beiden 
gemisphs gewissermal3en aneinander festhalten; sie scheinen mit- 
einander verankert und hindern sieh gegenseitig am Herabsinken. Der 
Liquordruek in der grol3en, gemeinsamen Kammer dfirfte dann das 
Abgleiten einzelner Hirnabschnitte im Sinne einer Hilfsursache welter 
vereiteln. Unter diesen Voraussetzungen wgren die yon mir besprochenen 
F~lle also niehts anderes wie h6here und ausgedehntere Grade der 
gleichen Hirnmil3bildung, wie sie den Balkendefekten in den Beobaeh- 
tungen yon Guttmann, Davido[/, Dyke usw. zugrunde liegen. Ieh darf 
nochmal mit Nachdruclc betonen, dab ich mit diesen Gedankeilggngen 
lficht endgfiltig bewiesene M6glichkeiten zur Diskussion stellen will, und 
lasse es noch often, ob die besprochenen Mil3bildungen wirklich so nahe 
miteinander verwandt sind, wie es mir seheint, und bloB Variationen 
bzw. verschieden sehwere Formen einer grol3en, gemeinsamen Gruppe 
darstellen, oder ob es sich um grundsgtzlieh ganz verschiedene Mil3- 
bildungen des ZNS. handelt. Zur Zeit mfissen wit uns se]bstverst~ndlieh 
auf die gegebenen Tatsachen besehrgnken. Diese lehren abet ganz ein- 
deutig, daft EntwicklungsstSrungen des Septum pellucidum und des Balkens 
grob anatomisch betrc~chtet mit sehr verschiedenen Formveriinderungen der 
Hirnkammern und des Gehirns einhergehen k6nnen (vgl. Abb. 20 u. 23 mit 
Abb. 25, 26 u. 27). A u[ Grund dieserTatsachen halte ich es bei einem Vergleiche 
meiner RSntgenbe/unde mit den anatomischen Untersuchungen yon Hinrichs, 
Riese, Goldstein, Beck u.a. Autoren abet [iir sehr wahrscheinlich, daft 
der Balken auch bei meinen dutch die Encephalographie au/gedeckten 
Gehirnmifibildungen in seiner Entwicklung gest6rt ist (Fall 1--5). Zu 
dieser Annahme berechtigen reich die weitgehenden t3bereinstim- 
mungen, welche in diesen Fgllen zwischen anatomischen und encephalo- 
graphisehen Ergebnissen in anderer Beziehung nachgewiesen werden 
k6nnen (s. S. 829), sowie jene Rfiekschlfisse, welche ich eben auf Grund 
dieser weitreichenden gemeinsamen anatomischen Merkmale auf die Art 
und den Charakter der den RSntgenbefunden zugrunde ]iegenden Mill 
bildungen gezogen habe. Mit Sieherheit 1/~I3t sich ein vollkommener oder 
teilweiser Balkenmange] aus meinen RSntgenbildern nattirlich nicht 
ablesen. Dabei ist aber sch]iel31ich noch zu berficksichtlgen, dab die 
Diagnose einer Balkenaplasie aueh in den F~llen yon Guttmann, Davido[[, 
Dyke usw. nur auf dem Boden vergleichender anatomischer Erfahrungen 
gewonnen wurde. Auch hier lie6 sich das Fehlen des Balkens aus den 
Eneelohalogrammen allein nieht direkt herauslesen. 

In meinem Falle 3 wird die Mif3bildung durch eine grol3e cystisehe 
H6hle kompliziert, welehe ausgedehnte Absehnitte der rechten Hirnhglfte 
eilmimmt (s. S. 815--817). Derartige Cysten sind aus der pathologisehen 
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Anatomie dieser MiBbildungen durchaus bekannt; sie werden bei dieser 
Gruppe sogar relativ oft beobachtet. In dem Falle yon Goldstein und 
Riese lag eia flfissigkeitsgeffi]lter Sack an der Stelle des Occipitalhirns, 
ws die yon Juba beschriebene MiBbildung eine ausgedehnte Cyste 
an der 8telle des Balkens zwischen den Hemisph~ren enthielt. Die 
Ursachen dieser HShlenbildungen sind wohl nooh nicht ganz gekl~rt; 
ich halte es auch ffir unwahrscheinlich, da]  die Entstehungsweisen 
solcher Fehlbildungen einheitlicher Natur sind. Juba mSchte seinen 
:Befund mit einer Entwicklungsst6rung der Adergeflechte in Zusammen- 
hang bringen. Anf Grund der Encephalogramme glaube ich, dab 
es sich in meinem Falle 3 um eine echte ausgedehnte Poreneephalie 
handelt. 

Nun noch einige an@re wichtige Fragen: Die anatomischen Unter- 
suchungen lehren, dab ein wesentliches Merkmal aller MiBbildungen 
dieser Grippe in der unpaaren Anlage mehr oder weniger ausgedehnter 
Abschnitte des Endhirns liegt. L~Bt sich nun der gleiche Befund aus 
meinen Enoephalogrammen herauslesen ? Wir stol]en hier auf s 
Sehwierigkeiten wie bei der Beurteilung des Ball~enmangels 1. Ich bin 
schon der Uberzeugung, daft auch in meinen Fiillen 1--5 Teile des Gro[3, 
hirns unpaar geblieben sind. Zu dieser Annahme lighten reich alle Ri~clc- 
schli~sse, welche ich aus den i~brigen Be[unden (Fehlen des Septum pel- 
lucidum, des Fornix, der Commissura hippocampi usw.) au I Art und 
CharaCter dieser Mi[3bildungen gezogen babe (s. S. 829). Die wichtigsten 
Hinweise au[ die unpaare Anlage bestimmter Abschnitte des Groflhirno 
selbst geben mir abet die dutch die Lu/t]i~llung in meinen 5 F(illen nach- 
gewiesene weitreichende Verschmelzung der Seitenkammern zu einem un- 
paaren Raume, welche vom Vorderhorn bis zum Ventrilceldreieclc ver]olgt 
werden Icann, sowie die in den Fiillen 1, 2, 4 und 5 deutlich erlcennbare 
Verwachsung der Sehhi~gel. Hier ]~6nnen wir die unterbliebene Zwei- 
teilung bestimmter Abschnitte des ZNS.  aus den Lu]tbildern direl~t ab- 
lesen. Dagegen liegt eine vollkommene Verwachsung beider Hemisph~ren 
sicher nicht vor. Auf einzelnen RSntgenbildern sieht man n~mlich 
stellenweise deutliche Luftansamm]ungen in der Cisterna interhemi- 
sphaerica, ja sogar die Falx. Aus solchen Befunden darf man aller- 
dings keinesfalls schlieBen, dab beide Hemisphs in normaler Weise 
voneinander getrennt sind ;s ie  beweisen ledig]ieh, dab keine volllcommene 
Verwachsung beider GroBhirnhglften bestehen kann. Die Falx sowie die 
Luftansammlnngen in der Cisterna interhemisphaerica sind ngmlich nur 
streclcenweise erkennbar. Aus der loathologischen Anatomie dieser Mifi- 
bildungen wissen wir abet, dab die Zweiteilung nie am ganzen Endhirne 
unterbleibt, sondern immer nur in mehr oder weniger ausgedehnten 

i Ich bin mir selbstverst~ndlich dariiber klar, d~B der letzte Beweis, ob 
meine ~berlegungen richtig sind, hier wie dort nur durch die Sektion erbracht 
werden kann. 
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Absehnitten. Selbst in besonders sehweren Fallen ist beispielsweise der 
Oceipitallappen wohl stets paarig. So hatte die MiBbildung in dem ersten 
yon Riese beschriebenen Falle (s. S. 826) ungewShnlich starke AusmaBe 
erreieht; aber selbst hier waren nur die ventralen Teile des Vorderhirns 
ganz unpaar geblieben. Ein Vergleieh des Falles Hinrichs' mit dem Falle 
yon Beck zeigt welter, dab aueh sonst noeh yon Fall zu Fall gewisse 
Untersebiede bestehen kSnnen, obwohl es sich um die gleichen Mil]- 
bildungen handelt. So sieht man auf den anatomischen Bfldern yon 
Hinrichs noeh eine deutliche Medianfissur an der Basis des Stirnhirns 
und am Stirnhirnpol, wahrend in den Praparaten yon Beck auch an diosen 
Stellon jede Andentung einer L~.ngsfurehe fehlt. Beiden Fallen ist da- 
gegen die paarige Anlage des Occipital- und Sehl~fenlappens gemeinsam; 
ein ahnlieher Befund wurde in dem Faile yon Goldstein und Riese erhoben. 
Es ist bier wieder sehr interessant, dab UnterhSrner nnd ttinterbSrner 
aueh in meinen F•llen paarig waren, wie die Eneephalogramme eindeutig 
zoigen. Die Befunde beweisen, dub beide Sehlafen- und Hinterhaupts- 
lappen angelegt sind; ein weiteres iibereinstimmendes Merkmal zwischen 
meinen Fallen und den Beobaehtungen der pathologisehen Anatomie. 
SchlieBlich ist noch folgendes zu bedenken. Eine streckenweise sichtbare 
Fiillung der Fissura longitudinalis besagt noeh keineswegs, dab die Luft  
in yell entwickelten und normal tiefon Zisternen liegt. Auch bier darf 
ich nochmal kurz auf den ];all yon Hinrichs aufmerksam machen. In 
ihm sehen wir, dab die ];issura longitudinalis im hinteren Viertel des 
Gehirns yell entwickelt ist. In den folgenden zwei mittleren Vierteln ist 
noch eine dentliche Langsfurche erkennbar; sio ist aber nicht so fief wie 
in der Norm. Hier greifen die Gehirnwindungen beider Seiten in der 
Tiefe der ];issur bereits ineinander fiber. In den Praparaten yon Beck 
fehlt dagegen aueh in diesen Bezirken jede Medianfissur. Eine strecken- 
woise Darstellung der Cisterna interhemisphaerica im Eneephalogramm 
]<ann in diesem Zusammenhange also niemals beweisen, dab beide GroB- 
hirnhemisph/~ren wie in der Norm voneinander getrennt sind. Die Luft 
kann ebensogut an jenen Stellen, welche noeh eine normal gebaute 
L~ngsfissur besitzen, in einer rudimentar r ];issura longitudi- 
nalis odor in beiden liegen. 

Bei einem Vergleiehe zwischen den im anatomischen Schrifttume mit- 
geteilten klinischen Beobachtungen mit den klinischen Befunden meiner 
];alle 1--4 ergeben sieh weitere bemerkenswerte Obereinstimmungen, 
welche die yon mir betonte Gruppongemeinschaft dieser GehirnmiB- 
bildungen weiter bewoisen. Die znr Sektion gekommenen ];alle starben 
moistens in friiher Jugend; so handelte es sich beispielsweise im Falle 
yon Hinrichs um einen 4 Monate alten Saugling, im ];alle yon Goldstein 
und Riese um ein 41/2 Jahre und im ];alle yon Beck um ein 2 Jahre altos 
Kind. Die grebe ~hnliehkeit der klinischen Bilder wird in den F~llen 
yon Goldstein-Riese, Beck und meinen Beobachtungen 3 und 4 besonders 
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deutlich. Der Fall Goldstein und Riese 1 war ein Idiot mit schwersten 
Extremit~tenspasmen, Adduktorenkontrakturen in der Oberschenkel- 
muskulatur und deutliehen extrapyramidalen Hyperkinesen (Athe- 
rosen). Es war also das Syndrom eines schweren frfihkindlichen I-Iirn- 
schadens; das neurologische Bild imponierte als Littlesche Star're. Sehr 
~hnlich lautete der kliniscbe Bericht in dem Falle yon Beck (Einzel- 
heiten s. S.826--827). Das Krankheitsbild dieser beiden dutch die Sektion 
best~tigten Mil~bildungen war aber das gleiche wie in meinem Falle 4 
nnd sehr/~hnlich dem meines Falles 3 (Einzelheiten s. S. 812--818). Auch 
bier ergab die neurologische Untersuchung alle Zeichen einer erheblichen 
friihkindlichen Hirnseh~digung. Meine F~lle 1 und 2 waren ~lter; der 
Kranke Br. war zur Zeit der klinischen Beobachtung 27 Jabre und der 
Kranke Ns. 11 Jahre alt. Wieder ]autete die klinische Diagnose ,,friih- 
kindlicher ttirnschaden". Sie griindete sich auf das sehr charakteristische 
neurologische Syndrom, welches sich mit einem hochgradigen Scbwach- 
shin verband (Einzelheiten s. S. 807--812). Wir dfirfen aus diesen zwei 
Beobachtungen schlieBen, dal~ auch ausgedehntere GehimmiBbildungen mit 
dem Leben durchaus vereinbar sind, und zwar offenbar dann, wenn sie 
keine allzu schweren Grade erreichen. Hinrichs schrieb bereits im Jahre 
1930 auf Grund seiner anatomischen Untersuchung ungef~hr folgendes: 
,,Die Mii~bildung is~ nicht so hochgradig, wie es dem Anatomen auf den 
ersten Blick schien. W~re das Kind nicht an einer iuterkurrenten 
Bronchopneumonie gestorben, so hi~tte es hSchstwahrscheinlich als 
Idiot mit cerebralen Ausfallserscheinungen noch ]ange leben k5nnen. 
Wenigstens kann man als Anatom keinen Anhaltspunkt ffir eine Lebens- 
unffi, higkeit yon seiten des ZNS. linden." )Seine Kranken Br. und Ns. 
best~tigen also die Richtigkeit dieser Ansicht yon Hinrichs ~. Hier 
handelte es sich tats~cblich um Idioten ,nit sehr schweren cerebralen 
Ausfallserscheinungen, welche bereits 11 bzw. 27 Jahre alt waren. Es 
ist fibrigens sehon lange bekannt, dal~ Gehirnmil~bildungen nicht un- 
bedingt lebensunf~hig machen. Baker und Graves haben im Jahre 1933 
auf die seit 1812 ver5ffentlichten F~lle yon Balkenaplasie hingewiesen. 
Es sind 82 anatomische Beobachtungen; in 62% der F~lle fehlte der 
Balken ganz, in 38% bestand eine partielle Balkenaplasie. Die Intelli- 
genz dieser Kranken wechselte yon der Idiotie bis zur Debilit~t. Die 
Befunde wurden zwar meistens bei der Sektion yon Patienten erhoben, 

1 Der Arbeit yon Goldstein und Riese sind zwei Encephalogr~mme beigegeben. 
Auf der a.-p.-Aufnuhme siehtG man einen groBen, unpa~ren ttohlraum in der Mitre 
des Grol~hirns; au~ der Seitenanfnahme erkennt man deutlich die gro~e Cyste an der 
Stelle des Occipitalhirns. I)ie Bilder geniigen unseren heutigen Anspriichen aller- 
dings nicht mehr, d~ sie keinen Eindruck yon der Ausdehnung der Kammerver- 
schmelzung vermitteln. 

Ich darf trotzdem darauf hinweisen, dal~ es im aUgemeinen kaum st~tthaft 
sein diirfte, aus rein anatomisehen Beobachtungen so weitgehende Riickschliisse zu 
ziehen. 
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welehe sehon im ersten Lebensjahrzehnt starben, manehe hatt, en jedoeh 
das 2., 3. oder 4. Jahrzehnt erreieht. Poterin-Dumontel beriehten sogar 
fiber tin balkenloses Gehirn bei einem 72jghrigen, Banchi fiber Balken- 
mangel bei einem 73j/~hrigen Manne. Vereinzelt wurde sogar eine Balken- 
aplasie bei der Gehirnsektion als ,,Nebenbefund" erhoben, und zwar bei 
Kranken, welehe in ihrem seelisehen Verhalten nie welter aulgefallen 
waren. In einem s Zusammenhange ist mein Fall 5 ein besonders 
seh6nes Beispiel ffir die Erfahrungsta~saehe, dal3 selbst ausgedehntere 
Gehirnmigbildungen nieht unbedingt seelisehe Defekte zu verursaehen 
brauehen. Der Kranke Buk. war ein aufgeweekter und nieht unintelli- 
genter Junge; sein Eneephalogramm beweist jedoeh eindeutig, dag das 
ZNS. in seiner Entwicklung nieht unerheblieh gest6rt ist. Kliniseh 
manifestierte sieh die Gehirnmil3bildung lediglieh in sehweren Augen- 
st6rungen (kongenitaler Nystagmus mit blander Sehnervenatrophie 
beiderseits). 

Die ungew6hnliehen Ausmal3e der neurologisehen und psyehiatrisehen 
St6rungen in meinen F/~llen 1--~ beweisen weiter, dal~ aueh die Gehirn- 
substanz selbst sehr sehwer miggebildet sein mug ~. Die klinisehen 
Bilder ergfinzen somit die Ergebnisse der Luftftillungen, welehe uns 
zwa.r sehr ~viehtige Hinweise auf den Charakter der MiBbildungen geben, 
die Seh~digungen der zentralnerv6sen Substanz selbst (besonders I~inde 
und Marklager) letzten Endes aber nieht unmittelbar demonstrieren 
k6nnen; eine gewisse Ausnahme maeht hier der Fall 3. 

z Es w/~re sehr interessant, zu wissen, ob in meinen 5 Fallen auch die t~iech- 
kolben fehlen. Eine Geruehspriifung war bei dem S/iugling und bei dem 2 Jahre 
alten sehwaehsinnigen Kinde selbstverst/tndlieh nieht m6glieh. Im Falle Ns. 
war der Sehwaehsirm derart hoehgradig, dab ieh aueh bier auf die Geruehsprfifung 
verziehten muBte. Der imbezille Kranke Br. (Fall 1) sehien dagegen in der Tat 
eine sehwere St6rung des Geruehs- and GesehmaeksvermSgens zu besit~zen; bei der 
Untersuehung reagierte er selbst auf allerst~rkste Reize nieht. Es ist natfirlieh nahe- 
liegend, die GeruehsstSrung in diesem Falle mit einem Fehlen der RieeMcolben in 
urs~tehliehen Zusammenhang zu bringen. Der Kranke Buk. (Fall 5) konnte dagegen 
auf beiden NasenlSehern gut rieehen. Dieser Befund erlaubt den Rfieksehlug, dab 
der tlieehaploarat des Kranken in seiner Entwieklung nieht ernstlieher gest6rt sein 
kann. Es ist in diesem Zusammenhange bemerkenswert, dal3 Kautzky eine sehwere, 
in unsere Gruppe gehSrige GehirnmiBbildung (Unpaarigkeit des Stirnhirns, loartieller 
Balkenmangel, Fehlen des Septum pellueidum, des Fornix nsw.) anatomiseh unter- 
sueht hat, bei weleher im Gegensatz zu den meisten im Sehrifttume wiedergegebenen 
F~tllen die beiden Rieehkolben sowie der iibrige ltieehapparat paarig angelegt 
und gut entwiekelt waren. Der Fall beweist, dag die Gehirnmiflbildungen dieser 
Gruppe nieht unbedingg mit Entwieklungsst6rungen des Rieehapparates ver- 
bunden zu sein brauehen und dab gerade die Bezeiehnung ,,Arhineneelohalie ' '  
wenig gliieklieh gew~hlt ist. Welter widerlegt der Fall die Theorie yon Riese, 
weleher diese Gehlrnmigbildungen aus einem prim~ren Defekte des Rieehhirns 
abzuleiten versueht. 
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Zusammenfassung. 
Der erste Teil meiner Arbeit besch~f~igt sich mit der rSntgenologischen 

Diagnostik schwerer Gehirnmil~bfldungen. Es werden 5 Fi~]le mitgeteilt, 
welche durch folgende Merkmale besonders charakterisiert sind: Im 
Encephalogramm erkennt man einen gro•en, unpaaren ttohlraum an 
der Stelle der beiden Seitenkammern; die unpaare Kammer reicht veto 
Vorderhorn bis zum Ventrikeldreieek. UnterhSrner und ttinterh(irner 
sind paarig angeleg~. Aus den RSntgenbildern wird auf ein Fehlen des 
Septum pellueidum, des Fornix und der Commissur~ hippocampi ge- 
schlossen; sehr w~hrscheinlieh ist aueh der Balken in seiner Ent- 
wicklung gestSrt. Vergleich~ man die R5ntgenbilder mi~ den anatomi- 
schen Arbeiten fiber Gehirnmil~bildungen, so ergibt sieh die SchluB. 
folgerung, dal~ die F~lle in jene Gruppe gehSren mfissen, welche unter 
dem Namen ,,Arhinencephalie" oder besser unter der Bezeiehnung 
,,Gehirnmil~bildungen, welche dureh Balken- und Fornixmangel aus- 
gezeichnet sind", besehrieben wurden. 

Schri]tennachweis siehe am SchluI~ des zweiten Teiles. 


