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Die physikalische Gehirn- und Riickenmarkdiagnostik durch Kontrast-
verfahren hat sich einen hervorragenden Platz in der Erkennung organi-
scher Nervenleiden gesichert. Hier steht die Encephalographie an erster
Stelle. Durch ihre regelmafBige Anwendung bei unklaren organischen
Gehirnerkrankungen wurden unsere Kenntnisse itber die Pathologie
des Zentralnervensystems (ZNS.) in erstaunlicher Weise erweitert und
vervollstindigt. Erméglicht uns doch die Encephalographie einen
tiefen Einblick in die Struktur pathologischer Prozesse beim Lebenden.
Ich darf dabei einige grundsétzlich wichtige Fragen kurz streifen.

Die Anwendung der Encephalographie als diagnostische Methode
setzt eine absolute Beherrschung bestimmter technischer und réntgeno-
logisch-diagnostischer Probleme voraus. Bei jeder Luftfilllung soll ein
moglichst maximaler Liquor-Luftaustausch angestrebt werden; dabei
gebe ich ohne weiteres zu, dafl man gelegentlich auch mal mit relativ
geringen Luftmengen eine ausreichende Fiillung erzielen kann. Nur
wenn die Hirnkammern und Subarachnoidealriume geniigend Luft
enthalten, geben uns die Réntgenbilder eine klare Ubersicht iiber Gréfe,
Form und Lage der inneren und dulleren Liquorrdume. Dabei handelt
es sich keineswegs um eine unbillige Forderung. Bei einwandfreier
Technik, welche selbstverstindlich Ubung erfordert, 1a8t sich ein aus-
reichender Liquor-Luftaustausch bei den meisten Kranken ohne besondere
Schwierigkeiten erzielen. Nach meinen Erfahrungen iiberschreiten die
Beschwerden der Patienten wihrend und nach der Fillung dabei nur
selten jenes Maf}, welches man ihnen bei der iiberragenden diagnostischen
Bedeutung der Methode vom é&rztlichen Standpunkte aus zumuten darf.

‘1 Auszugsweise vorgetragen auf der Tagung Deutscher Neurochirurgen in der
Chirurgischen Universitdtsklinik Miinchen im AnschluB an den KongreB der deut-
schen Neurologen und Psychiater in Miinchen 1937.

# Im zweiten Teile bespreche ich die Mibildungen des Septum pellucidum im
engeren Sinne.
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Es soll dabei durchaus nicht verschwiegen werden, daB auch hier die
Ausnahme gelegentlich einmal die Regel bestétigt. Bekanntlich ist das
aber schon nach der einfachen Lumbalpunktion manchmal der Fall,
und zwar nicht einmal ganz selten. In der Miinchner Klinik wird die
suboceipitale Luftfillung weitgehend bevorzugt. Sie ist die Methode
der Wahl bei den meisten Erkrankungen. KEine Ausnahme bilden die
raumbeschrinkenden Prozesse; hier kommt im allgemeinen nur die
Ventrikulographie in Frage. Zur lumbalen Luftfillung greifen wir
bei sehr unruhigen, hochgradig schwachsinnigen Kranken wund bei
Kindern. An Hand sehr ausgedehnter Erfahrungen konnten wir uns
nicht davon iiberzeugen, dafl die Darstellung der duBleren Liquorrdume
mit der suboccipitalen Encephalographie im allgemeinen schlechter
gelingt als mit der lumbalen Encephalographie; eine Behauptung, welche
filschlicherweise immer wieder auftaucht. Die Luftfiillung als dia-
gnostische Methode verlangt weiter eine absolut einwandfreie Rontgen-
technik. Nur wenn gewissermaBen mit photographischer Treue in jedem
Falle unter den gleichen rontgentechnischen Voraussetzungen gearbeitet
wird, bekommt man so einwandfreie Bilder, daB eine vollkommene
Auswertung aller im Encephalogramm liegenden diagnostischen Mgglich-
keiten gewdhrleistet wird. Ungeniligende Fiilllungen und nicht ganz
saubere Rontgentechnik verbieten diagnostische Riickschliisse und sind
leider sehr haufige Ursachen grober réntgenologischer Fehldiagnosen. Es
wird selbst von Fachérzten auch heute noch gelegentlich immer mal wieder
behauptet, dafl die Encephalographie eine grobmechanische, wenig geist-
reiche, wenn nicht sogar iiberfliissige Untersuchungsmethode darstellt.
Einer derartigen Verkennung dieser genialen Erfindung kann m.E. gar
nicht genug entgegengetreten werden. Ieh gebe ohne weiteres zu,
daB sich die Technik der Luftfiillung bei einer gewissen manuellen
Geschicklichkeit relativ rasch erlernen laft. Viel schwerer und nur nach
langjdhrigen Erfahrungen mdoglich ist dagegen eine exakte diagnostische
Auswertung der Bilder. Sie erfordert ein genau so groBes Mafi an
Wissen und Konnen wie beispielsweise die Erhebung und Bewertung
eines internen oder eines neurologischen Befundes. Gerade die Erkennung
beginnender oder nur leichter pathologischer Verdnderungen an den
inneren und &uBeren Liquorrdumen ist auBerordentlich schwer. Nur
wer dag normale Encephalogramm sehr griindlich studiert hat, darf sich
iberhaupt an das Problem heranwagen. Der Untersucher mufl bei-
spielsweise die zahlreichen, durchaus noch im Bereiche der Norm liegen-
den Variationen, welche die inneren wie &ufleren Liquorrdume des
Gesunden in ihrer Form und GroBe aufweisen, genau kennen. Die
Encephalographie gehort somit nur in die Hand eines Arztes, welcher mit
ihrer Technik, ihren diagnostischen Moglichkeiten und micht zuletzt auch
it thren Fehlerquellen. aufs innigste vertraul ist. Nur wenn diese Voraus-
setzungen erfullt sind, wird die Methode jenen hervorragenden Plaiz in der
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Erkennung orgamischer Nervenkrankheiten behaupten, welcher ihr zweifel-
los gebiihrt.

Es gibt heute bereits ein grofles anatomisches Schrifttum iiber Ent-
wicklungsstorungen des CGehirns, deren genane Diagnose frither nur
durch die Sektion méglich war. Erst in den letzten Jahren wurde
vereinzelt {iber die Darstellung cerebraler MiBbildungen im Encephalo-
gramm berichtet. Bekannt sind die Arbeiten von Davidoff und Dyke,
Guttmann, Penfield und Hyndman tber den encephalographischen Nach-
weis von Balkendefekten beim Lebenden. In meiner Arbeit berichte
ich nun iiber weitere Kranke mit ausgedehnten Gehirnmiflbildungen,
welche durch die Encephalographie aufgedeckt wurden.

Fall 1. Ludwig Br., geb. 20.11. 09, wurde auf Veranlassung des Erbgesund-
heitsgerichtes am 12. 3. 37 in die Universitats-Nervenklinik Miinchen aufgenommen.

Die Familienvorgeschichte ist nach den Angaben der Mutter ohne Besonder-
keiten. Br. wurde normal geboren und wog bei der Geburt 5kg. Im 1. Halbjahre
entwickelte er sich angeblich normal. Erst mit 6 Monaten fiel eine Schwéche der
linken Korperhilite auf. Br. lernte rechtzeitig Sprechen, aber erst mit 3 Jahren
Lavfen. Er kam mit 6 Jahren in die Volksschule, mufite jedoch mit 10 Jahren
aus der 2. Klasse entlassen werden; im Schulbogen findet sich der Eintrag ,,bil-
dungsunfahig”. Seit dem 18. Lebensjahre leidet Br. an groBen epileptischen An-
fillen, welche sich seit Ende 1936 gehduft haben. Als Knabe soll Br. noch relativ
frisch gewesen sein. Seit dem Einsetzen der epileptischen Anfille hat sich sein
Geisteszustand jedoch rapid verschlechtert. Uber einen exogenen Hirnschaden
gibt die Vorgeschichte keine Auskunft.

Untersuchungsbefund. Es handelt sich um einen 165 cm groBien und 60 kg
schweren Kranken, welcher sich bei kriftigem Korperbau in einem guten Erndhrungs-
zustand befindet. An den inneren Organen wird kein krankhafter Befund erhoben.
Es besteht beiderseits ein Genu valgum und starke Senkfufibildung. Die Geschlechts-
organe und sekundiren Geschlechtsmerkmale sind voll entwickelt.

Die neurologische Untersuchung ergibt folgendes: Es besteht eine linksseitige
Facialisschwiche. Geruchs- und Geschmacksvermdégen scheinen schwer gestort
zu sein, Br. reagiert selbst auf allerstirkste Reize nicht. Bei der spezialdrztlichen
Untersuchung in der Universitits-Ohrenklinik findet sich nichts Krankhaftes. Die
Untersuchung in der Augenklinik ergibt einen Strabismus divergens des linken
Auges. Das linke Auge weicht stark nach auBen ab und kann nur wenig iiber die
Mittellinie nach einwirts bewegt werden. Im iibrigen ergibt die augenarztliche
Untersuchung nichts Besonderes. Auch die iibrigen Hirnnerven scheinen, soweit
priifbar, o. B. zu sein. Der linke Arm und das linke Bein sind diinner als die Extremi-
taten der rechten Seite; dabei ist das linke Bein deutlich verkiirzt: linker Arm und
linkes Bein befinden sich in ausgesprochener Hemiplegikerhaltung. Auch die
Extremitétenreflexe sind links deutlich lebhafter als rechts. Links findet sich ein
positiver Babinski und Rossolimo. In der linken Hand besteht deutliche Athetose.
Der Tonus ist links spastisch. Die Sensibilitit ist nicht sicher prifbar. Beim Gehen
schwankt Br., sein Gang ist schwerfillig und ungeschickt. Der linke Arm befindet
sich dabei in Beuge- und Adduktionsstellung, das linke Bein wird nachgezogen.
Der Liquor ist normal. Die Wa.R. ist im Blut und Liquor negativ.

Br. ist imbezill; er liegt stumpf und teilnahmslos im Bett und zeigt aile Merk-
male des ausgeprigtesten Spontaneititsverlustes. Nur auf eindringlichstes 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 Heimat-
ort angeben. Seinen Namen kann Br. sogar notdiirftig schreiben, lesen kann er
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aber nicht. Selbst einfachste Rechenaufgaben werden falsch gelost. Die Aufmerk-
samkeit ist sehr schwer zu erwecken; die Auffassung &uBerst mangelhaft. Die
Stimmung ist gleichbleibend stumpf und teilnahmslos. Gemiitliche Regungen
werden nicht beobachtet. Gedachtnis und Merkfihigkeit lassen sich nicht
priifen. ) )

Wahrend . des Klinikaufenthaltes wurden bei dem Kranken mehrere schwere
generalisierte epileptische Krampfanfille &rztlich beobachtet; eine besondere
Seitenbetonung ist im Anfall nicht zu erkennen. ‘

Befund der Rontgenabteilung der Universitiits-Nervenklinik!: Die Schadel-
iibersichtsaufnahmen nach lumbaler Encephalographie (100/90 cem Liquor-Luft-
austausch) stellen die inneren Liquorrdume sehr gut dar. Die Subarachnoideal-
fullung ist mangelhaft. Man erkennt folgendes: In der Mitte des GroBhirns an der
Stelle der Seitenventrikel findet sich ein groBer luftgefiillter Hohlraum von drei-
eckiger Form, welcher keinerlei Trennungen in eine linke und eine rechte Seiten-
kammer erkennen a8t (a.-p.-Aufnahme). Auch die tbrigen Aufnahmen zeigen
eine Verschmelzung? der beiden Seitenkammern zu einem groBen, gemeinsamen,
qutgefﬁllten Raume, welcher in der Mitte des GroBhirns liegt. Die Verschmelzung
kann, wie die stirnanliegenden Aufnalmen zeigen, bis zum Ventrikeldreieck ver-
folgt werden, und zwar ist das ganze Ventrikeldreieck in den gemeinsamen Raum
einbezoger. Die Hinterhorner und Unterhirner sind paarig angelegt. Uber dem
3. Ventrikel, d. h. also am Boden der einheitlichen Hirnkammer, sind rechter: und
linker Thalamus miteinander verwachsen (hinterhauptanliegende balbaxiale Auf-
nahme). Der 3. Ventrikel ist in seinen vorderen Abschnitten darges’tellt und legt
an normaler Stelle. Die hinteren Abschnitte der 3. Hirnkanmimer. sowie Aquidukt
und 4. Hirnkammer sind mrgends zu erkenmen.

Diagnose. Es handelt sich um eine schwere Gehirnmiﬁbildung. Es
fehlen zum mindesten Septum pellucidum, Fornix und Commissura
hippocampi.

" Fall 2. Alois Ns., geb. 7. 11. 27, wurde am 4. 8. 38 in die Umvers1tats Nerven-
kiinik Miinchen aufgenommen.

Die Familienvorgeschichte ist ohne Besonderheiten. Ns, wurde nach den An-
gaben der Hebamme normal geboren. Er litt in den ersten Wochen an starker
Gelbsucht. Mit Y/, Jahre wurde bei dem Kinde eine Lahmung des rechten Armes
und Beines festgestellt. Bs bekam damals die englische Krankheit, fieberte hoch
und war sehr unruhig. Eine Blutuntersuchung ergab nichts Krankhaftes. Noch
mit 21/, Jabren konnte das Kind weder sitzen noch stehen und gehen.” Auch die
geistige Entwicklung blieb vollkommen aus. Erst mit 3 Jahren lernte es sitzen
und machte mit 41/, Jahren die ersten Gehversuche. Im Dezember 1937 traten
Krampfanfille auf, iiber die nichts Niheres angegeben wird.

Untersuchungsbefund. Es handelt sich um einen schwéchlichen 11jahrigen
Jungen mit, idiotischem Gesichtsausdruck und Benehmen. Die GréBe ist dem Alter
entsprechend. AuBere kérperliche MiBbildungen bestehen nicht. An den inneren
Organen wird kein krankhafter Befund erhoben.

1 Herr Dozent Dr. Lysholm, Stockholm hat einzelne Bilder meiner Falle gesehen
und mir wertvolle Ratschlige erteilt. Hierfiir danke ich ibm auch an dieser Stelle
verbindlichst.

2 Tn der Arbeit habe ich wiederbolt von Verschmelzung der Kammern, Ver-
wachsung der ‘Sehhiigel usw. gesprochen. Dabei bin ich mir. bewult, daf diese
Avusdriicke nicht ganz korrekt sind; ich habe sie jedoch der Kiirze halber. bevoryugt
‘Genauer miiBten wir von einer unterbliebenen Teilung in zwei Kammern, in zwei
Gehirnhalften usw. sprechen.
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- !
Abb. 1. Fall 1: Sagittales Bild in Hinterhauptslage (a.-p.-Aufnahme). Der strichférmige

Schatten, welcher etwa an der Stelle des Septum pellucidum zu sehen ist, entspricht nicht
dem Septum, sondern ist durch eine Knochenleiste der Stirnhoéhle bedingt.

Abb. 2. Fall1: Sagittales halbaxiales Bild in Hinterhauptslage. Die unpaare Kammer
reicht nach hinten iiber den Bereich des Septum pellucidum hinaus; hinter dem 3. Ventrikel
erkennt man die Verwachsung der Stammganglien.

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 109. 52
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Abb,. 3. Falll: Seitenbild in Seitenlage. Das Bild 148t die Schwere der MiBbildung nicht
vermuten; es zeigt aber eine eigenartige Konfiguration des Vorderhorns, welche ich bei
allen Migbildungen dieser Gruppe im Seitenbilde feststellen konnte.

Abb. 4. Fall 1: Sagittales halbaxiales Bild in Stirnlage zur Darstellung der hinteren Ab-
schnitte der Seitenkammern. Dag ganze Ventrikeldreieck ist in den unpaaren Liquorraum
einbezogen; paarige Anlage der Hinter- und Schlifenhdérner.

Die neurologische Untersuchung ergibt folgendes: Der Schédel ist nach allen
Richtungen frei beweglich und nicht druck- oder klopfschmerzhaft. Nach dem
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Abb. 5. Fall 1: Sagittales Bild in Stirnlage. Machtige Ausdehnung des unpaaren Liquor-
raumes im Bereiche des Ventrikeldreiecks und der hinteren Abschnitte der Pars centralis;
paarige Anlage der Schliafen- und Hinterhorner.

Abb. 6. Fall 1: Sagittales Bild in Stirnlage wie in Abb. 5, nur mit etwas stirker angezo-

genem Kinn aufgenommen. Méichtige Ausdehnung des unpaaren Liquorraumes im Bereiche

des Ventrikeldreiecks und der hinteren Abschnitte der Pars centralis; paarige Anlage der
Schlifen- und Hinterhorner.

Bericht der Universitits-Augenklinik ist das linke Auge anscheinend amaurotisch,
mit dem rechten Auge wird auf grobe Reize noch leicht reagiert. Die Lichtreaktion

52%
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ist auf beiden Augen schwach vorhanden. Beide temporale Papillenhalften sind
kalkweill; rechts ist auf der nasalen Seite noch eine normale Farbung der Papille
zu erkennen. Beide Papillen sind unscharf begrenzt. Es besteht ein grober, rota-
torischer Nystagmus rechts. Zeitweise geraten die Augen in eine Krampfstellung
nach oben und aufen. Die @brigen Hirnnerven scheinen — soweit sie bei dem
idiotischen Verhalten des Kranken priifbar sind — o. B. zu sein. Das Geruchs-
vermdgen ist nicht priifbar. Der rechte Arm und das rechte Bein sind diinner als
die Extremitaten der linken Seite; der rechte Arm zeigt Hemiplegikerhaltung, der
rechte Fufl befindet sich in SpitzfuBstellung. Die Extremititenreflexe sind rechts
lebhafter als links. Pyramidenbahureflexe (Babinski usw.) lassen sich nicht sicher
auslosen. In der rechten Hand, deren Finger stark {iberstreckbar sind und eine
bajonettformige Abknickung zeigen, erkennt man eine athetotische Hyperkinese.
Bei der Priifung des Muskeltonus entwickelt sich rechts ein Spasmus mobilis. Der
Gang ist kaum zu priifen; er erscheint unbeholfen und taumelnd. Die Wa.R. ist
im Blut und Liquor negativ. Der Liquor ist auch sonst vollkommen normal.

Kine nihere Intelligenzprifung ist nicht moglich; es handelt sich um einen
hochgradigen Schwachsinn im Sinne der Idiotie.

Befund der Rontgenabteilung der Universitits-Nervenklinik. Die Schéidel-
itbersichtsaufnahmen nach lumbaler Encephalographie (100/90 ccm Liquor-Luft-
austausch) ergeben eine sehr gute Fiullung der inneren Liquorrdume. Man erkennt
folgendes: Die beiden Seitenkammern sind in erheblicher Ausdehnung zu einem
gemeinsamen, groBen, luftgefilllten Hohlraume verschmolzen, welcher in der Mitte
des Gehirns liegt und auf weite Strecken keinerlei Trennung in eine linke und rechte
Seitenkammer erkennen 146t. Dieser Hohlraum hat auf der a.-p.-Aufnahme eine
dreieckige Form. Die Verschmelzung der beiden Seitenkammern kann bis zum
Ventrikeldreieck verfolgt werden. Die Ventrikeldreiecke sind in ganzer Ausdebhnung
in die einheitliche Kammer einbezogen. Nur die Hinterhérner und Unterhdrner
sind paarig angelegt. Die gemeinsame Kammer sowie die Unter- und Hinter-
hoérner sind deutlich erweitert im Sinne eines Hydrocephalus. Der 3. Ventrikel steht
auffallend tief (a.-p.-Aufnahme) und ist streckenweise erkennbar. Die beiden
Sehhiigel sind in der Mittellinie unmittelbar iiber dem 3. Ventrikel zu einer ein-
heitlichen Masse verwachsen, d. h. in jenen Abschnitten, welche normalerweise den
Boden der Pars centralis darstellen (a.-p.-Aufnahme). Auf der hinterhauptanliegenden
halbaxialen Aufnahme ist diese Verschmelzung auch zu erkennen, aber nicht so
deutlich wie auf der a.-p.-Aufnahme.

Diagnose. Es handelt sich um die gleiche schwere Gehirnmifbildung
wie im Falle Br. Es dirften zum mindesten fehlen Septum pellucidum,
Fornix und Commissura hippocampi.

Fall 3. Giinther Gr., geb. 13. 1. 38, wurde am 23. 8. 38 wegen Verdauungs-
stérungen in die Universitits-Kinderklinik Minchen anfgenommen. Gr. ist das
zweite Kind einer gesunden Mutter.

Das Kind befindet sich in gutem Ernshrungszustand und zeigt einen brachy-
cephalen Schidelbau. Es finden sich auch Zeichen der Rachitis. Das Kind blickt
ruhig umher und fixiert. Im iibrigen erscheint es in seiner geistigen Entwicklung
jedoch deutlich zuriickgeblieben. Die nervenirztliche Untersuchung ergibt An-
haltspunkte fiir eine frithkindliche Hirnschidigung. Es findet sich ein leichter
Einstellnystagmus beim Blick nach rechts. Die Pupillen reagieren gut auf Licht-

1 Die Falle 3 und 4 wurden mir von der Universitdts-Kinderklinik Miinchen
liebenswiirdigerweise zur Veroffentlichung iiberlassen. Herrn Geheimrat v. Pfaundler
danke ich hierfiir verbindlichst. Herr Brenner hat in seiner Arbeit Z. Kinderheilk.
60, H. 6 auf diese beiden Fille bereits kurz hingewiesen.
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Abb. 7. Fall2: Sagittale Aufnahme in Hinterhauptslage. Unpaare Anlage der Vorder-
hdrner, Verwachsung der Stammganglien iiber dem 3. Ventrikel, streckenweise Darstellung
der Falx.

Abb. 8. Fall 2: Sagittales halbaxiales Bild in Hinterhauptslage. Ausdehnung des unpaaren
Liquorraumes nach hinten.

einfall; der Augenhintergrund ist ohne krankhaften Befund. In allen GliedmaBen
besteht hochgradige Muskelstarre; die Reflexe sind seitengleich und in normaler
Stirke auszulésen, pathologische Reflexe fehlen. Das Kind hat die Hinde zur Faust
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Abb. 9. Fall2: Sagittales halbaxiales Bild in Stirnlage. Verschmelzung der Ventrikel-
dreiecke zu einem unpaaren Liquorraume, paarige Anlage der Hinter- und Schlifenhirner.

Abb. 10. Fall 2: Sagittalaufnahme in Stirnlage zeigt wieder die unpaare Anlage der Seiten-
kammern bis zum Ventrikeldreieck; paarige Anlage der Unter- und Hinterh§rner.

gekramptt; dann geraten die Finger wieder in Spreizstellung. Der Liguor ist normal;
die Wa.R. ist negativ.
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Porus

Abb. 11. Fall 3: Sagittales Bild in Hinterhauptslage. Unpaare Anlage derstark erweiterten
Vorderhdrner; deutliche Ausbuchtung der unpaaren Kammer an ihrer rechten lateralen
‘Wand; Fiillung der vorderen Abschnitte des grofen porencephalen Defektes.

Abb. 12, Fall 3: Sagittales halbaxiales Bild in Hinterhauptslage. Neben dem unpaaren
,»Seitenventrikel” erkennt man die riesige Hohlenbildung (Porencephalie) in der rechten
Grofhirnhemisphire.
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Porus

Porus

Abb. 13. Fall 3: Sagittale halbaxiale Aufnahme in Stirnlage. Unpaare Anlage der Ven-
trikeldreiecke und der Pars centralis, paarige Anlage der Unterhérner, Heriiberreichen der
Porencephalie bis in die medialen hinteren Abschnitte der linken GroShirnhilfte.

Abb, 14. Fall 3: Sagittales Bild in Stirnlage zeigt wieder die unpaare Anlage der Seiten-
kammern im Bereiche des Ventrikeldreiecks und der hinteren Abschnitte der Pars centralis,
sowie die paarige Anlage der Unter- und Hinferhorner.
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Die i der Universitits-Kinderklinik ausgefithrte lumbale Encephalographie
ergibt eine sehr gute Fiillung der inneren und duBeren Liquorrdume. Man erkennt
folgendes:

Die beiden Seitenkammern sind zu einem grofien, einheitlichen, luftgefiillten
Hohlraume miteinander verschmolzen, welcher ziemlich symmetrisch in der Mitte
des GroBhirns liegt. Die Verschmelzung der beiden Seitenkammern zu einem ein-
heitlichen Ventrikel reicht bis zum Ventrikeldreieck. Die Ventrikeldreiecke sind,
genau wie in den Fillen Br. und Ns., in ganzer Ausdehnung in die einheitliche
Kammer einbezogen. Die Hinter- und Unterhérner sind paarig angelegt, und zwar
ist das linke Unterhorn weiter als das rechte. Die Stammganglien sind nicht deutlich
gezeichnet.

Tm Bereiche der rechten Pars centralis ist die einheitliche Hirnkammer deutlich
nach lateral ausgebuchtet und kommuniziert mit einem méchtigen luftgefillten
Hohlraume, welcher bis in die duBeren Liquorrdume der rechten GroBhirnhemisphére
reicht. Dieser Raum beginnt ungefihr am Ubergang vom rechten Vorderhorn zur
rechten Pars centralis und erstreckt sich von hier in méachtiger Breitenausdehnung
bis in die hintersten Abschnitte der rechten GroBhirnhemisphére. Hier reicht der
Hohlraum sogar iiber die Mittellinie bis in die linke Hirnhalfte heriiber. Diese Aus-
dehnung ist auf den Abbildungen durch Striche angedeutet. Die Cisterna inter-
hemisphaerica enthalt streckenweise Luft.

Diagnose. Es handelt sich um die gleiche schwere GehirnmiBbildung
wie in den Fillen Br. und Ns. Es fehlen wieder Septum pellucidum,
Fornix und Commissura hippocampi. Weiter besteht ein riesiger, luft-
gefiillter Hohlraum (Cyste bzw. Porencephalie), welcher mit der rechten
Aullenwand des einheitlichen Ventrikels in breiter Verbindung steht
und bis in die duBeren Liquorrdume reicht. Der Hohiraum nimmt aus-
gedehnte Abschnitte der rechten GroBhirnhemisphére ein.

Faoll 4. Marianne Sld., geb. 29. 6. 35, wurde am 19. 8. 37 in die Universitéts-
Kinderklinik Miinchen aufgenommen.

Bei der Geburt war die Nabelschnur um den Hals geschlungen; das Kind war
tiefblau und nur schwer zum Leben zu erwecken. Mit 1/, Jahre traten Krampf-
anfille auf, die sich spater wieder verloren. Bis zum Ende des 1. Lebensjahres fiel
den Angehorigen im {brigen nichts weiter auf. FErst Anfang des 2. Lebensjahres
entwickelten sich Krankheitszeichen. Das Kind schielte, die Hinde wurden stindig
zur Faust geballt und lieBen sich kaum losen. Alle Arm- und Handbewegungen
erfolgten ungeschickt; die Beine konnten nicht nach auBien gerollt werden. Sitzen
lernte das Kind nicht. Es kann bis jetzt nur mit Unterstiitzung stehen, dabei
werden die Beine fibereinander gekreuzt. Das Kind lallt unverstindlich und spricht
noch kein Wort. :

Untersuchungsbefund. Es handelt sich um ein idiotisches Kind mit typischer
Mikrocephalie. Der Ernshrungszustand ist gut. Aus dem dauernd offen stehenden
Munde flieBt reichlich diinner Speichel; die Zunge ist grol und plump. Im tbrigen
laBt sich an den inneren Organen kein sicher krankhafter Befund erheben.

Die neurologische Untersuchung ergibt folgendes: Es besteht ein sehr starker
Strabismus convergens mit besonderer Beteiligung des linken Bulbus. An den
ibrigen Hirnnerven ist nichts Krankhaftes festzustellen. Die Finger beider Hiinde
sind sehr stark iiberstreckbar und fithren dauernd bizarre, athetotische Bewegungen
aus. Beide Arme zeigen Hemiplegikerhaltung. Die unteren Extremititen befinden
sich in Streckkontraktur. Auch an den Zehen erkennt man athetotische Hyper-
kinesen. In allen Extremititen besteht eine hochgradige Muskelversteifung. Stellt
man das Kind mit Unterstiitzung auf, so entwickeln sich sofort schwere Adduk-



818  Alfred Bannwarth: Uber den Nachweis von GehirnmiBbildungen

torenspasmen und SpitzfuBhaltungen beider Fiile, welche das typische Bild der
Littleschen Starre demonstrieren. Alle Reflexe sind seitengleich und sehr lebhaft;
sichere Pyramidenbahnzeichen sind nicht nachweisbar.” Die Wa.R. ist im Blut
und Ligquor negativ; der Liquor ist auch sonst normal.

Die in der Unijversitats-Kinderklinik durchgefiihrte lumbale Encephalographie
ergibt eine sebr gute Ventrikel- und Subarachnoidealfiillung. Auf der a.-p.-Auf-
nahme erkennt man folgendes: Beide Seitenkammern sind miteinander zu einem
groflen, luftgefiillten Hohlraume vereinigt, welcher keinerlei Trennungen in eine
linke und rechte Seiten-
kammer erkennen Iift.
Der groBe, hydrocephal er-
weiterte, einheitliche Ven-
trikel liegt symmetrisch in
der Mitte des GroBhirns.
In seinen unteren Ab-
schnitten sind die Stamm-
ganglien deutlich zu sehen.
Die Sehhiigel sind am Bo-
den der unpaaren Kammer
wieder miteinander ver-
wachsen. Die beiden Schla-
fenhorner sind paarig an-
gelegt. Die Cisterna inter-
hemisphaerica enthilt Luft
und liegt in der Mittellinie.

Diagnose. Nach der
a.-p.-Aufnahme handelt
es sich um eine schwere
GehirnmiBbildung, und
zwar diirfte die MiBhil-
dung sehr wahrschein-

Hnterh lich die gleiche Ausdeh-
ADbb. 15 Fall 4: Sagittales Bild in Hinterhaupislage. . . .

Unpaare Anlage der stark erweiterten Vorderhérner, nung besitzen wie in
Verwachsung der Stammganglien, paarige Schlifenhdrner.  den Hillen Br. und Ns.

Da keine stirnanliegen-
den Aufnahmen angefertigt wurden, 186t sich ihre Ausdehnung hier jedoch
nicht mit der gleichen Sicherheit festlegen wie bei den anderen Kranken.

Fall 5. Rudolf Buk., geb. 23. 11. 29, wurde am 7. 2. 39 von der Universitits-
Augenklinik Miinchen der Nervenklinik tiberwiesen.

Die Familienvorgeschichte ist ohne Besonderheiten. Der Kranke wurde normal
geboren. Er entwickelte sich gut, lernte rechtzeitig Laufen und Sprechen und aiber-
stand die Wiblichen Kinderkrankheiten. Seit 2 Jahren geht er in die Volksschule
und gilt als ein guter Schiiler. In der Schule ist er bloB durch sein schlechtes Seh-
vermdgen und ,, Augenwackeln’, welches schon bald nach der Geburt aufgefallen
sein soll, behindert.

Untersuchungsbefund. Der Junge ist etwas zavt, aber sonst fiir sein Alter gut
entwickelt. Die Haut und sichtbaren Schleimhiute sind gut durchblutet. An den
inneren Organen 148t sich kein krankhafter Befund erheben.

1 Der Fall 5 konnte dank dem Entgegenkommen des Verlages noch nachtraglich
in die Arbeit aufgenommen werden.
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Die augenirztliche Untersuchung ergibt einen ausgeprigten grobschligigen
horizontal-rotatorischen Nystagmus. Am Augenhintergrund findet sich beiderseits
eine blande Sehnervenatrophie. Der Visus betrigt auf beiden Augen 5/20.

Die iibrige neurologische Untersuchung ergibt nichts Krankhaftes; auch das
Riechvermégen scheint in Ordnung zu sein. Die Wa.R. ist im Blut und Liquor
negativ. Der Liquor ist auch sonst in jeder Beziehung normal.

Buk. ist ein frischer, aufgeweckter Junge; er ist bei der Unterhaltung wendig,
falit rasch auf und gibt prompte Antworten. Die Intelligenzpriifung ergibt recht
gute Resultate; das Kind ist keinesfalls debil, sondern eher von etwas tiberdurch-
schnittlicher Begabung.

Die Diagnose lautete: Kongenitaler Nystagmus mit angeborener Sehnerven-
atrophie beiderseits auf heredodegenerativer Grundlage.

Befund der Rontgenabteilung der Universitdts-Nervenklinik. Die Schadel-
itbersichtsaufnahmen nach lumbaler Encephalographie (80 ccn Liquor-Luft-
austausch) ergeben eine ausgezeichnete Filllung der duBleren und inneren Liquor-
rdume. Die beiden Seitenkammern sind genau wie in den Féallen 1—4 auch diesmal
wieder zu einem groBen unpaaren Hohlraume miteinander verschmolzen, welcher
symmetrisch in der Mitte des GroBhirns Hegt. Die Vereinigung der beiden Seiten-
kammern zu einem einheitlichen Ventrikel reicht wieder vom Vorderhorn bis zum
Ventrikeldreieck, und zwar sind die Ventrikeldreiecke auch diesmal in ganzer Aus-
dehnung in die gemeinsame Kammer einbezogen. Paarig angelegt sind dagegen
wiederum Schlifenhérner und Hinterhorner. Uber dem in der Mittellinie liegenden
und auffallend weit nach hinten reichenden 3. Ventrikel sind die beiden Sehhiigel
in der Mitte miteinander verwachsen; diese Verhéltnisse kommen auf der a.-p.-Auf-
nahme besonders schén zur Darstellung. Die Subarachnoidealfiillung ist seiten-
gleich und zeigt nichts Besonderes. Auch die Cisterna interbemisphaerica enthalt
stellenweise Luft.

Rontgendiagnose. Es handelt sich um die gleiche GehirnmiBbildung wie in den
Fallen 1-—4.

Zusammenfassung. Im Falle 1 und 2 handelt es sich um Kranke mit
dem neurologischen Syndrome einer schweren frithkindlichen Hirn-
schiadigung. Es bestehen beide Male schwere spastische Hemiplegien mit
Zuriickbleiben der erkrankten Korperhdlfte im Wachstume und extra-
pyramidalen (athetotischen) Hyperkinesen in den gelihmten Glied-
mafBen. Die psychiatrische Untersuchung ergibt einen Schwachsinn
hohen Grades; wihrend man bei Br. noch von Tmbezillitédt sprechen kann,
hat der Schwachsinn bei Ns. die AusmaBe der Idiotie erreicht. Die aus-
gedehnten neurologischen Stérungen lassen dabei an einen exogenen
Schwachsinn als Folge einer intra- oder extrauterinen Hirnschidigung
denken. Das Encephalogramm deckt schwerste Verdnderungen an den
Hirnkammern auf, welche in beiden Fillen weitgehend miteinander
tibereinstimmen. Die hervorstechendsten Merkmale sind folgende: Die
beiden Seitenkammern sind vom Vorderhorn bis zum Ventrikeldreieck zu
einer grofen, einheitlichen Hirnkammer miteinander vereinigt; die Ven-
trikeldreiecke sind in ganzer Ausdehnung in die gemeinsame Hirnkammer
einbezogen. Bis zu dieser Stelle erkennt man nirgends eine Teilung in
einen rechten und linken Seitenventrikel. Paarig angelegt sind dagegen
Hinterhérner und Unterhorner. Nach dem Encephalogramm fehlen zum
mindesten Septum pellucidum, Fornix und Commissura hippoeampi.
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Abb. 16, Fall5: Sagittales Bild in Hinterhauptslage. Fehlen des Septum pellucidum,
paarige Schlifenhdrner, Verwachsung der Stammeganglien iiber dem 3. Ventrikel.

Abb. 17. Fall 5: Sagittales halbaxiales Bild in Hinterhauptslage zeigt wieder die Ausdehnung
des unpaaren Liquorraumes nach hinten; in der Mitte der 3. Ventrikel.
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Der 3. Ventrikel ist stellenweise erkennbar; eine klare Ubsrsicht iiber
seine GroBe, Ausdehnung und seine Verbindungen mit dem einheitlichen
Hoblraume ist jedoch nicht zu bekommen. Man sieht weiter, daB jene
medialen Abschnitte der Sehhiigel, welche den Boden der unpaaren
Kammer bilden, iber dem 3. Ventrikel in der Mittellinie zu einer ein-
heitlichen Masse miteinander verwachsen sind. In den beiden ersten
Fallen handelt es sich um Kranke, welche bei der Aufnahme in die
Klinik 28 bzw. 11 Jahre alt waren. Die gleichen schweren Ventrikel-
verdnderungen wurden weiter bei einem Saugling im Alter von 7 Monaten
und bei einem Kleinkinde im Alter von gut 2 Jahren durch das Encephalo-
gramm nachgewiesen (Fall 3 und 4). Tm Falle 4 deckt sich das Ergebnis
der Encephalographie offenbar weitgehend mit jenem der Fille 1 und 2.
Die Ausdehnung der Ventrikelverschmelzung 145t sich hier jedoch nicht
mit der gleichen Sicherheit festlegen wie bei den fibrigen Kranken, da
diesmal keine stirnanliegenden Aufnahmen gemacht wurden. Bei einem
Vergleiche mit den Fillen 1—3 erlaubt die Schwere der Verdnderungen
im Vorderhornbilde aber auch hier Riickschliisse auf die Ausdehnung der
Kammerverschmelzung ; sehr wahrscheinlich reicht sie hier genau so weit
wie in den Fiéllen 1 und 2. Auch im Falle 3 zeigen die Seitenkammern
die gleichen schweren Verdnderungen wie in den Fillen 1 und 2. Wieder
besteht eine ausgedehnte Vereinigung beider Seitenventrikel zu einem
einheitlichen, stark erweiterten Hohlraume, welcher relativ symmetrisch
in der Mitte des Grofhirns liegt. Auch hier ist das ganze Ventrikeldreieck
in den unpaaren Raum einbezogen. Nach dem Encephalogramm diirfte
der Hirnschaden bei diesem Kranken am schwersten sein. Die Ventrikel-
mifBbildung wird diesmal durch einen riesigen Substanzdefekt in den
mittleren und hinteren Abschnitten der rechten GroBhirnhemisphére
kompliziert. Hier liegt an der Stelle der Hirnmasse ein riesiger, luft-
gefiillter Hohlraum (Cyste bzw. Porencephalie), welcher sowohl mit der
rechten AuBenwand des einheitlichen Ventrikels als auch mit den Sub-
arachnoidealrdumen der rechten Hirnhélfte in breiter Verbindung steht
und iiber die Mittellinie bis in die linke Hirnhalfte heriiberreicht. Auch
in den Fillen 3 und 4 fanden sich schwere neurologische Stérungen. Das
klinische Bild entspricht im Falle 4 dem Syndrome der Liifleschen
Starre (hochgradige Versteifung in allen Extremitaten mit generalisierten
athetotischen Hyperkinesen); das Kind ist in seiner geistigen Entwicklung
deutlich zuriickgeblieben. Auch der S#dugling (Fall 3) leidet an einer
schweren GliedmaBenstarre. Der Fall 5 weicht von den Fillen 1—4 ab.
Es handelt sich um einen 9jdhrigen Jungen, welcher die Klinik wegen
Sehstérungen aufsuchte. Sie sind nach dem Befunde der Augenklinik
die Folge eines schweren kongenitalen Nystagmus und einer blanden
Sehnervenatrophie beiderseits. Der iibrige neurologische Befund ist
ohne Besonderheiten; auch das Riechvermégen scheint intakt zu sein.
In krassem Gegensatze zu den Fiallen 1—4 ist der Kranke Buk. ein
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frischer, aufgeweckter und nicht unintelligenter Junge. Trotzdem deckt
die Encephalographie auch hier wieder die gleiche Gehirnmif3bildung
auf wie in den Féllen 1—4.

Ermoglichen die schweren encephalographischen Verdnderungen der
inneren Liquorridwme eindeutige Riickschliisse auf den Baw des ZNS.?
Ich bespreche die Félle 1—5 und beriicksichtige dabei, dai jedes En-
cephalogramm nur das Negativ einer Gehirnverdnderung darstellt und
daB mir in diesen fiinf klinischen Beobachtungen keine Sektionsbefunde
zu einem Vergleiche zur Verfiigung stehen. Das réntgenologische Haupt-
merkmal meiner Fille liegt in der unpaaren Anlage ausgedehnter Ab-
schnitte der beiden Seitenkammern. Paarig angelegt sind blof Hinter-
hérner und Unterhérner. Es fehlen somit zum mindesten Septum
pellucidum, Fornix und Commissura hippocampi. Dabei handelt es sich
zweifellos um GehirnmiBbildungen und nicht etwa um Folgen im spéteren
Leben erworbener Hirnschiden, geschweige denn um progrediente Pro-
zesse. In diesem Sinne sprechen eindeutig die Ergebnisse der Encephalo-
graphie und alles, was wir iber die Klinik dieser Falle und iiber die
Pathologie des ZNS. iiberhaupt wissen. Das anatomische Schrifttum
verfiigt heute schon {iber zahlreiche Beobachtungen, welche nach meiner
Ansicht mit diesen beim Lebenden durch die Luftfilllung aufgedeckten
Abweichungen mit hoher Wahrscheinlichkeit weitgehend identisch sind.
Es handelt sich um jene MiBbildungen des ZNS., welche von einzelnen
Autoren in die Gruppe der ,,Cyclencephalie” im weiteren Sinne ein-
gereiht werden. Andere Forscher sprechen von ,,Arhinencephalie”! und
noch andere wesentlich unverbindlicher von Gehirnmifbildungen, welche
durch Balken- und Fornixmangel ausgezeichnet sind (Hinrichs). Diese
Formulierung halte ich noch fiir die beste.

Meine nach rein rontgenologischen und klinischen Gesichtspunkten
orientierte Arbeit soll in den bisher noch nicht abgeschlossenen Streit
der Anatomen und Entwicklungsgeschichtler iiber die Ursachen der-
artiger MiBbildungen nicht eintreten. Dazu kommt, dall mir in den
5 Fillen keine vergleichenden Sektionsbefunde zur Verfigung stehen?2.
Ich gehe daher auch nicht auf die feineren makroskopischen und mikro-
skopischen Strukturen solcher Gehirne ein; sie sind fir alle den
Rontgenologen und Kliniker beschéftigenden Fragen auch nur von unter-
geordneter Bedeutung. Xbensowenig kann der Kliniker und Réntgeno-
loge zur Klirung gewisser Unterschiede im Aufbau derartiger MiB-
bildungen beitragen, welche sich bei der anatomischen Untersuchung

1 Der Ausdruck ,,Arhinencephalie’ wird den anatomischen Verhaltnissen nicht
gerecht, da sich der damit gekennzeichnete Defekt meines Wissens vorwiegend auf
das Fehlen der Riechkolben beschrinkt (siche auch S. 837).

2 Im zweiten Teile meiner Arbeit werde ich allerdings zur Frage der Entstehung
derartiger Gehirnmiflbildungen auf Grund des Schrifttums kurz Stellung nehmen.
Ich werde diese Punkte jedoch nur so weit beriicksichtigen, als sie fiir den Kliniker
von praktischer Bedeutung sind.
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von Fall zu Fall finden und fiir entwicklungsgeschichtliche Fragen
zweifellos Bedeutung besitzen. Ich verzichte daher auch auf eine Wieder-
gabe und Wiirdigung des grollen anatomischen Schrifttums; genauere
Literaturangaben finden sich beispielsweise in der ausgezeichneten
Arbeit von Hinrichs.

Hinrichs beschrieb im Jahre 1929 das Gehirn einer derartigen
Mifibildung. Ich darf zuerst diesen Fall als ein besonders geeignetes
anatomisches Vergleichspraparat zu meinen rontgenologisch-klinischen

Abb. 20. Aus der Arbeit von Hinrichs, Arch. f. Psychiatr. 89 (1930): Frontalschnitt durch
Endhirn, Thalamus, Pedunculus. A Ammonsghorn; C Caudatum; Cg Corpus geniculatumlat.;
(1 Corpus subthalamicum; Cm Centre median; NI Nucleus lat. des Thalamus; Nm. Nucleus
med. thalami; Nr Nucleus ruber; Pp Pes pedunculi; To Tractus opticus; Tt Verwachsungs-
stelle der Thalami und Taenia thalami; V vereinigte Seitenventrikel; V; dritter Ventrikel.

Beobachtungen in Beziehung setzen. Bei der Leichendffnung eines 4 Mo-
nate alten Kindes fand Hinrichs eine schwere GehirnmiBbildung, welche
anatomisch durch folgende Merkmale besonders gekennzeichnet war:

Das Gehirn ist als Ganzes betrachtet lingsoval, die paarig angelegten Klein-
hirnhalften sind vom GroBhirn vollkommen bedeckt. Die Falx cerebri ist nur an
ibrem hinteren Ende in einer Lange von etwa 2 cm sichtbar. Auch die Fissura
longitudinalis ist bloB zwischen den Occipitallappen normal ausgebildet. Weiter
nach vorne zu sind die beiden Gehirmhalften zwar noch durch eine in der gleichen
Richtung ziehende Furche getrennt; von einer normalen Fissura longitudinalis
kann aber gar keine Rede mehr sein. Die Furche besitzt hier eine viel geringere
Tiefe wie beim normalen Gehirn; die Windungen beider Hirnhélften greifen in
der Tiefe ineinander iiber. Am Ubergang zum vorderen Viertel des GroBhirns
biegt diese seichte Furche in einem Winkel von etwa 90° nach rechts um.
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Das Gehirn selbst zeigt weiter folgende fir MiBibildungen dieser Art duBerst
kennzeichnende Verinderungen: Das Stirnhirn besteht aus einem einheitlichen
Lappen, der nur an seiner basalen Fliche und an seinem vordersten Teile gespalten
ist. Die Stirnhirnwindungen verlaunfen im wesentlichen quer zur Lingsrichtung
des Organs und bilden ein zur Basis offen stehendes Hufeisen. Ein weiterer beson-
derer Wesenszug der Mifbildung liegt in dem Fehlen bzw. in der mangelhaften
Anlage der Riechkolben, des Balkens, des Fornix und des Septum pellucidum. Auch
die GroBhirnrinde ist in ihrer Entwicklung deutlich zuriickgeblieben. Makro-
skopisch erkennt man zwar Windungen mit fast gleichméaBiger Breite, welche
scheinbar normal gebaut sind; feinere Untersuchungen zeigen jedoch ein voll-
kommenes Fehlen jeder reicheren Gliederung. Auch das Marklager der Hemi-
spharen ist nur kiitmmerlich entwickelt, so daf der Abstand zwischen Hirnkammer
und Hirnoberfliche wesentlich kleiner ist als in der Norm.

Sehr interessant und mit den Encephalogrammen meiner Fille 1—35 diberein-
stimmend ist der Baw der Hirnkammern. Auch in dem Falle von Hinrichs findet sich
an der Stelle der beiden Settenkammern ein grofler, unpaarer, liguorgefillter Hohlraum,
dessen. Boden von den Wolbungen des Thalamus und von den Nuglei caudati begrenzi
wird. Uber dem schmalen, spaliférmig angelegten 3. Ventrikel sind die beiden Sehhiigel
mitesnander verwachsen. Die Schlifenhorner sind paarig angelegt, ebenso die hinteren
Teile der Hinterhorner. In den vorderen Teilen des Occipitallappens ist der Ven-
trikel bereits unpaar geworden. _

Die wvon Hinricks anatomisch untersuchte MiBbildung ist also
kurz durch folgende Merkmale besonders charakterisiert. Es besteht
streckenweise eine Verwachsung der medialen Abschnitte beider Grol-
hirnhemisphéiren miteinander. Dabei legt Hinrichs auf die unpaare
Anlage des Stirnhirns in seinen oberen Teilen sowie auf das Fehlen
einer voll entwickelten Langsfissur besonderen Wert. Weiter fehlen
Balken, Fornix und Septum pellucidum; das Riechhirn ist rudimentér
angelegt.

Ein anderer Fall gleichen Charakters wurde bereits im Jahre 1926
von Goldstein und Riese veriffentlicht. Aus der Fiille des anatomischen
Schrifttums darf ich diese Arbeit noch kurz herausgreifen, da sie auch
ausfithrliche klinische Angaben und den Befund einer Encephalographie
enthalt.

Es handelt sich um einen 4'/,jahrigen Knaben, bei welchem die Gehirnsektion
die gleiche grobe Mibildung aufdeckte wie in dem Falle von Hinrichs. Auch hier
fehlen die Riechnerven. Die Trennung in eine rechte und linke GroB8hirnhalfte ist
nur an den hinteren Abschnitten erfolgt; die Schlafenlappen sind paarig angelegt.
Hirnsichel und medialer Hemispharenspalt fehlen. An der Stelle des Occipitalpols
liegt ein grofler mit einer Fliissigkeit gefiillter Sack; er ruht auf dem Kleinhirn und
geht vorne auf beiden Seiten in die Hemisphirenwinde tiber. Bei der Heraus-
nahme des Gehirns riB8 dieser Sack ein. Durch das Eiinstlich erzeugte Loch sah man
in eine grofe, einheitliche Hohle (wnpaarer Seitenvemtrikel), deren Boden wvon den
mdachtig entwickelten Stammganglien gebildet wird. Die Stammieile ( Nucleus caudatus
und Thalamus) der rechten Seite sind mit jenen der linken Seite zu einer wulstformigen,
einheitlichen Masse verwachsen. Der 3. Ventrikel steht etwa in der Mitte des Tha-
lamus mit der unpaaren Hoéhle in Verbindung. Vorne trennt eine Substanzbriicke
(Teile der Lamina terminalis) die 3. Hirnkammer von dem ,,Seitenventrikel**. Das
Kammerdach besteht aus der unpaaren Hemisphirenwand. Die Unterhérner sind
paarig angelegt. Wieder fehlen aufler den Riechkolben Septum pellucidum, Forniz

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 109. 53
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und Balken. Von Interesse ist weiter die méichtige Entwicklung der Stammgan-
glien; sie iibertrifft die Grofle der Stammganglien beim Erwachsenen betrichtlich.
Auch die striofugalen Faserungen sowie Hypothalamus, Thalamus, Nucleus ruber,
Substantia nigra und Nucleus dentatus sind sehr stark ausgebildet. Die ungewéhn-
liche GroBe der Stammganglien ist nach Goldstein und Riese eine Folge der Unter-
entwicklung der GroBhirnhemisphéren (Rinde und Mark). Wie im Falle von Hinrichs
sieht man hier eine gefurchte Gehirnoberfliche mit einem deutlichen Hemisphéren-
marklager; aber wieder ist die Oberflichengliederung wahllos. Man vermiBt die
bekannten groBen Furchen und Windungen; die Rindenschichtung ist auf einer
fotalen, unreifen Stufe stehengeblieben. Die Pyramidenbahnen (innere Kapsel)
zeigen deutliche Seitenunterschiede; sie sind auf der einen Seite schwicher ent-
wickelt als auf der anderen. -

Riese beschrieb noch einen zweiten Fall; in ibm hat die Mifibildung
ganz ungewohnliche Ausmale erreicht. Ich erwéihne aus dem Befund:

Das zu einer einheitlichen Masse verschmolzene Vorderhirn besteht bloB 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-
sphirenwand, Dieses Mal sind die Stammganglien in die MiBbildung einbezogen;
dagegen fehlen wiederum Septum pellucidum, Fornix und Balken.

Eine besonders eindrucksvolle GehirnmiBbildung dieser Gruppe
wurde von Prof. Beck an der Universitdts-Nervenklinik Frankfurt a. M.
sezierti.

Horst Sch., geb. 7. 11. 30, wurde am 5. 12. 32 in die Universitiats-Kinderklinik
Frankfurt a. M. aufgenommen.

Die Mutter machte folgende Angaben: Sch. stammt aus einer gesunden Familie,
ist ein eheliches Kind und kam rechtzeitig zur Welt. Das Kind war nach der Geburt
blau; die Geburt selbst verlief aber komplikationslos. Das Kind war von jeher
schwichlich; es bekam im Alter von 5 Monaten die ersten Ziahne. Laufen und
Sprechen kann es noch nicht. Im 1. Lebensjabre erkrankte das Kind fiir 8 Tage
an einem Ohrenleiden und litt voriibergehend an Krampfen (spasmophile Krampfe ?).
Das Kind wurde wegen mangelhafter geistiger Entwicklung von der Mutter in die
Klinik gebracht.

Der Befund lautete: Es handelt sich um einen 2 Jahre alten Jungen in sehr
schlechtem Ernahrungszustand; das Kind ist in der Entwicklung stark zuriick-
geblieben. HEs fixiert nicht, blickt unkoordiniert und demonstriert gelegentlich ein
krampfhaftes Grinsen. Bei jeder Annaherung schreit das Kind lebhaft. Der Haut-
turgor ist schlaff, die Haut schlecht durchblutet. Auch die Muskulatur ist schwach
entwickelt. Der Kopf ist ausgesprochen mikrocephal; der Hinterkopf stark ab-
geplattet. Weitere duSere Mifbildungen sind nicht erkennbar. An den inneren
Organen wird kein sicher krankhafter Befund erhoben, nur die Bauchwénde sind
spastisch eingezogen (Kahnbauch).

Die neurologische Untersuchung ergibt folgendes: Die Gehirnnerven sind o. B.
Bei der fachirztlichen Augenuntersuchung wird am Fundus eine netzartige Zeichnung
festgestellt, die Papillen sind grau, ibre Umgebung ist stark pigmentiert und die
GefiBe sind stark gefiillt. Weitere krankhafte Verdnderungen ergibt die augen-
arztliche Untersuchung nicht. Die anderen Sinnesorgane sind suBerlich ohne
Besonderheiten. Der Muskeltonus ist in allen Extremitéten sehr stark erhoht

1 Herr Prof. Beck hat mir den Fall licbenswiirdigerweise fiir meine Arbeit zur
Verfigung gestellt; hierfiir danke ich ihm auch an dieser Stelle verbindlichst.
Prof. Beck wird die MiBbildung demnichst ausfithrlich publizieren. Ich beschrinke
mich daher auf eine vorlaufige Mitteilung ihrer groberen anatomischen Merkmale.
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gesamte
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Eine weitere neurologische
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Untersuchung ist nicht moglich.
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Wahrend der klinischen Beobachtung bekam das Kind Fieber, der Puls wurde
unregelmifig und das Allgemeinbefinden immer schlechter. Trotz aller thera-
peutischen Bemithungen starb das Kind am 8.12. 32.

Die klinische Diagnose lautete: Mikrocephale Starre (Littlesche Krankheit) mit
einigen anderen Symptomen: Torsionsspasmen, Retropulsionen und Sehstérungen.

Bei der Korpersektion fanden sich bronchopneumonische Herde in beiden
Unterlappen, ein Lungensdem und eine geringe Verfettung der Leber. Die rechte
Herzkammer war erweitert.

Die Gehirnsektion (Prof. Beck) ergab eine schwere MiBibildung des ZNS. Die
Falx und die Medianfissur fehlen. Beide GroBhirnhemispiren sind mit Ausnahme

ZL

£l

¥l

1

9

Abb. 23, Fall Sch., (Beck): Der Frontalschnitt zeigt den grofien, unpaaren Liguorraum an

der Stelle der Seitenkammern; die Schlifenhdrner sind paarig angelegt. Am Boden der

unpaaren Kammer und tiber dem 3. Ventrikel sind die Sehhiigel miteinander verwachsen.

Man erkennt wieder die Verschmelzung der beiden GroBhirnhemisphiiren; die Fissura
mediana, die Falx und der Balken fehlen (vgl. mit Abb. 20).

der Occipital- und Schlifenlappen, welche paarig angelegt sind, miteinander ver-
wachsen. Die Bildung der Gehirnlappen, der Hirnfurchen und -windungen ist eine
vollig unregelmaBige. Hs fehlen die Riechkolben, der Bolken, der Fornix und das
Septum pellucidum. An der Stelle der Seitenkammern findet sich eine grofier einheit-
licher Ventrikel, welcher sehr stark im Sinne des Hydrocephalus erweitert ist. Paarig
angelegt sind lediglich Unterhorner und Hinterhorner. Die Stammganglien ( Thalamus
und Caudatum) sind zum Teil miteinander verwachsen (s. Abb. 23), das Putamen ist
unregelmafig gezackt, die innere Kapsel, das Pallidum haben ebenso wie das hyper-
trophische Claustrum eine atypische Lage. Wahrend die vordere, die hintere
Zentralwindung und die Querwindungen des Schlifenlappens sowie auch die Anlage
der auf diesen gelegenen entsprechenden Zentren (4, 6, 3, 2, 1, 41, 42 und 52 nach
Brodmann) fehlen, sind die hoheren allgemein zum Riechhirn gerechneten Zentren
(Regio praepyriformis, Tuberculum olfactorium, Regio entorhinalis, Praesubiculum
und Ammonshorn) angelegt, wenn auch mehr oder minder stark atrophisch. Die
Regio striata ist ebenfalls zu erkennen.



durch das Réntgenbild und iiber seine klinische Bedeutung. 899

Bei einem Vergleiche zwischen den Ergebnissen der Encephalographie
meiner Fille 1—5 mit den besprochenen anatomischen Befunden schwerer
MiBbildungen des ZNS. (Hinrichs, Riese, Goldstein, Beck) ergeben sich
folgende auBerst charakteristische gemeinsame Merkmale: 1. Nach den
Luftbildern (s. Abb. 1—19) sind ausgedehnte Abschnitte der beiden Seiten-
kammern unpaar angelegt. In der Mitte des Grofhirns liegt ein grofer
luft- bzw. liquorgefillier Hohlrawm, welcher vom Vorderhorn bis zum Ven-
trikeldreieck reicht und in diesem Bereiche nirgends eine Trennung in eine
rechte und linke Seitenkammer erkennen lift; dagegen sind die Unter-
hirner und Hinterhorner paartg. Die Encephalogramme beweisen also
zum mindesten ein Fehlen des Septum pellucidum, des Gewolbes und der
Commissure hippocampi in den Fillen 1—5. Genau die gleichen Befunde
wurden auch in den anatomisch untersuchten Fdllen erhoben (s. Abb.20u.23).
2. In drei der anatomisch untersuchten Félle war der Sehkiigel der rechten
Seite mil jenem der linken Seite stellenweise zu einer einheitlichen Masse
verschmolzen. Der gleiche Befund 16t sich aus den Encephalogrammen
meiner Fille 1, 2, 4 und 5 ablesen. Wir sehen auch hier, daf die beiden
Sehhiigel iiber dem vielleicht nur rudimentdr angelegten 3. Ventrikel mit-
einander verwachsen sind. Ein Vergleich zwischen den Abb. 7, 15, 16 und
den Abb. 20 u. 23 zeigt besonders eindrucksvoll, wie sich hier der anatomi-
sche Befund mit den Ergebnissen der Encephalographie deckt. Auf Grund
dieser weitreichenden Ubereinstimmungen glaube ich daher, dafi die in den
Fillen 1—5 durch das Encephalogramm aufgedeckien Gehirnmifbildungen
in jene Gruppe gehiren, welche in der Literatur unter dem Begriffe der
Arhinencephalie’ oder besser unter der Bezeichnung ,,Gehirnmifbildungen,
welche durch Balken- und Fornixmangel ausgezeichnet sind’, zusammen-
gefaft werden (Hinrichs, Goldstein, Riese, Beck w.a.).

Dabei ergeben sich noch andere sehr interessante Fragestellungen.
In allen anatomisch untersuchten Fillen, welche hierher gehéren, fehlte
der Balken oder war nur teilweise angelegt. Ldft sich eine Entwicklungs-
storung des Balkens nun auch aus den Encephalogrammen meiner Falle 1—35
ablesen? Ich darf dabei kurz folgendes vorausschicken. Es gibt in der
Literatur Arbeiten von Dawidoff, Dyke, Penfield und Hyndman iiber den
Nachweis von Balkendefekten beim Lebenden durch die Encephalo-
graphie. Gleiche Beobachtungen wurden in Deutschland von Gutimann
und neuerdings von Brenner mitgeteilt. Die Encephalogramme sehen
in diesen Fillen ganz anders aus wie in meinen Beobachtungen 1—5.
Auf der a.-p.-Aufnahme liegen beide Vorderhérner durchaus sym-
metrisch ; sie sind aber sehr weit auseinander gedrangt, auffallend schmal
und in ihrer medianen Wand konkav eingedellt ; bezeichnend ist weiter eine
hornartige Ausziehung in den oberen Winden der Pars centralis. Der
Abstand zwischen beiden Vorderhérnern ist derart grof, daB die Bilder
sogar mit den Befunden bei Geschwiilsten bzw. Cysten des Septum
pellucidum unter Umstdnden eine gewisse Ahnlichkeit zeigen kénnen.
Unter den Vorderhérnern und zwischen ihnen sieht man einen groBen,
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luftgefiillten Hohlraum, der mit den Vorderhérnern und mit der 3. Hirn-
kammer kommuniziert. Es handelt sich also offenbar um ganz andere
Ventrikelverhiltnisse wie in meinen 5 Fillen. Auch die GehirnmiB-
bildungen, welche den Arbeiten dieser Autoren zugrunde liegen, scheinen
anderer Natur zu sein wie jene, welche ich in meiner Arbeit als anatomi-
sche Beispiele herangezogen habe. Zum Vergleiche bringe ich ein
Encephalogramm und einen anatomischen Schnitt aus dem Handbuch-
beitrage von Quitmann so-
wie 2 Abbildungen aus der
Arbeit von Jubal. Wiederum
fehlt der Balken und das
Septum pellucidum. Im Ge-
gensatz zu meinen anatomi-
schen Beschreibungen fin-
den wir aber dieses Mal eine
vollkommene Trennung in
eine rechte und eine linke
il Gehirnhélfte ; iiberall ist die
Medianfissur in normaler
Ausdehnung entwickelt. Ich
habe nun beimeinen Studien
den Eindruck gewonnen,
daB primér auch hier eine

groBe, gemeinsame Kammer
Abb. 24. Aus Guitmann: Handbuch der Neurologie, . . .
BA.7, 2. Teil. Berlin: Julius Springer 1936: Hem. in der Mitte des GroBhirns

mungsmiBbildung des GroBhirns und Kleinhirns mit lag 2 Da, die medianen GroB3-
Balkenmangel (a.-p.-Aufnahme).

hirnabschnitte aber nicht
miteinander verschmolzen sind, halte ich es fiir sehr wohl denkbar,
daB die unteren neben der Fissura longitudinalis liegenden Hirn-
windungen (besonders Gyrus cinguli), durch das Fehlen des Balkens

1 Per nur anatomisch untersuchte Fall von Juba gehért zu dieser Gruppe. Die
miBgestalteten Vorderhorner haben in ihm genau die gleiche Form wie in den Fillen
von Guitmann usw.

2 Diese Verhaltnisse werden auf den Abbildungen, welche ich der Arbeit von Juba
entnommen habe, besonders deutlich. Wir sehen, genau so wie in meinen Fillen 2,
4 und 5 und wie auf den Abb. 20 u, 23 eine Verschmelzung der Sebhiigel iiber den
Resten des 3. Ventrikels. Uber den Sehhiigeln liegt eine grofie, unpaare Kammer,
welche lateral breit in die stark deformierten spaltformigen ,,Seitenhérner iibergeht
sie bildet mit ihnen einen grofen einheitlichen Hohlraum. Es liegt letzten Endes .a,lso
auch hier eine michtige unpaare Kammer in der Mitte des GroShirns. Zwischen beiden
Hemispharen und an der Stelle des Balkens findet sich diesmal eine grofle Cystg,
welche in die Kammer iibergeht und deren diinne Wand ohne Unterbrechung in
der Hirnsubstanz endet. Gelegentlich wird die Ansicht vertreten, daf} der groﬁe,
luftgefiillte Hohlraum, welcher auf den Rontgenbildern derartiger Fille zwischen
den beiden weit lateral liegenden Teilen der ,,Seitenkammer*‘ zu sehen ist, den
3. Ventrikel darstellt. Gerade die Abbildungen von Jubs zeigen jedoch eindeutig,
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jeder Unterlage und damit jeder Befestigung beraubt, zwangsldufig in
den miBgebildeten Ventrikel abgleiten mufiten. Auf den Abbildungen von
Guttmann und Juba gewinnt man m. E. den Eindruck, als wéren die Win-
dungen in Ermangelung einer ihre normale Lage stabilisierenden Trag-
flache direkt in die Kammer , hineingefallen‘‘. Sollte diese Annahme zu-
treffen, so wire es ohne weiteres zsu verstehen, daB ausgedehnte obere
und mediane Abschnitte der auch hier priméir einheitlichen Kammer

Abb. 25. Aus der gleichen Arbeit von Guitmann: Der Frontalschnitt zeigt die gleichen
Verdnderungen wie Abb. 24 im anatomischen Préparat.

durch Gehirnwindungen ausgefillt werden. Von den Vorderhérnern
koénnen bei einem derartigen ,,Windungseinbruch® selbstverstindlich
blofl noch relativ enge, lateral liegende Spaltriume iibrigbleiben, welche
die von Davidoff und Dyke, Penfield und Hyndman, Guttmann und
Brenner wiedergegebenen charakteristischen Encephalogramme zur Folge
haben miissen. Die starke Auseinanderdringung der Vorderhérner
fénde in diesen Beobachtungen durch ein solches ,,Abgleiten‘* einzelner
Himwindungen in den Ventrikel also eine einfache Erklirung. Nach
diesen Uberlegungen wiirden die Gehirnmifbildungen von Hinrichs usw.
mit jenen von Guttmann usw. also viel enger verwandt sein, als es bei

dafi die 3. Kammer nur rudimentsr angelegt ist. Jener unpaare Liquorraum,
welchen wir auf der Abb. 26 zwischen und iiber den Nuclei caudati und auf der
Abb. 27 iiber den miteinander verwachsenen Sehhiigeln sehen, ist eine Kammer,
die meines Erachtens mit dem 3. Ventrikel nichts zu tun hat, sondern einem
unpaar gebliebenen Teile der Seitenventrikel entspricht. In diesem Sinne spricht
auch die Abb. 25 von Guitmann.
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oberflachlicher Betrachtung im ersten Augenblick scheint, und zwar
waren die anatomischen Unterschiede in der Hirmkammerstruktur im

Abb. 26. Aus der Arbeit von Juba: Arch, f. Psychiatr. 102 (1934): Frontalschnitt des
Gehirns aus einer vor dem Thalamus gelegenen Ebene. ¢ Seitenventrikel; ¢ Thalami;
Z Cyste; b Langsbiindel; p Adergeflechte; p.heterotopische Plexus chorioidei;

k subependymale heterotopische graue Substanz.

Abb. 27. Aus der gleichen Arbeit von Jube: Frontalschnitt des Gehirns durch die Thalami.
Bezeichnungen wie bei Abb. 26. Uber den Resten des 3. Ventrikels erkennt man. die Ver-
schmelzung der Sehhiigel (vgl. das Verhalten der Stammganglien mit Abb. 20 und 23).

wesentlichen davon abhingig, ob die Spaltung in zwei GroBhirnhemi-
sphiren zustande gekommen ist oder micht. Werden n#émlich beide
GroBhirnhilften wie in der Norm wollkommen voneinander getrennt, so
miissen die unteren neben der Falx liegenden Hirnwindungen zwangs-
laufig in den- miBgebildeten Ventrikel gleiten, da ihnen jede ihre normale
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Lage stabilisierende Tragfliche (Balken) fehlt. Bleiben aber die beiden
GroBhirnhélften iber dem unpaaren Ventrikel gleichzeitig in gewisser
Ausdehnung miteinander verwachsen, so diirfte sich die ,,Balkenunter-
lage® eriibrigen. Unter diesen Bedingungen kénnen sich die beiden
Hemisphéren gewissermaBen aneinander festhalten; sie scheinen mit-
einander verankert und hindern sich gegenseitig am Herabsinken. Der
Liquordruck in der groBen, gemeinsamen Kammer diirfte dann das
Abgleiten einzelner Hirnabschnitte im Sinne einer Hilfsursache weiter
vereiteln. Unter diesen Voraussetzungen wiren die von mir besprochenen
Fille also nichts anderes wie hohere und ausgedehntere Grade der
gleichen HirnmiBbildung, wie sie den Balkendefekten in den Beobach-
tungen von Guitmann, Davidoff, Dyke usw. zugrunde liegen. Ich darf
nochmal mit Nachdruck betonen, daf ich mit diesen Gedankengingen
nicht endgiiltig bewiesene Méglichkeiten zur Diskussion stellen will, und
lasse es noch offen, ob die besprochenen MiBbildungen wirklich so nahe
miteinander verwandt sind, wie es mir scheint, und blof Variationen
bzw. verschieden schwere Formen einer grofien, gemeinsamen Gruppe
darstellen, oder ob es sich um grundsédtzlich ganz verschiedene Mil3-
bildungen des ZNS. handelt. Zur Zeit miissen wir uns selbstverstédndlich
auf die gegebenen Tatsachen beschrinken. Diese lehren aber ganz ein-
deutig, dafi Entwicklungsstorungen des Septum pellucidum und des Balkens
grob anatomisch betrachtet mit sehr verschiedemen Formuverdnderungen der
Hirnkammern und des Gehirns einhergehen konnen (vgl. Abb. 20 u. 23 mit
Abb.25,26u.27). Auf Grund dieser Tatsachen halie ich es bei einem Vergleiche
meiner Rontgenbefunde mit den anatomischen Untersuchungen von Hinrichs,
Riese, Goldstein, Beck u. a. Autoren aber fir sehr wahrscheinlich, daff
der Balken auch bei meinen durch die Encephalographie aufgedeckten
Gehirnmifbildungen in seiner Entwicklung gestort ist (Fall 1—5). Zu
dieser Annahme berechtigen mich die weitgehenden Ubereinstim-
mungen, welche in diesen Fillen zwischen anatomischen und encephalo-
graphischen Ergebnissen in anderer Beziehung nachgewiesen werden
kénnen (s. S. 829), sowie jene Riickschliisse, welche ich eben auf Grund
dieser weitreichenden gemeinsamen anatomischen Merkmale auf die Art
und den Charakter der den Réntgenbefunden zugrunde liegenden Mif3-
bildungen gezogen habe. Mit Sicherheit 148t sich ein vollkommener oder
teilweiser Balkenmangel aus meinen Rontgenbildern natiirlich nicht
ablesen. Dabei ist aber schlieSlich noch zu beriicksichtigen, daB die
Diagnose einer Balkenaplasie auch in den Féllen von Guttmann, Davidoff,
Dyke usw. nur auf dem Boden vergleichender anatomischer Erfahrungen
gewonnen wurde. Auch hier lief sich das Fehlen des Balkens aus den
Encephalogrammen allein nicht direkt herauslesen.

In meinem Falle 3 wird die Mifbildung durch eine groBe cystische
Hohle kompliziert, welche ausgedehnte Abschnitte der rechten Hirnhélfte
einnimmt (s. S. 815—817). Derartige Cysten sind aus der pathologischen
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Anatomie dieser Mifibildungen durchaus bekannt; sie werden bei dieser
Gruppe sogar relativ oft beobachtet. In dem Falle von Goldstein und
Riese lag ein fliissigkeitsgefillter Sack an der Stelle des Occipitalhirns,
wahrend die von Juba beschriebene MiBbildung eine ausgedehnte Cyste
an der Stelle des Balkens zwischen den Hemisphiren enthielt. Die
Ursachen dieser Héohlenbildungen sind wohl noch nicht ganz geklirt;
ich halte es auch fir unwahrscheinlich, daB die Entstehungsweisen
solcher Fehlbildungen einheitlicher Natur sind. Juba méchte seinen
Befund mit einer Entwicklungsstérung der Adergeflechte in Zusammen-
hang bringen. Auf Grund der Encephalogramme glaube ich, daB
es sich in meinem Falle 3 um eine echte ausgedehnte Porencephalie
handelt.

Nun noch einige andere wichtige Fragen: Die anatomischen Unter-
suchungen lehren, daBl ein wesentliches Merkmal aller MiBbildungen
dieser Gruppe in der unpaaren Anlage mehr oder weniger ausgedehnter
Abschnitte des Endhirns liegt. L#éBt sich nun der gleiche Befund aus
meinen Encephalogrammen herauslesen ¢ Wir stoBen hier auf dhnliche
Schwierigkeiten wie bei der Beurteilung des Balkenmangels!. Ich bin
schon der Uberzeugung, daff auch in meinen Fillen 1—5 Teile des Grof-
hirns wnpaar geblicben sind. Zw dieser Annahme fihren mich alle Riick-
schliisse, welche ich aus den tbrigen Befunden (Fehlen des Septum pel-
lucidum, des Fornix, der Commissura hippocampi usw.) auf Art und
Charalter dieser Mifbildungen gezogen habe (s. S.829). Die wichtigsten
Hinweise ouf die unpaare Anlage bestimmiter Abschwitte des Grofhirns
selbst geben mir aber die durch die Luftfillung in meinen 5 Fillen nach-
gewiesene weitreichende Verschmelzung der Seitenkammern zu einem un-
paaren Rowme, welche vom Vorderhorn bis zum Ventrikeldreieck verfolgt
werden kann, sowie die in den Fillen 1, 2, 4 und § deutlich erkennbare
Verwachsung der Sehhiigel. Hier kénnen wir die unterblicbene Zwei-
tetlung bestimmier Abschnitte des ZNS. aus den Luftbildern divekt ab-
lesen. Dagegen liegt eine vollkommene Verwachsung beider Hemisphéren
sicher nicht vor. Auf einzelnen Réntgenbildern sieht man némlich
stellenweise deutliche Luftansammlungen in der Cisterna interhemi-
sphaerica, ja sogar die Falx. Aus solchen Befunden darf man aller-
dings keinesfalls schliefien, daf beide Hemisphiren in normaler Weise
voneinander getrennt sind; sie beweisen lediglich, dafl keine vollkommene
Verwachsung beider GroBhirnhélften bestehen kann. Die Falx sowie die
Luftansammlungen in der Cisterna interhemisphaerica sind ndmlich nur
streckenweise erkennbar. Aus der pathologischen Anatomie dieser Mif3-
bildungen wissen wir aber, daB die Zweiteilung nie am ganzen Endhirne
unterbleibt, sondern immer nur in mehr oder weniger ausgedehnten

1 Ich bin mir selbstverstandlich dariiber klar, daf der letzte Beweis, ob
meine Uberlegungen richtig sind, hier wie dort nur durch die Sektion erbracht
werden kann.
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Abschnitten. Selbst in besonders schweren Fillen ist beispielsweise der
Occipitallappen wohl stets paarig. So hatte die MiBbildung in dem ersten
von Riese beschriebenen Falle (s. 8. 826) ungewdhnlich starke Ausmafle
erreicht; aber selbst hier waren nur die ventralen Teile des Vorderhirns
ganz unpaar geblieben. Ein Vergleich des Falles Hinrichs’ mit dem Falle
von Beck zeigt weiter, dafl auch sonst noch von Fall zu Fall gewisse
Unterschiede bestehen kénnen, obwohl es sich um die gleichen MiB-
bildungen handelt. So sieht man auf den anatomischen Bildern von
Hinrichs noch eine deutliche Medianfissur an der Basis des Stirnhirns
und am Stirnhirnpol, wihrend in den Praparaten von Beck auch an diesen
Stellen jede Andeutung einer Léngsfurche fehlt. Beiden Féllen ist da-
gegen die paarige Anlage des Occipital- und Schlifenlappens gemeinsam;
ein dhnlicher Befund wurde in dem Falle von Goldstein und Riese erhoben.
Es ist hier wieder sehr interessant, daB Unterhérner und Hinterhorner
auch in meinen Fallen paarig waren, wie die Encephalogramme eindeutig
zeigen. Die Befunde beweisen, dall beide Schlafen- und Hinterhaupts-
lappen angelegt sind; ein weiteres iibereinstimmendes Merkmal zwischen
meinen Féllen und den Beobachtungen der pathologischen Anatomie.
SchlieBlich ist noch folgendes zu bedenken. Eine streckenweise sichtbare
Fillung der Fissura longitudinalis besagt noch keineswegs, dal die Luft
in voll entwickelten und normal tiefen Zisternen liegt. Auch hier darf
ich nochmal kurz auf den Fall von Hinrichs aufmerksam machen. In
ihm sehen wir, dafl die Fissura longitudinalis im hinteren Viertel des
Gehirns voll entwickelt ist. In den folgenden zwei mittleren Vierteln ist
noch eine deutliche Léngsfurche erkennbar; sie ist aber nicht so tief wie
in der Norm. Hier greifen die Gehirnwindungen beider Seiten in der
Tiefe der Fissur bereits ineinander iiber. In den Priparaten von Beck
fehlt dagegen auch in diesen Bezirken jede Medianfissur. Eine strecken-
weise Darstellung der Cisterna interhemisphaerica im Encephalogramm
kann in diesem Zusammenhange also niemals beweisen, daB beide GroB-
hirnhemisphéren wie in der Norm voneinander getrennt sind. Die Luft
kann ebensogut an jenen Stellen, welche noch eine normal gebaute
Léngsfissur besitzen, in einer rudimentér gntwickelten Fissura longitudi-
nalis oder in beiden liegen.

Bei einem Vergleiche zwischen den im anatomischen Schriftbume mit-
geteilten klinischen Beobachtungen mit den klinischen Befunden meiner
Fille 1—4 ergeben sich weitere bemerkenswerte Ubereinstimmungen,
welche die von mir betonte Gruppengemeinschaft dieser GehirnmiB-
bildungen weiter beweisen. Die zur Sektion gekommenen Fille starben
meistens in frither Jugend; so handelte es sich beispielsweise im Falle
von Hinrichs um einen 4 Monate alten Siugling, im Falle von Goldstein
und Riese um ein 41/, Jahre und im Falle von Beck um ein 2 Jahre altes
Kind. Die groBe Ahnlichkeit der klinischen Bilder wird in den Féllen
von Goldstein- Riese, Beck und meinen Beobachtungen 3 und 4 besonders
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deutlich. Der Fall Goldstein und Riese' war ein Idiot mit schwersten
Extremitatenspasmen, Adduktorenkontrakturen in der Oberschenkel-
muskulatur und deutlichen extrapyramidalen Hyperkinesen (Athe-
togsen). Es war also das Syndrom eines schweren frithkindlichen Hirn-
schadens; das neurologische Bild imponierte als Litflesche Starre. Sehr
ahnlich lautete der klinische Bericht in dem Falle von Beck (Rinzel-
heiten s. S.826-—827). Das Krankheitsbild dieser beiden durch die Sektion.
bestatigten MiBlbildungen war aber das gleiche wie in meinem Falle 4
und sehr dhnlich dem meines Falles 3 (Einzelheiten s. S. 812——818). Auch
hier ergab die neurologische Untersuchung alle Zeichen einer erheblichen
frithkindlichen Hirnschiddigung. Meine Fille 1 und 2 waren alter; der
Kranke Br. war zur Zeit der klinischen Beobachtung 27 Jahre und der
Kranke Ns. 11 Jahre alt. Wieder lautete die klinische Diagnose ,,friih-
kindlicher Hirnschaden®. Sie griindete sich auf das sehr charakteristische
neurologische Syndrom, welches sich mit einem hochgradigen Schwach-
sinn verband (Einzelheiten s. S. 807—812). Wir diirfen aus diesen zwei
Beobachtungen schlielen, daBl auch ausgedehntere Gehirnmifbildungen 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 ungefahr folgendes:
,,Die MiBbildung ist nicht so hochgradig, wie es dem Anatomen auf den
ersten Blick schien. Ware das Kind nicht an einer interkurrenten
Bronchopneumonie gestorben, so hétte es hochstwahrscheinlich als
Idiot mit cerebralen Ausfallserscheinungen noch lange leben kénnen.
Wenigstens kann man als Anatom keinen Anhaltspunkt fiir eine Lebens-
unfihigkeit von seiten des ZNS. finden.”” Meine Kranken Br. und Ns.
bestitigen also die Richtigkeit dieser Ansicht von Hinrichs®. Hier
handelte es sich tatsichlich um Idioten mit sehr schweren cerebralen
Ausfallserscheinungen, welche bereits 11 bzw. 27 Jahre alt waren. Es
ist iibrigens schon lange bekannt, dal Gehirnmifbildungen nicht un-
bedingt lebensunfihig machen. Baker und Graves haben im Jahre 1933
auf die seit 1812 veréffentlichten Fille von Balkenaplasie hingewiesen.
Es sind 82 anatomische Beobachtungen; in 62% der Fille fehlte der
Balken ganz, in 38% bestand eine partielle Balkenaplasie. Die Intelli-
genz dieser Kranken wechselte von der Idiotie bis zur Debilitit. Die
Befunde wurden zwar meistens bei der Sektion von Patienten erhoben,

1 Der Arbeit von Goldstein und Riese sind zwei Encephalogramme beigegehen.
Auf der a.-p.-Aufnahme sieht man einen groSen, unpaaren Hohlraum in der Mitte
des GroBhirns; auf der Seitenaufnahme erkennt man deutlich die groBe Cyste an der
Stelle des Occipitalhirns. Die Bilder geniigen unseren heutigen Anspriichen aller-
dings nicht mehr, da sie keinen Eindruck von der Ausdehnung der Kammerver-
schmelzung vermitteln.

2 Jch darf trotzdem darauf hinweisen, daB es im allgemeinen kaum statthaft
sein diirfte, aus rein anatomischen Beobachtungen so weitgehende Riickschliisse zu
ziehen.
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welche schon im ersten Lebensjahrzehnt starben, manche hatten jedoch
das 2., 3. oder 4. Jahrzehnt erreicht. Poterin-Dumontel berichten sogar
iiber ein balkenloses Gehirn bei einem 72jahrigen, Banchi tiber Balken-
mangel bei einem 73jahrigen Manne. Vereinzelt wurde sogar eine Balken-
aplasie bei der Gehirnsektion als ,,Nebenbefund® erhoben, und zwar bei
Kranken, welche in ihrem seelischen Verhalten nie weiter aufgefallen
waren. In einem dhnlichen Zusammenhange ist mein Fall 5 ein besonders
schénes Beispiel fiir die Erfahrungstatsache, daf selbst ausgedehntere
Gehirnmiflbildungen nicht unbedingt seelische Defekte zu verursachen
brauchen. Der Kranke Buk. war ein aufgeweckter und nicht unintelli-
genter Junge; sein Encephalogramm beweist jedoch eindeutig, daff das
ZNRS. in seiner Entwicklung nicht unerheblich gestort ist. Klinisch
manifestierte sich die Gehirnmifbildung lediglich in schweren Augen-
storungen (kongenitaler Nystagmus mit blander Sehnervenatrophie
beiderseits).

Die ungewohnlichen Ausmale der neurologischen und psychiatrischen
Storungen in meinen Féllen 1-—4 beweisen weiter, dall auch die Gehirn-
substanz selbst sehr schwer millgebildet sein muf3l. Die klinischen
Bilder ergénzen somit die Ergebnisse der Luftfillungen, welche uns
zwar sehr wichtige Hinweise auf den Charakter der Mifbildungen geben,
die Schidigungen der zentralnervisen Substanz selbst (besonders Rinde
und Marklager) letzten Endes aber nicht unmittelbar demonstrieren
kénnen; eine gewisse Ausnahme macht hier der Fall 3.

1 Es wire sehr interessant, zu wissen, ob in meinen 5 Fillen auch die Riech-
kolben fehlen. Eine Geruchspriiffung war bei dem Saugling und bei dem 2 Jahre
alten schwachsinnigen Kinde selbstverstindlick nicht mdéglich. Im Falle Ns.
war der Schwachsinn derart hochgradig, daf ich auch hier auf die Geruchspriifung
verzichten muBte. Der imbezille Kranke Br. (Fall 1) schien dagegen in der Tat
eine schwere Storung des Geruchs- und Geschmacksvermogens zu besitzen; bei der
Untersuchung reagierte er selbst auf allerstédrkste Reize nicht. Es ist natiirlich nahe-
liegend, die Geruchsstérung in diesem Falle mit einem Fehlen der Riechkolben in
ursichlichen Zusammenhang zu bringen. Der Kranke Buk. (Fall 5) konnte dagegen
auf beiden Nasenlochern gut riechen. Dieser Befund erlaubt den RiickschluB, daB
der Riechapparat des Kranken in seiner Entwicklung nicht ernstlicher gestort sein
kann. Es ist in diesem Zusammenhange bemerkenswert, dal Kautzky eine schwere,
in unsere Gruppe gehérige GehirnmiBbildung (Unpaarigkeit des Stirnhirns, partieller
Balkenmangel, Fehlen des Septum pellucidum, des Fornix usw.) anatomisch unter-
sucht hat, bei welcher im Gegensatz zu den meisten im Schrifttume wiedergegebenen
Fiallen die beiden Riechkolben sowie der iibrige Riechapparat paarig angelegt
und gut entwickelt waren. Der Fall beweist, dafl die GehirnmiBbildungen dieser
Gruppe nicht unbedingt mit Entwicklungsstérungen des Riechapparates ver-
bunden zu sein brauchen und da8 gerade die Bezeichnung ,,Arhinencephalie’
wenig gliicklich gewihlt ist. Weiter widerlegt der Fall die Theorie von Riese,
welcher diese GehirnmiBbildungen aus einem priméren Defekte des Riechhirns
abzuleiten versucht.
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Zusammenfassung.

Der erste Teil meiner Arbeit beschéftigt sich mit der réntgenologischen
Diagnostik schwerer GehirnmiBbildungen. Es werden 5 Fille mitgeteilt,
welche durch folgende Merkmale besonders charakterisiert sind: Im
Encephalogramm erkennt man einen groflen, unpaaren Hohlraum an
der Stelle der beiden Seitenkammern; die unpaare Kammer reicht vom
Vorderhorn bis zum Ventrikeldreieck. Unterhérner und Hinterhérner
sind paarig angelegt. Aus den Réntgenbildern wird auf ein Fehlen des
Septum pellucidum, des Fornix und der Commissura hippocampi ge-
schlossen; sehr wahrscheinlich ist auch der Balken in seiner Ent-
wicklung gestért. Vergleicht man die Rontgenbilder mit den anatomi-
schen Arbeiten iiber GehirnmiBbildungen, so ergibt sich die SchluB-
folgerung, daB die Fille in jene Gruppe gehdren miissen, welche unter
dem Namen ,,Arhinencephalie” oder besser unter der Bezeichnung
»,Gehirnmifbildungen, welche durch Balken- und Fornixmangel aus-
gezeichnet sind“, beschrieben wurden.

Schriftennachweis siehe am Schluf3 des zweiten Teiles.



