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II. Teil L.

Von
Alfred Bannwarth.

Mit 20 Textabbildungen.
( Eingegangen am 2. Mai 1939.)

Im ersten Teile meiner Arbeit? habe ich gezeigt, dafl sich schwere
GehirnmiBbildungen oft schon wihrend des Lebens durch die Encephalo-
graphie ohne weiteres feststellen lassen. Ich bespreche jetzt die Ent-
wicklungsstorungen des Septum pellucidum im engeren Sinne (Cysten
und Defekte) und darf vorausschicken, dall diese kongenitalen Gehirn-
anomalien nicht bloB anatomisches, sondern ebenso groBes klinisches
Interesse beanspruchen diirfen.

Cystische Erweiterungen des Cavum septi pellucidi wurden schon
wiederholt beschrieben und es fehlt auch nicht an Versuchen, schwere
cerebrale Krankheiten mit diesen Entwicklungsstérungen in einen
engeren ursichlichen Zusammenhang zu bringen (Dandy, E. Meyer,
Ténnis, van Wagenen und Aird, Kitter, Laubenthal). Beim Studium der
einschligigen Literatur fillt auf, dal die allerverschiedensten neurologi-
schen und psychiatrischen Bilder auf diese Mibildungen zuriickgefiihrt
werden. Ja, man gewinnt nach dem Schrifttume stellenweise direkt
den Eindruck, als kénnten die meisten pathologischen Syndrome des
ZNS. gelegentlich auch mal durch eine derartige Entwicklungsstérung
verursacht werden. Ich habe schon seit langem sehr daran gezweifelt,
ob eine solche Auffassung wirklich richtig ist. Nun konnte ich im letzten
Jahre eine Kranke beobachten, deren Leiden klinisch als eine schwere
multiple Sklerose imponiert hatte (Fall 11). Bei der Sektion fand sich
makroskopisch als besonders hervorstechender Befund ein relativ groBes,
geschlossenes Cavum septi pellucidi (s. Abb. 11). In Hinblick auf die
bisherige Literatur legte ich mir damals die Frage vor, ob die schwere,
tédlich verlaufene Krankheit tatsichlich mit der Septumcyste in einem
urséichlichen Zusammenhange gestanden hatte, bis schlieBlich die mikro-
skopische Untersuchung doch noch eine ausgedehnte multiple Sklerose
aufdeckte und damit die Richtigkeit der klinischen Uberlegungen be-
stitigte. Die Septumcyste wurde von dem Pathologen sicher mit Recht

1 Auszugsweise vorgetragen auf der 64. Wanderversammlung der Stdwest-
deutschen Neurologen und Psychiater in Baden Baden, Juni 1939.
2 Arch. f. Psychiatr. 109, H. 5, 8051,
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als eine klinisch belanglose Gehirnanomalie angesprochen. Dieser Fall
gab mir die Anregung zu einer ausfithrlichen Beschéiftigung mit dem
ganzen Problem. Uber das Ergebnis meiner Untersuchungen darf ich
nunmehr berichten und zwar werde ich mich bemiihen, durch eine kriti-
sche Wiirdigung meiner eigenen 7 Fille und der im Schrifttume mit-
geteilten Beobachtungen der klinischen Bedeutung kongenitaler Mif-
bildungen des Septum pellucidum und der damit eng verwandten Ent-
wicklungsstorungen des Cavum Vergae gerecht zu werden. Die exakte

Abb. 1. Fall 6. Sagittales Bild in Hinterhauptslage (a.~——p.-Aufnahme). Fehlen des Septum
pellucidum ohne Ventrikelerweiterung.

Bewertung aller wesentlichen klinischen Gesichtspunkte erfordert dabei
eine weitgehende Beriicksichtigung verschiedener wichtiger Probleme
aus der allgemeinen und speziellen Pathologie der Nervenkrankheiten.

Fall 6. Agnes St., geb. 24. 9. 10, wurde am 22. 7. 37 in die Universitits-Nerven-
klinik Miinchen aufgenommen. Die Mutter und eine Schwester sind vorwiegend
Linkshénder; im iibrigen ist die Familienvorgeschichte ohne Besonderheiten. Die
frithere Vorgeschichte der Kranken ist fiir die Beurteilung bis zum Beginn des
Nervenleidens unwesentlich. Mit 19Y/, Jahren erlitt die Kranke ihren ersten epi-
leptischen Krampfanfall, und zwar in engem zeitlichem Zusammenhang mit der
ersten Periode. Die Anfille haben sich spiter alle paar Wochen wiederholt und
sind auch oft in der Nacht aufgetreten. Unmittelbar vor dem Anfall bekommt
die Kranke Ohrensausen, manchmal entwickelt sich eine fliichtige Mikroskopie
oder Makropsie, dann bricht die Kranke bewuBtlos zusammen. Nach dem Anfall
fiihlt sie sich sehr matt und abgeschlagen, erbricht ab und zu und bleibt einige Zeit
im Bett. Im Anfall zuckt die Kranke am ganzen Korper, sieht sehr blaff aus und

21%*
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atmet schwer; dabei hat sie sich wiederholt in die Zunge gebissen. Uber Absenzen
oder Dammerzustande ist nichts Rechtes zu erfahren. Seit dem Beginn des Krampf-
leidens fiihlt sie sich auffallend schlapp und matt.

Die 27jahrige Kranke ist von plumpem und untersetztem Korperbau; sie be-
findet sich in einem maéaBigen Krifte- und Ernidhrungszustand. Die Haut ist un-
geniigend durchblutet und etwas pastds. An den inneren Organen 1iBt sich nichts
Krankhaftes feststellen. Es bestehen beiderseits Knick-Senkfiile und X-Beine
mittelschweren Grades.

Die neurologische Untersuchung ergibt folgendes: Die Gehirnnerven sind o. B.,
auch das Geruchsvermdgen ist ungestért. In der Universitits-Augenklinik wird
aufler einem Astigmatismus myopicus links kein krankhafter Befund erhoben.
Die Extremitétenreflexe sind links deutlich lebhafter als rechts; sichere Pyramiden-
bahnreflexe (Babinski usw.) finden sich nicht. Beim Vorhalteversuch sinkt das
linke Bein rascher ab als das rechte. Sensibilitit, Motilitit, Koordination usw.
zeigen keine Stérungen. Der Liquor ist normal; die Wa.R. ist im Blut und Liquor
negativ.

Frl. St. ist sehr langsam und ungeschickt. In ihrer Aunsdrucksweise ist sie
schwerfallig, haftet und klebt lange an einem einmal angeschlagenen Thema.
Nach auBlen schlieBt sie sich ab, sitzt fiir sich allein herum und wirkt stumpf und
antriebslos.

Wibrend des Klinikaufenthaltes wurden mehrere groBe epileptische Anfille
mit generalisierten tonisch-klonischen Krampfen, Cyanose, ZungenbiB3, Einnissen
und lichtstarren Pupillen beobachtet.

Befund der Rontgenabteilung der Universitats-Nervenklinik: Die Schidel-
ibersichtsaufnahmen nach suboccipitaler Encephalographie (Entnahme von 60 cem
Liquor) ergeben eine gute Fiillung der inneren Liquorrdume. Man erkennt folgen-
des: Die beiden Seitenkammern sind im Bereiche des Septum pellucidum zu einem
gemeinsamen, luftgefillllen Hohlraume vereinigt. Eine Ventrikelerweiterung be-
steht nicht. Der 3. Ventrikel steht in der Mittellinie und scheint normal angelegt.
Die tibrigen Aufnahmen zeigen, daff die Vereinigung der beiden Seitenkammern
zu einem gemeinsamen Hohlraum nur im Bereiche des Septum pellucidum erfolgt
ist. Alle iibrigen Abschnitte der beiden Seitenkammern sind paarig angelegt und
zeigen keinerlei Abweichungen von der Norm. Die Subarachnoidealfiillung ist
mangelhaft.

Diagnose: Auch hier handelt es sich um eine Gehirnmifbildung, welche aber
lange nicht so ausgedehnt ist wie in den Fallen 1—5. Sie beschrankt sich diesmal
nur auf ein Fehlen des Septum pellucidum.

Fall 7. Josef Schn., geb. 17.3. 14, wurde am 2. 11. 38 in die Universitits-
Nervenklinik aufgenommen. Die Familienvorgeschichte ist nach den Angaben des
Kranken ohne Besonderheiten. Schn. wurde normal geboren, entwickelte sich bis
zum 16. Lebensjahre regelrecht und war bis zu diesem Zeitpunkte nie ernsthafter
krank. Er besuchte die Volksschule, war ein mittelmaBiger, aber fleiBiger Schiiler
und blieb nicht -sitzen. Wegen seines zuverliassigen Charakters war er bei den
Lehrern beliebt. Nach der Schulzeit lernte er 3!/, Jahre bei seinem Vater als
Wagner; er bestand die Gesellenprifung und arbeitete weiter im viterlichen
Geschifte. Der Kranke fithrt ein solides Leben und hat sich nie geschlechtlich
infiziert.

Mit 16 Jahren litt er fiir einige Monate an heftigen Kopfschmerzen, die morgens
am stérksten waren. In den néichsten Jahren fithlte er sich wieder in jeder Be-
ziehung gesund. Vom 15. 10. 36—20. 2. 38 war er beim Militar. Er war den dienst-
lichen Anforderungen koérperlich gut gewachsen, fiel aber durch sein schwerfalliges
Wesen auf. Am 25.10. 37 bekam er aus dem Schlaf heraus den ersten Anfall.

1 Siehe im ersten Teile der Arbeit.
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Der Kranke selbst weil blo8 noch, dal er in der Revierstube aufwachte, starke
Kopfschmerzen hatte und dann gleich wieder weiterschlief. (Nach den Schilde-
rungen der Kameraden war es ein typischer generalisierter epileptischer Krampf-
anfall.) Im Dezember 1937 trat beim militdrischen Unterricht wieder ein Anfall
auf. Uber weitere Anfille ist nichts zu erfahren.

Untersuchungsbefund: Es handelt sich um einen 169 em grofilen und 82,5 kg
schweren Mann von kriftigem, athletischem Kérperbau; die auBergewdhnliche
GréBe der Hande und Fiifle, sowie die Linge der Arme fallt besonders auf. Schn.
befindet sich in einem sehr guten Krifte- und Erndhrungszustand. An den inneren
Organen wird kein krankhafter Befund erhoben. Die neurologische Untersuchung

Abb. 2. Fall 7. Sagittales Bild in Hinterhauptslage. Das Septum pellucidum ist betricht-
lich verbreitert; die medialen Wande beider Vorderhorner sind symmetrisch nach lateral
auseinandergedringt (nicht kommunizierendes Cavum septi pellucidi).

ergibt folgendes: Der Schidel ist frei beweglich und nirgends druck- oder klopf-
schmerzhatt. Die Pupillen sind mittelweit und rund; sie reagieren prompt und
ausgiebig auf Lichteinfall und Nahsehen. Die Augenbewegungen sind frei; es be-
steht kein Nystagmus, der Augenhintergrund zeigt nichts Krankhaftes. Auch die
tibrigen Hirnnerven, einschlieflich des Geruchs- und Geschmacksvermdgens, sind
intakt. Sadmtliche Reflexe sind seitengleich und in normaler Stirke auslosbar;
Pyramidenzeichen oder sonstige pathologische Reflexe finden sich nicht. Der
Muskeltonus ist normal und die grobe Kraft seitengleich gut. Die Sensibilitat
ist auch bei Anwendung feinerer Untersuchungsmethoden fiir alle Qualititen in
Ordnung. Die Wa.R. ist im Blut und Liquor negativ, der Liquor ist auch sonst in
jeder Beziehung normal.

Bei der Intelligenzpriifung lassen sich keine deutlichen Stérungen nachweisen.
Der Kranke ist jedoch sehr schwerfillic und umstindlich. Fragen beantwortet er
sachlich und richtig, aber &uBerst langsam. Gelegentlich haftet er deutlich.

Wihrend der klinischen Beobachtung trat am 7.11.38 mittags ein typischer
generalisierter epileptischer Anfall auf. Der Kranke stie8 plotzlich einen Schrei
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aus und brach bewuBtlos zusammen. Arme und Beine wurden an den Korper
herangezogen. Schn. wurde im Gesicht blau und schiumte. Dann zuckte der
ganze Korper. Der Anfall dauerte 2 Min. und ging in Schlaf iiber.

Befund der Rontgenabteilung der Universitits-Nervenklinik: Die Schadeliiber-
sichtsaufnahmen nach suboccipitaler Encephalographie (40 com Liquor-Luftaus-
tausch) ergeben eine sehr gute Darstellung der inneren und #uBeren Liquorrdume.
Die Subarachnoidealfillung ist o. B. Auf der a.-p.-Aufnahme erkennt man fol-
gendes: Der 3. Ventrikel ist von normaler GroBe und liegt genau in der Mittellinie.

Abb. 3. Fall 7. Sagittales halbaxiales Bild in Hinterhauptslage zeigt besonders schén
die Auseinanderdringung der medialen Winde der vorderen Teile der Seitenkammern
durch das erweiterte Cavum septi pellucidi. In der Mitte der 3. Ventrikel.

Die beiden Vorderhérner sind dagegen relativ schmal, da ihre medialen Winde
deutlich nach lateral auseinandergedrangt sind. Die Auseinanderdrangung wird durch
eine erhebliche Verbreiterung des Cavum septi pellucidi bedingt. (Die Verbreite.
rung dieses Raumes betragt 1,5 em, gemessen auf der a.-p.-Aufnahme bei einem
Plattenabstand von 75 cm.) Auf der hinterhauptanliegenden halbaxialen Aui-
nahme werden diese Verhaltnisse ebenfalls deutlich. Weiter sieht man, daB der
Raum, welcher die beiden Seitenkammern in der Mitte voneinander trennt, relativ
weit nach hinten reicht. Die mediale Wand der rechten Seitenkammer ist leicht
konkav eingedellt.

Réntgendiagnose: Nach dem Encephalogramm handelt es sich um ein cystisch
erweitertes Cavum septi pellucidi (5. Ventrikel) und vielleicht auch noch um ein
Cavum Vergae (6. Ventrikel). Verbindungen zwischen der Cyste und den inneren
Liquorrdumen bestehen nicht.

Fall 8. Otto Schi., geb. 25. 3. 19, wurde am 17. 3. 38 in die Universitats-Nerven-
klinik Miinchen aufgenommen. Die Familie soll gesund sein. Die Kindheits-
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entwicklung verlief normal. Der Kranke war ein mittelmiBiger Schiller und multe
die erste Klasse wiederholen. Nach der Schulentlassung besuchte er die Fortbildungs-
schule und dann 3 Jahre eine Musikschule. Spater ging er freiwillig zum Arbeits-
dienst; hier muBte er im Januar 1938 wegen der Anfille ausscheiden. In der Medi-
zinischen Poliklinik wurde er kurzfristig beobachtet und kam dann zur Landhilfe;
aber auch hier konnte man ihn nicht behalten.

Bis zum Beginn der ,,Epilepsie’ war Schi. nie ernsthafter krank. Der erste
Anfall trat im Dezember 1937 beim Arbeitsdienst auf. Er begann mit kurz dauern-
dem Drehschwindel, dann brach der Kranke bewuBtlos zusammen. Der Ausnahme-
zustand soll nur 1 Min. gedauert haben. Die spiteren Anfille verliefen &hnlich.

Abb. 4. Fall 8, Sagittales Bild in Hinterhauptslage. Deutliche Verbreiterung des Septum

pellucidum, mégiger Hydrocephalus internus der beiden Seitenkammern, grofer 3. Ven-

trikel (erweitertes nicht kommunizierendes Cavura septi pellucidi mit méaBigem Hydro-
cephalus der beiden Seitenkammern und der 3. Hirnkammer).

Uber tonisch-klonische Zuckungen, Schiumen, ZungenbiB, Einnissen usw. ist
nichts Rechtes zu erfahren.

Untersuchungsbefund: Schi. befindet sich in einem maBigen Ernihrungs- und
Kriftezustand und besitzt einen dysplastischen Korperbau. Am rechten Auge
findet sieh ein angeborenes zentrales Colobom. Der Gaumen ist auffallend hoch,
es besteht eine obere Prognatie. An den inneren Organen 148t sich im iibrigen kein
sicher krankhafter Befund erheben.

Die neurologische Untersuchung ergibt folgendes: Die Pupillen reagieren gut
auf Licht; die Konvergenzreaktion ist links besser als rechts. Die Augenbewe-
gungen sind frei; es besteht kein Nystagmus, der Augenhintergrund ist 0. B. Auch
die tibrigen Hirnnerven sind in Ordnung. Der Muskeltonus ist beiderseits normal,
die grobe Kraft in allen Muskelgruppen gut. An den oberen und unteren Extremi-
téten sind simtliche Reflexe in normaler Stirke und seitengleich auslésbar, Ba-
binski, Oppenheim und Gordon sind an beiden FiiBen deutlich positiv. Die Bauch-
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decken- und Cremasterreflexe lassen sich regelrecht auslosen. Die Sensibilitat
ist einschlieBlich des Lagegefiihls selbst bei Anwendung feinerer Priifungsmethoden
vollkommen intakt. Die iibrige neurologische Untersuchung ergibt nichts Krank-
haftes; Kleinhirnzeichen fehlen. Die Wa.R. ist im Blut und Liquor negativ; der
Liquor ist auch sonst normal.

Der Kranke ist etwas minderbegabt; seine Intelligenzleistungen liegen unter
dem Durchschnitt. Er ist langsam und besitzt ein schlechtes Auffassungsvermégen;
dabei wirkt er klebrig und umstindlich.

Abb. 5. Fall 8, Sagittales halbaxiales Bild in Hinterhauptslage zeigt die gleichen
Veranderungen wie die Abb.4 in der Ansicht schrig von oben.

Wahrend des Klinikaufenthaltes wurde ein typischer, epileptischer Krampf-
anfall beobachtet. Dem Kranken wurde plétzlich schlecht, er drehte sich ein paar-
mal um seine Achse von links nach rechts und brach dann blitzschnell bewuBtlos
zusammen. Tonisch-klonische Krampfe der gesamten Extremitatenmuskulatur
folgten; der Kranke schiumte und wurde cyanotisch. Nach den motorischen Ens-
ladungen, welche nur kurze Zeit dauerten, schlief er. Der Schlaf ging schlieBlich
in eine psychotisch gefirbte BewuBtseinstritbung iiber. Nach dem Erwachen
fiihlte sich der Kranke noch sehr miide und schlapp und klagte tiber Kopfschmerzen.

Befund der Réntgenabteilung der Universitats-Nervenklinik: Die Schédeliiber-
sichtsaufnahmen nach suboccipitaler Encephalographie (60 ccm Liquor-Luftaus-
tausch) stellen die Hirnkammern sehr gut dar. Aunf der a.-p.-Aufnahme erkennt
man folgendes: Der 3. Ventrikel ist auffallend groB, liegt aber symmetrisch in
der Mittellinie. Auch die beiden Seitenkammern sind erweitert im Sinne eines
méBigen Hydrocephalus internus. Der Schatten des Septum pellucidum ist krank-
haft verbreitert. (Die Verbreiterung betragt 1,1 cm, gemessen auf der a.-p.-Auf-
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nahme bei einem Plattenabstand von 75 cem.) Auf der hinterhauptanliegenden
halbaxialen Aufnahme kommen diese Verinderungen ebenfalls deutlich zur Dar-
stellung.

Rontgendiagnose: Es handelt sich wieder um ein cystisch erweitertes Cavum
septi pellucidi. Im Gegensatze zu dem Falle Schn. sind die beiden Seitenkammern
und der 3. Ventrikel diesmal erweitert im Sinne eines mifligen Hydrocephalus.
Es ist sicher kein Hydrocephalus occlusus, da die inneren Liquorriume bei zwei-
maliger suboccipitaler Luftfullung glatt durchgingig waren.

Der Kranke wurde am 25. 1. 39 von mir nachuntersucht. Seit der Entlassung
aus der Klinik ist er vollkommen heschwerdefrei. Auch zu Anfallen ist es nicht

Abhb, 6. Fall 9, Sagittales Bild in Hinterhauptslage. Geringe, aber doch deutliche
Verbreiterung des Septum pellucidum (leicht erweitertes Cavum septi pellucidi).

mehr gekommen (keine Behandlung!). Schi. arbeitet seit einigen Monaten bei der
Bahn und kann sogar koérperlich anstrengendere Arbeiten gut verrichten. Die
neurologische Untersuchung ergab wieder einen deutlich positiven Babinski beider-
seits; dagegen waren die Oppenheimschen und Gordonschen Reflexe diesmal nicht
ausldsbar. Der iibrige neurologische Befund war wieder ohne krankhafte Abwei-
chungen. Eine Wiederholung der Encephalographie ergab den gleichen Befund
wie frither.

Fall 9. Josefine Gs., geb. 11.1.11, wurde am 10. 5. 37 in die Universitits-
Nervenklinik Miinchen aufgenommen. Frl. Gs. stammt nach ihren Angaben aus
einer gesunden Familie. Uber Geburtsschiiden ist ihr nichts bekannt. Sie machte
eine normale Kindheitsentwickiung durch und lernte rechtzeitig Laufen und
Sprechen. In der Schule lernte sie gut und wurde spater Verkduferin. Bis zum
Beginn ihres Nervenleidens war sie — abgesehen von einer komplikationslos itber-
standenen Blinddarmentzindung — nie ernstlicher krank.

Am 4. 4. 36 bekam sie im Anschluff an einen belanglosen Unfall (kein Schidel-
trauma!) den ersten epileptischen Zustand; schon am Abend des gleichen Tages
trat der zweite Anfall auf. Er begann mit heftigen Paristhesien und mit tonisch-
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klonischen Kriampfen im linken Arm und in der linken Hand. Die Parasthesien
zogen durch die ganze linke Korperseite bis in die Zehen des linken FuBes; schlief-
lich wurde die Kranke bewuBtlos. Nach dem Erwachen fithlte sie sich noch etwas
schlapp, war aber bald wieder beschwerdefrei. Im Juli 1936 kam es kurz vor dem
Eintreten der Periode zum dritten epileptischen Ausnahmezustand, welcher sich
noch am gleichen Tage wiederholte. Die beiden Anfalle verliefen genau so wie
die ersten. Nur entwickelte sich dieses Mal eine postparoxysmale Lahmung im
linken Arm und Bein, welche nach einer Woche wieder verschwunden war. Der

ADbb. 7. Fall 9. Sagittales halbaxiales Bild in Hinterhauptslage zeigt wieder die zwar nur
leichte, aber sicher pathologische Verbreiterung des Abstandes zwischen den medialen
‘Wanden der Seitenkammern.

nichste Anfall kam am 8. 12, 36. Er begann wieder mit sensibel-motorischen Reiz-
erscheinungen in den linken Extremititen, dann wurde die Kranke bewuBitlos.
Nach dem Ausnahmezustand blieb wieder eine linksseitige Lahmung zurick, die
sich nur langsam zuriickbildete. Auch spiter wiederholten sich die Anfélle in der
geschilderten Weise, und zwar in Abstinden von etwa 2 Wochen.
Untersuchungsbefund: Es handelt sich um eine Kranke in gutem Allgemein-
zustand. Tn den inneren Organen wird mit Ausnahme einer belanglosen VergroBe-
rung der Schilddrise nichts sicher Krankhaftes gefunden. Die nearclogische Unter-
suchung ergibt folgendes: Der Schadel ist frei beweglich und nirgends druck- oder
klopfschmerzhaft. Die Augenbewegungen sind frei; es besteht kein Nystagmus.
Die Pupillen sind gleich weit, rund und reagieren prompt auf Lichteinfall und Nah-
sehen. Der Augenhintergrund ist in Ordnung. Auch die tibrigen Hirnnerven sind
0. B. Die Armreflexe sind links lebhafter ausldsbar als rechts. Die Patellar- und
Achillessehnenreflexe sind seitengleich und lebhaft. Am linken Fud 1aBt sich bel
Bestreichen der rechten FuBsohle ein gekreuzter Babinski auslésen; weitere patho-
logische Reflexe fehlen. Die Bauchdeckenreflexe sind rechts vorhanden, fehlen
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aber links. Der Muskeltonus ist iiberall normal; die grobe Kraft in allen Extremi-
taten seitengleich gut. Die Sensibilitit und das Lagegefiihl sind in Ordnung. Der
Gang ist unbehindert. Die Wa.R. ist im Blut und Liquor negativ. Der Liquor ist
auch sonst vollkommen normal.

Psychisch ist die Kranke in jeder Beziehung unauffillig; insbesondere finden
sich keinerlei Anhaltspunkte fir eine epileptische Wesensinderung.

In der Klinik wurde ein schwerer epileptischer Anfall beobachtet. Auf der
Hohe des Anfalls krampite die Kranke in allen Extremitaten, schdumte und nifBte
das Bett ein. Die Pupillen waren lichtstarr.

Befund der Rontgenabteilung der Universitdts-Nervenklinik: Die Leerauf-
nahmen des Schédels zeigen nichts Krankhaftes. Die Schideliibersichtsaufnahmen
nach suboccipitaler Encephalographie (55 cem Liguor-Luftaustausch) stellen die
inneren und duferen Liquorrdume gut dar. Auf der a.-p.-Aufnabme erkennt man
eine geringgradige, aber sicher abnorme Erweiterung des Cavum septi pellucidi.
Den gleichen Befund ergibt die hinterhauptanliegende halbaxiale Aufnahme.

Rontgendiagnose: Es handelt sich um ein erweitertes Cavum septi pellucidi.
Die Anomalie ist in diesem Falle nicht so ausgeprigt wie im Falle Schi., ge-
schweige denn im Falle Schn.

Fall 10. Ludwig Rr., geb. 5.4.97, wurde am 13.4.39 in die Universitits-
Nervenklinik Miinchen aufgenommen. Der Kranke stammt nach seinen Angaben
aus gesunder Familie. Uber Geburtsschiden ist ihm nichts bekannt. Er tiber-
stand die iblichen Kinderkrankheiten und besuchte nach der Schulzeit eine kauf-
ménnische Fortbildungsschule. Spater wurde er Laufbursche bei einer Bank. Er
war 2 Jahre an der Front und wurde einmal verschiittet; damals zitterte er, die
Erscheinungen gingen langsam zuriick. Nach dem Kriege arbeitete er bei der
Reichsbahn und bei verschiedenen Firmen. Seit 1935 ist er Postangestellter.

Seit 5—6 Jahren leidet der Kranke an ,,Nervenanfillen*; in ihnen bekommt
er einen-,,benommenen Kopf®, wird auBerordentlich reizbar, ist sehr zerstreut
und kann nur schwer denken und arbeiten. In solchen Zeiten ist er am liebsten
allein, da er beim geringfiigigsten Anlaf Streit bekommt und jede Selbstbeherr-
schung verliert. Er fithlt sich unlustig, irrt ziel- und planlos in der Stadt umher
und wird durch eine léstige ,,innere Spannung® gequilt. Diese Zustinde treten
periodenweise auf, etwa einmal im Monat, und dauern einige Tage. Rr. leidet
weiter an Angstgefiithlen, klagt iiber Herzklopfen und unangenehme Hitzewal-
lungen; plotzlich wird der Kopf heiB, die Halsadern schlagen, der Kranke zittert
und schwitzt stark. Manchmal hat er auch heftige rechtsseitige Kopfschmerzen
mit Flimmern vor den Augen. (Es sind nach den Angaben des Kranken typische
Migraneanfille.) Schon seit geraumer Zeit fallt ihm eine eigenartige Storung in
der Schweillproduktion auf; manchmal, und zwar besonders unter dem Eindruck
starker Erregung, ist die ganze rechte Korperseite in Schweil gebadet, wihrend
die linke fast trocken bleibt.

Uber seinen Charakter berichtet der Kranke noch folgendes: Er gilt als ein
iibertrieben gewissenhafter, ausgesprochen pedantischer Mann und neigt schon
von jeher zu Skrupeln und &ngstlichen Befiirchtungen. So muB er Briefe min-
destens 5—6mal durchlesen, um sich von der Richtigkeit ihres Inhaltes zu iiber-
zeugen. Hat er schlieBlich die Schreiben in den Kasten geworfen, so quéilt ihn
wieder die Angst, er konne die Briefumschlige verwechselt haben. Jedes dienst-
liche Schriftstiick wird immer wieder durchgesehen, aus der Befiirchtung heraus,
es konnten grobe Fehler unterlaufen sein; trotz aller ,,SicherheitsmafBnahmen®
wird er aber das peinliche Gefiihl, ,,es kénne irgend etwas nicht stimmen®, kaum
los. Abends iiberzeugt er sich zu wiederholten Malen, ob auch die Tire wirklich
verschlossen ist usw. (Die Exploration ergibt noch zahlreiche andere zwangs-
neurotische Wesensziige.)
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Untersuchungsbefund : Rr. ist ein mittelgroBer Kranker von abwegigem Kérper-
bau. Es besteht eine ausgeprigte Asymmetrie zwischen der linken und rechten
Korperhilfte; die Wirbelssule ist stark skoliotisch verkriimmt. Der Kranke hat
stark abfallende Schultern und zwar steht die rechte Schulter noch wesentlich
tiefer als die linke. Die unteren Abschnitte des Brustbeins sind eingedellt; auch
die Rippen zeigen hier einen etwas abnormen Verlaui. Die Extremitaten sind lang,
die Fiifle deformiert-nach der Art ausgesprochener Hohlfiife. Am rechten Ober-
schenkel findet sich ein groBer café au lait-Fleck. Bei der Untersuchung der inneren
Organe wird kein sicher krankhafter Befund erhoben; der Kranke zeigt jedoch

Abb. 8, Fall 10. Sagittales Bild in Hinterhauptslage. An der Stelle des deutlich verbreiter-

ten Septum pellucidum erkennt man einen sehr weit nach oben reichenden luftgetiliten

Hohlraum, welcher in seiner unteren IHilfte den Schatten des relativ hoch nach cben
reichenden 3, Ventrikels iiberschneidet (kommunizierendes Cavum septi pellucidi).

das Syndrom ausgeprigter vegetativer Stigmatisierung. Es kommt wahrend der
Untersuchung wiederholt zu heftigen SchweiBausbriichen; dabei sind die schon
in der Vorgeschichte angegebenen Seitenunterschiede in der SchweiBprodukiion
deutlich erkennbar. In der Erregung wechselt er dauernd die Gesichtsfarbe, wird
. mal blaB, dann wieder rot und zittert an Handen und Fullen.

Rr. ist ein ausgesprochen konstitutionell nerviser Mann. ¥r wirkt fabrig und
angstlich, ist dabei reizbar und sehr empfindsam. Die iibliche Intelligenzpriifung
ergibt nichts Besonderes. .

Bei der neurologischen Untersuchung findet sich eine dentliche Hypasthesie
fiir Schmerz- und Berithrungsreize in der ganzen linken Korperhilfte; die Stérung
tritt an den distalen GledmaBenabschnitten am deutlichsten hervor. Das Tem-
peraturunterscheidungsvermogen scheint in Ordnung zu sein. Die iibrige neuro-
logische Untersuchung ergibt keine sicher krankhaften Abweichungen von der
Norm. Auch der Augenhintergrund zeigt keine Besonderheiten. Die Wa.R. ist
im Blutserum und im Liguor negativ; der Liguor ist auch sonst in jeder Beziehung
normal.



Nachweis von Gehirnmifibildungen durch das Réntgenbild. II. 325

Abb. 9. Fall 10. Sagittales halbaxiales Bild in Hinterhauptslage zeigt wieder die deutliche

Verbreiterung des Abstandes zwischen beiden Seitenkammern in ihren vorderen Abschnitten

durch das kommunizierende Cavum septi pellucidi.” Der luftgefiillte Hohiraum zwischen

den beiden Seitenkammern wird von der kommunizierenden Cyste und vom 3. Ventrikel
gebildet; beide Riume iiberdecken sich streckenweise.

Abb. 10. Fall 10. Seitenbild in Stirnlage. Man erkennt vor den hinteren Abschnitten der
beiden Seitenkammern einen luftgefiillten Raum, dessen Grenzen genau dem Septum
pellucidum entsprechen. Hs handelt sich um das luftgefillte Cavum septi pellucidi.
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Befund der Roéntgenabteilung der Universitits-Nervenklinik: Die Aufnahme
der Lendenwirbelsédule zeigt neben einer deutlichen Skoliose einen itberzihligen
6. Lendenwirbel.

Die Schidelithersichtsaufnahmen nach suboccipitaler Encephalographie (50 cem
Liquor-Luftaustausch) ergeben eine gute Kammerfillung. Man erkennt folgendes:
Die beiden Seitenkammern sind etwas grof. Die Gegend des Septum pellucidum
erscheint krankhaft verbreitert. An dieser Stelle erkennt man einen luftgefiillten
Hohlraum, dessen unteren Abschnitte die oberen Partien der 3. Hirnkammer
iberlagern (a.-p.-Aufnahme). Auf der hinterhauptanliegenden halbaxialen Aui-
nahme ist dieser Befund ebenfalls sehr gut zu erkennen. Man sieht wieder einen
groBen luftgefiilllten Raum an der Stelle des Septum pellucidum, welcher die
3. Hirnkammer in relativ grofler Ausdehnung iiberdeckt (Folgen der Projektion).
Besonders eindrucksvoll ist die stirnanliegende Aufnahme mit seitlichem Strahlen-
gang. Hier sieht man vor den hinteren Abschnitten der beiden Seitenkammern
einen luftgefiillten, dreieckig gezeichneten Raum, dessen Formen den Umrissen
des Septum pellucidum in der Seitenansicht entsprechen.

Réontgendiagnose: Eg handelt sich um eine Gehirnmifbildung, und zwar wm
ein kommunizierendes Cavam septi pellucidi.

Fall 11. Emilie Zk., geb. 6.12. 88, wurde am 29. 3. 38 in die Universitéts-
Nervenklinik Miinchen aufgenommen. Nach den Angaben der Mutter ist die Fa-
milienvorgeschichte ohne Besonderhejten. Frl. Zk. war bis zum Beginn ihres
Nervenleidens nie ernsthafter krank und in ihrem seelischem Verhalten unauffallig.
Sie hatte in der Schule gut gelernt, kam mit 14 Jahren in Stellung und war spiter
in verschiedenen Geschiften als Verkauferin tatig. Sie besal ein frisches und leb-
haftes Temperament.

Das Nervenleiden begann vor etwa 8 Jahren. Langsam entwickelte sich eine
Lihmung beider Beine, der Gang wurde immer schlechter, so daf die Kranke
schlieBlich ihren- Beruf aufgeben muBte; damals wurde sie invalidisiert. In der
Folgezeit klagte sie gelegentlich iiber Ameisenlaufen und Schmerzen in beiden
Beinen, ab und zu litt sie auch unter leichten Kopfschmerzen, das Gedichtnis und
das allgemeine Interesse blieben gut; doch wurde die Kranke reizbarer und auf-
geregter. Da, sich das Nervenleiden in der letzten Zeit erheblich verschlimmert
hatte, wurde sie in die Xlinik eingewiesen.

Untersuchungsbefund : Es handelte sich um eine groBe adipsse Frau mit
blasser und schlecht durchbluteter Haut. Die interne Untersuchung - ergab eine
schwere Cystitis. Am GesdB bestanden grofie Decubitalgeschwiire. Die neuro-
logiseche Untersuchung ergab folgendes: Der Schédel war frei beweglich und
nirgends druck- oder klopfempfindlich. Die Pupillen waren gleichweit, rund
und reagierten ausgiebig auf Licht und Konvergenz. Am Augenhintergrund
fand sich eine temporale Abblassung der Papillen beiderseits. Die ibrigen
Hirnnerven boten keine krankhaften Stérungen. Der Muskeltonus und die grobe
Kraft der Arme waren scheinbar in Ordnung. Die Armreflexe sprangen seitengleich
und in normaler Stirke an. Beide Beine waren gelihmt, der Muskeltonus war in
den unteren Extremitéten spastisch erhéht. Die Patellar- und Achillessehnenreflexe
lieBen sich seitengleich lebhaft auslosen. An beiden Beinen fanden sich positive
Babinski-, Oppenheim- und Gordonreflexe; die linke GroBzehe stand schon spontan
in ,,Babinskistellung®. Der Finger-Nasenversuch war beiderseits zielunsicher.
Die Priiffung der Knie-Hackenversuche wurde durch die Lahmung beider Beine
sehr erschwert; offenbar bestand aber auch hier eine grobe ataktische Stérung.
Die Untersuchung der Sensibilitdt und des Lagegefiihls ergab keine groberen Aus-
fille; feinere Priifungen waren bei dem seelischen Verhalten der Kranken nicht
moglich. Die Kranke konnte ohne Unterstiitzung weder stehen noch gehen. Die
Wa.R. war im Blut und Liquor negativ. Im ibrigen ergab die Untersuchung der
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Cerebrospinalfliissigkeit folgendes: Gesamteiweill 80 mg-%, Globuline 5 mg-%,
Albumine 75 mg-%, EiweiBquotient 0,06. Zellen 21/3. Die Normomastixreaktion
zeigte einen Ausfall bis XII im 3.—6. Roéhrchen.

Die Kranke war in lippisch euphorischer Stimmung und derart unruhig, daB
sie auf die Wachabteilung verlegt werden muBte. Sie litt an ausgeprigtem Zwangs-
lachen und -weinen.

Verlauf: Durch Strychninpillen wurde eine voriibergehende Besserung der
schweren Incontinentia urinae erzielt. Auch die spastische Léhmung der Beine
besserte sich zeitweise, so daB die unteren Extremititen von der Unterlage ab-
gehoben werden konnten. Bald entwickelten sich jedoch ausgedehnte Odeme,

Abb. 11. Fall 11. Frontalschnitt. GroBes nicht kommunizierendes Cavum septi pellucidi;
deutliche Erweiterung der Vorderhérner.

das Allgemeinbefinden wurde immer schlechter und der Kreislauf versagte. Am
5. 10. 38 starb die Kranke an Kreislaufschwiche und an den Folgen einer Broncho-
pneumonie.

Die klinische Diagnose lautete: Multiple Sklerose, Bronchopneumonie, Kreis.
laufschwiche, Cystitis, Decubitus und Stauungsorgane.

Die im anatomischen Laboratorium der Klinik (Prof. Beck) ausgefithrte Sektion
des ZNS. ergab folgendes: Im linken Stirnhirn ist die Rindensubstanz etwas ver-
hartet. Das Gehirn ist im tibrigen duBerlich o. B. Bei der Zerlegung des Gehirns
findet sich eine glasige Partie in der Rinde des rechten Stirnhirns. Die Oberfliche
des Caudatums ist beiderseits rauh und héckerig. Die innere Kapsel ist links
kaum angedeutet, wihrend sie rechts deutlich zu erkennen ist. Der Opticus sieht
atrophisch aus. Beide Seitenkammern und die 3. Hirnkammer sind erweitert
{Hydrocephalus internus). Das Septum pellucidum klafft auSierordentlich stark
und besitzt die Form einer groBen Cyste (Cavum septi pellucidi); Verbindungen
zwischen der ,,Cyste’* und den Hirnkammern fehlen. Ein Cavum Vergae besteht
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nicht. Die Foramina Monroi sind gut durchgingig. Das Kleinhirn und das
Riickenmark sind makroskopisch o. B. Die mikroskopische Untersuchung des
ZNS. ergibt eine ausgedehnte multiple Sklerose; das Riickenmark ist besonders
schwer befallen, aber auch im Gehirn finden sich zahlreiche typische Herde.
Anatomische Diagnose: Multiple Sklerose, Hydrocephalus internus der Seiten-
kammern und des 3. Ventrikels, grofles Cavum septi pellucidi.
Zusammenfassung: Der Fall 6 weicht von den Fallen 1—5, welche
ich im ersten Teile meiner Arbeit beschrieben habe, in verschiedener
Hinsicht ab. Diesmal handelt es sich um eine 27jihrige Kranke, die mit
der Verdachtsdiagnose ,.genuine Epilepsie” in die Klinik geschicks
wurde. Der neurologische Befund war mit Ausnahme einer leichten,
aber deutlichen Parese der linken Extremitéiten ohne Besonderheiten,
wihrend die seelischen Auffilligkeiten der Kranken als ,epileptische
Wesensart’ und Demenz imponierten. Die schweren, in der Klinik beob-
achteten epileptischen Anfille waren generalisiert und zeigten keine
Seitenbetonung. Im Encephalogramm sehen wir dieses Mal blofl ein
Fehlen des Septum pellucidum. Alle iibrigen Abschnitte der Seiten-
kammern sind paarig angelegt; eine Ventrikelerweiterung besteht nicht.
In den Fillen 7, 8 und 9 handelt es sich wieder um Kranke, welche die
Klinik zur Beobachtung auf epileptische Anfille aufsuchten. Der Kranke
Schn. war bei der Aufnahme 24, Schi. 19 und die Kranke Gs. 26 Jahre
alt. Bei allen 3 Patienten wurden schwere eindeutig epileptische Anfille
beobachtet. Schn. hatte die ersten Krampfe mit 16 Jahren, Schi. mit
18 Jahren und Frl. Gs. mit 25 Jahren bekommen. Wihrend die epilepti-
schen Zustidnde bei den Kranken Schn. und Schi. als generalisierte epi-
leptische Krampfentladungen imponieren, besitzen die Anfélle bei Frl. Gs.
eine ausgesprochene Halbseitenbetonung (Beginn mit starken Parésthesien
und tonisch-klonischen Zuckungen in den linken Extremitidten und post-
paroxysmaler Léhmung im linken Arm und Bein); aber auch hier kommt
es auf der Hohe des Anfalls zu generalisierten tonisch-klonischen Zuk-
kungen. Die beiden Kranken (Fall 7. und 8) sind miftelméBig, wenn nicht
sogar unterdurchschnittlich begabt; besonders hervorstechend ist dabei
eine gewisse Schwerfilligkeit, Umsténdlichkeit und Klebrigkeit im
Denken und Handeln, welche sehr an das Vorliegen einer epileptischen
Wesensart gemahnt; nur die Kranke Gs. ist in ihren seelischen Verhaltens-
weisen durchaus unauffillic. Wahrend die neurologische Untersuchung
im Falle 7 nichts Krankhaftes aufdeckte, fanden sich im Falle 8 deutliche
Pyramidenbahnsymptome (positiver Babinski-, Oppenheim- und Gordon-
reflex bds.) und im Falle 9 Zeichen einer leichten spastischen Hemiparese
links. Wieder zeigen die Encephalogramme kongenitale MiBbildungen
im Bereiche des Septum pellucidum; sie sind dieses Mal aber von ganz
anderem Charakter wie in allen bisher von mir mitgeteilten Fallen. Das
in der Norm hdchstens spaltformige Cavum septi pellucidi ist cystisch
erweitert (a.-p.- Aufnahmen). Seine Vergréflerung ist im Falle 7 am
stirksten und im Falle 9 am geringsten, wihrend sie im Falle 8 etwa
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die Mitte hilt. Auf dem hinterhauptanliegenden halbaxialen Bilde des
Falles 7 reicht der cystische Hohlraum auffallend weit nach hinten;
vielleicht liegt hier auch noch ein erweitertes Cavum Vergae vor. Wahrend
die Hirnkammern in den Fallen 7 und 9 nicht erweitert sind, besteht
im Falle 8 ein miBiger Hydrocephalus der beiden Seitenkammern und
der 3. Hirnkammer, welcher sicher durch keinen VerschluB bedingt ist;
dabei ist die ungewdhnliche GriBe des weit nach oben reichenden 3. Ven-
trikels besonders auffillig. Im Falle 10 handelt es sich um einen an-
ankastischen Psychopathen mit dysphorischen Verstimmungszustinden,
Migrineanfillen und ausgepragter vegetativer Stigmatisierung. Bei der
neurologischen Untersuchung fand sich eine leichte, aber deutliche
Herabsetzung des Empfindungsvermdgens fiir Schmerz- und Beriihrungs-
reize in der ganzen linken Korperhilfte mit besonderer Betonung der
distalen GliedmaBenabschnitte. Nach Vorgeschichte und Befund bestehen
weiter sehr auffillige Stérungen der SchweiBproduktion. Der Kranke
schwitzt auf der ganzen rechten Korperseite wesentlich stirker als auf
der linken (Hemihyphydrosis links). Im Encephalogramm sehen wir
wieder ein cystisch erweitertes Cavum septi pellucidi. Im Gegensatz
zu den ibrigen Fillen enthilt die Cyste Luft; es ist also ein kommunsi-
zierendes Cavum septi pellucidi. Der Fall 11 weicht von den iibrigen
Beobachtungen in klinischer Hinsicht weitgehend ab. Hier lautete die
Diagnose: ,Multiple Sklerose. Vorgeschichte und klinischer Befund
(temporale Papillenabblassungen, spastische Lahmungen beider Beine
mit Koordinationsstorungen, lappisch-euphorische Verhaltensweisen mit
Zwangslachen und Zwangsweinen) begriindeten die klinische Diagnose.
Die Kranke starb an den Folgen einer Kreislaufschwiche und Broncho-
pneumonie. Bei der Sektion fand sich ein relativ grofies nichtkommuni-
zierendes Cavum septi pellucidi, aber kein Cavum Vergae; die Hirn-
kammern waren erweitert; eine Blockade der Liquorabfluiwege im
3. Ventrikel bestand nicht. Die mikroskopische Untersuchung ergab
eine ausgedehnte multiple Sklerose. Das Riickenmark war besonders
schwer befallen, aber auch im Gehirn fanden sich zahlreiche typische
Herde.

Zur Anatomie und klinischen Bedeutung kongenitaler Mifbildungen
des Cavum septi pellucidi und des Cavum Vergael. Jede Arbeit iiber
dieses Gebiet sollte von der glinzenden Darstellung dieser Entwick-
lungsstorungen durch Dandy im Jahre 1931 ihren Ausgang nehmen.
Ich darf daher etwas ausfihrlicher auf diese Arbeit eingehen. Dandy
hat als Erster zwei Kranke operiert, welche an abnormen VergroBe-
rungen des Cavum septi pellucidi und des Cavum Vergae gelitten
haben. In seiner Arbeit diskutiert Dandy nicht bloB die klinische
Symptomatologie dieser Mifbildungen, sondern gibt gleichzeitig einen

1 Es gibt auch sekundére oder ,,erworbene* Erweiterungen des Cavum septi
pellucidi; von ihnen soll in dieser Arbeit nicht die Rede sein.

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 110. 22
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erschopfenden Uberblick iiber entwicklungsgeschichtliche und ana-
tomische Fragen. Erweiterungen des Cavum septi pellucidi und Cavum
Vergae finden sich bei der Gehirnsektion in etwa 2—5% aller Fille; die
Héhlen sind meistens klein und sind in der iiberwiegenden Mehrzahl der
Fille als klinisch belanglose Nebenbefunde zu betrachten. Die beiden
Hohlen liegen in der Hirnmittellinie, und zwar liegt das Cavum septi
pellucidi (5. Ventrikel) vor dem Fornix und das Cavum Vergae (6. Ven-
trikel) hinter dem Fornix. Der Balken bildet die vordere, obere und hin-
tere Begrenzung der zwei Kammern. Beide Héhlen sind entweder durch
das Gewoélbe voneinander getrennt, oder stehen durch einen Defekt des
Fornix miteinander in Verbindung. Wenn der Fornix nicht mit der
Unterfliche des Balkens verwichst, kénnen sie sogar einen groBen gemein-
samen Raum bilden. Beide Hohlen kénnen zusammen vorkommen;
andere Male findet sich nur eine von beiden. Es sind kongenitale Mi3-
bildungen, deren Entwicklung von jener des Balkens und des Gewdlbes
abhéngt. Die Grenzen des Cavum septi pellucidi sind nach vorne das
Balkenknie, nach oben der Balkenkérper, nach hinten die vorderen Ab-
schnitte des Fornix (Columnae und Corpus fornicis), nach unten das
Rostrum des Balkens sowie die vordere Commissur und nach lateral die
Winde des Septum pellucidum (Laminae septi pellucidi). Die Grenzen
des Cavum Vergae sind nach vorne die vorderen Abschnitte des Gewdlbes,
nach oben der Balkenkérper, nach unten das Psalterium (Lyra Davidis)
und die Commissura hippocampi. Bei der Sektion sieht man gelegentlich,
daB beide Hohlen durch eine oder mehrere verschieden groBe Offnungen
mit dem 3. Ventrikel oder mit den Seitenventrikeln kommunizieren.
Nach Dandy sind es kiinstlich entstandene Locher und keine anlageméfig
gegebenen Verbindungen, wie z. B. die Foramina Monroi; die Offnungen
sollen durch Druckatrophie an den diinnsten und nachgiebigsten Stellen
der Cystenwinde entstehenl. Schon wihrend des Lebens 148t sich durch
die Encephalographie ohne weiteres feststellen, ob wir einem kommuni-
zierenden oder geschlossenen Cavum gegeniiberstehen. Im ersten Falle
fiillen sich die Héhlen mit Luft, im zweiten Falle dagegen nicht (vgl.
Abb. 8 mit Abb. 2 u. 4).

Klinisch 148t sich die Diagnose eines cystisch erweiterten Cavum septi pellucidi
bzw. Cavum Vergae iiberhaupt nur mit Hilfe der Encephalographie bzw. Ventri-
kulographie stellen. Die Réntgenbilder sind sehr charakteristisch. Die beiden
Vorderhdrner, welche, normalerweise nur durch den strichférmigen Schatten des
Septum pellucidum voneinander geschieden, dicht nebeneinander liegen, sind von
der Mitte her wenigstens an ihrer medialen Wand nach lateral auseinander gedrangt;
hierdurch erscheint die Gegend des Septum pellucidum auf der a.-p.-Aufnahme
deutlich verbreitert. Bei groBen Cysten zeigt dic mediane Begrenzungslinie der
Vorderhdérner manchmal einen konkaven Verlauf. Differentialdiagnostisch muB in
erster Linie an die echten Geschwiilste des Septum pellucidum gedacht werden. Bei
ihnen sind die Veranderungen aber wohl kaum jemals so seitengleich ausgeprigt wie

1 Tch bin nicht davon iiberzeugt, dafl diese Ansicht fiir alle Félle zutrifft, da auch
kommunizierende Septumcysten relativ klein sein konnen (siehe Fall 10).
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Abb. 12. Riesenhydrocephalus (a.—p.-Aufnahme). Scheinbare Verbreiterung des Septum
pellucidum (vorgetduscht durch mangelhafte Luftfiillung).

Abb. 13. A.—p.-Aufnahme des gleichen Hydrocephalus wie in Abb. 12, jedoch nach wesent-
lich stiarkerer Luftfillung. Die Abbildung zeigt einwandfrei, daB der riesige Hydrocephalus
eine Atrophie des Septum pellucidum verursacht hat.

bei den kongenitalen Cysten. Weiter méchte ich noch auf eine andere diagnostische
Fehlerquelle hinweisen. Besteht namlich ein deutlicher Hydrocephalus internus,
22%
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so kann bei ungeniigender Luftfillung eine nicht vorhandene Verbreiterung des
Septum pellucidum auf der a.-p.-Aufnahme vorgetduscht werden. Die Griinde
sind folgende: Die Vergréferung der Vorderhérner kann bei einem ausgepréigten
Hydrocephalus internus nach vorne bis nahe an den Stirnhirnpol heranreichen,
wahrend die Erweiterung der Vorderhérner nach der Mittellinie zu offenbar nicht
die gleichen Ausmafle erreicht bzw. nicht im gleichen Tempo erfolgt. Sind nun
bloB die vordersten Partien der vergroflerten Seitenkammern mit Luft gefiillt, so
daB die Luft also nicht bis an den Bereich des Septum pellucidum heranreicht,
so kann — wie ein Vergleich der Abb. 12 mit der Abb. 13 sehr eindrucksvoll zeigt —
eine scheinbare Verbreiterung des Septum vorgetiuscht werden. Der Schatten,
welcher auf der Abb. 12 zwischen den Vorderhérnern liegt, entspricht nicht dem
Septum, sondern medianen Teilen der Hirnsubstanz. Die Abb. 13 zeigt deutlich,
daB keine Verbreiterung des Septum pellucidum besteht, sondern daf3 der riesige
Hydrocephalus eine Atrophie des Septum verursacht hat.

Dandy hat mit Recht darauf hingewiesen, daf die vielfach gebréuch-
lichen Bezeichnungen ,,5. und 6. Ventrikel™ eigentlich unzweckméaBig sind,
daman dieHohlen nichtals Teile derinneren Liquorrdume ansprechen kann ;
sie enthalten keinen Plexus und ihre embryonale Entwicklung ist von
jener der Hirnkammern ganz verschieden. Der Cysteninhalt besteht aus
einer klaren, farblosen Fliissigkeit, welche wie Liquor aussieht; genauere
chemische Untersuchungen scheinen bisher leider zu fehlen. Uber die
Entstehung dieser Fliissigkeit “bestehen bisher noch keine klaren Vor-
stellungen. Van Wagenen und Aird glauben, daB versprengte Keime der
Pia und Arachnoidea in den Wanden des Cavum als Ursprungsstitten des
Cysteninhaltes in Frage kommen, und stiitzen diese Ansicht auf ent-
wicklungsgeschichtliche Beobachtungen. Testut und Reichert haben die
Ansicht geduBert, daf die Fliissigkeit durch Transsudation aus den Seiten-
ventrikeln in die Héhle gelangt; eine Theorie, die — wie auch Dandy mit
Recht betont — m. E. auf schwachen Fiilen steht. Es ist ndmlich auf-
fallend, daB gerade die Wénde eines cystisch erweiterten Cavum septipellu-
cidi meistens viel dicker sind als in der Norm. Gerade die Stirke der Wéinde
diirfte ein wichtiger Grund fiir die Isolierung und damit fiir das Wachs-
tum der Cyste sein. Dejerine, Poirier und Charpay stellten schliefllich
durch mikroskopische Untersuchungen fest, dal die Winde der Cysten
weder Ependymzellen noch Plexusgewebe enthalten. Auch Dandy saBert
sich noch nicht endgiiltig zur Entstehung ihres Inhaltes; er hilt es jedoch
fiir iiberwiegend wahrscheinlich, daB die Fliissigkeit, wenn auch auf
eine bisher noch nicht geklirte Weise, in den Cystenwinden selbst
gebildet wird. Dieser Ansicht schlieBe ich mich an; ich darf dabei aber
noch auf eine andere meines Erachtens sehr naheliegende Moglichkeit
hinweisen. Ich habe in einem anderen Zusammenhange ausfiibrlich
begriindet, daB eine Fliissigkeit von liquordhnlicher Zusammensetzung
wenigstens unter pathologischen Bedingungen auch ohne Mitarbeit der
Plexus chorioidei entstehen kann, und zwar aus dem Blutplasma nach
den Gesetzen der Ultrafiltration und Dialyse. Meine Auffassung stiitzt
sich auf klinisch-serologische Beobachtungen bei raumbeschrinkenden
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Erkrankungen des ZNS. und auf experimentelle Untersuchungen von
Mestrezat, Barbé, Starling u. a.. Im Hinblick auf diese schon frither von
mir ausfithrlich begriindete Ansicht halte ich es auch in diesem Zusammen-
hange fiir tiberwiegend wahrscheinlich, dafl die Fliissigkeit in einem

Genu

Foramen —— Columnae

Monroi -~— (Corpus fornicis

Crus 1

- Psalterium

Splenium

Abb. 14. Aus der Arbeit von Dandy: Arch, of Neur. 25 (1931). Man erkennt zwischen den

beiden Seitenkammern eine groBe, langgestreckte Hohle, welche durch ein cystisch erweiter-

tes Cavum septi pellucidi und Cavum Vergae gebildet wird; beide Hohlrdume gehen un-
mittelbar ineinander iiber.

krankhaft erweiterten Cavum septi pellucidi und Cavum Vergae aus dem
Blutplasma stammt und nach den Gesetzen der Dialyse und Ultrafiltra-
tion aus den GefiBen der Cystenwinde oder ihrer unmittelbaren Um-
gebung in die Hohle iibertritt.

Betrachtet man anatomische Praparate von diesen Mifibildungen, so
wird ohne weileres Klar, daff die Cyste, wenn sie klinisch diberhaupt Hr-
scheinungen macht, nur im Sinne einer raumbeschrankenden Erkrankung

1 Tch kann auf diese Fragen hier nicht noch einmal niher eingehen und verweise
auf meine Arbeit im Arch. f. Psychiatr. 107, H. 1, 79—S8I.
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wirken kann. Dazu ist aber unbedingt erforderlich, dafl die Miibildung
eine ganz besondere GréBe und Ausdehnung erreicht hat; eine Voraus-
setzung, welche sicher nur in den seltensten Fillen erfiillt ist, wie bei-
spielsweise in den Beobachtungen von Dandy. Meistens sind die Cysten
derart klein, daf ihnen irgendeine klinische Bedeutung unmdéglich zu-
erkannt werden kann. Es ist weiter zu beriicksichtigen, dafl wir nur
geschlossene Cysten fir die Entwicklung hirndrucksteigernder Symptome

Operationsifinung zum Seitenventrikel

Septum
— - pellucidum

Vierhiigelplatte
herabgedriickt —
durch die Cyste

Verschlul des
Aquaedukt

.\ /

)

Hydrocephalus dez 3. Ventrikels

Abb. 15. Aus der Arbeit von Dandy: Arch, of Neur, 25 (1931). Fall 1. Auf dem Sagittal-

schnitt sieht man eine riesige Cyste, welche durch ein méachtig vergroBertes Cavum septi

pellucidi und Cavum Vergae gebildet wird. Beide Hohlrdume gehen ineinander {iber.
VerschluB des Aquaedukt, deutlicher Hydrocephalus des 3, Ventrikels.

verantwortlich machen diirfen; ein Punkt, auf den Dandy schon auf-
merksam gemacht hat und welcher wohl keiner weiteren Begriindung
bedarf. Seit seiner Verdffentlichung ist man sich wohl allgemein dariiber
einig, daB ein kommunizierendes Cavum septi pellucidi und Cavum Vergae
klinisch bedeutungslos ist; das beweist auch mein Fall 10. Die operative
Therapie, wie sie zuerst Dandy, spater Ténnis u. a. durchgefiihrt haben,
besteht ja gerade in der Herstellung von Verbindungen zwischen den
Héhlen und den inneren Ligquorrdumen.

E. Meyer beschreibt eine tédlich verlaufende raumbeschrinkende intrakranielle
Erkrankung (beiderseits Stauungspapille mit Blutungen), deren Ursache auch durch
die Gehirnsektion nicht befriedigend geklirt werden konnte. (Eine Kérpersektion
wurde nicht ausgefiihrt; es ist jedoch wichtig, dall der Kranke klinisch die Zeichen
einer groBen Geschwulst im Mediastinum und einer schweren Herzinsuffizienz
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geboten hatte.) Bei der Encephalographie hatte sich ein kommunizierendes Cavum
septi pellucidi gefunden, welches bei der Sektion etwa 1 cm breit war.
Erweiterter Seitenventrikel

; , VerschluB des Aquidukt
4 Laminae septi pellucidi

Kongenitale
Cyste des
Septum

pellucidum

Abb. 16. Aus der Arbeit von Dandy: Arch. of Neur. 25 (1931).Fall 1. Der Frontalschnitt
zeigt die ungewdhnlich groRe kongenitale Cyste des Septum pellucidum in ihren Beziehungen
zum Ventrikelsystem. I und II: Seitenkammern, III: 3. Hirnkammer.

Den von Meyer vermuteten kausalen Zusammenhang zwischen der Septum-
cyste und der schweren cerebralen Erkrankung seines Patienten muB ich aus fol-

Wand der Septumeyste. (Lamina septi pellueidi)

Verschlu des
A quaedukt

Abb. 17. Aus der Arbeit von Dandy: Arch. of Neur. 25 (1931). Fall 1. Der Sagittalschnitt
durch das Gehirn zeigt die Ausdehnung der groBen Cyste des Cavum septi pellucidi und
Cavum Vergae sowie ihre Beziehungen zu den inneren Liquorriumen besonders schon.
Man erkennt wieder den VerschluB des Aquaedukt, wihrend das Foramen Monroi
durchgingig ist.

genden Griinden ablehnen. Erstens handelte es sich um ein kommunizierendes Cavum
septi pellucidi und zweitens betrug die Erweiterung der Hohle bloB etwa 1 em.
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Betrachten wir die Abbildungen von Dandy, so wird allerdings ver-
standlich, daf kongenitale Cysten, welche eine derartige Grife erreicht
haben, dhnlich wirken missen wie Geschwiilste des Septum pellucidum.
Hier reicht die Cyste des Cavum septi pellucidi und Cavum Vergae bis
in die hinteren Abschnitte der 3. Hirnkammer, blockiert den Aquidukt
und komprimiert das Mittelhirn (s. Abb. 15—17). Aus der Pathologie der
raumbeschrinkenden intrakraniellen Erkrankungen wissen wir nun, daf
gerade Tumoren, welche vorwiegend aus grofen Cysten bestehen, jahrelang
durch sehr deutliche Remissionen und Intermissionen gekennzeichnete
Steigerungen des Hirndruckes hervorrufen kénnen. Bevor der erhohte
intrakranielle Druck ein dauernder wird, kommt es bei diesen Kranken
manchmal zu gusgesprochenen Anféllen plétzlicher schwerer Hirndruck-
steigerungen; ein krankhaftes Geschehen, welches auch im klinischen
Bilde sehr deutlich hervortretenkann. In denKrankengeschichten cystischer
Geschwiilste finden wir dann relativ oft charakteristische Angaben iiber
plotzliche Attacken von Kopfschmerzen, Schwindel, Erbrechen, BewuBt-
seinstritbungen und Krimpfen. Die Anfille dauern eine gewisse, oft
erstaunlich kurze Zeit, gehen dann wieder deutlich zuriick oder verlieren
sich sogar ganz. Das eigenartige Remittieren und Intermittieren der
klinischen Symptomatologie hingt mit plétzlichen GréBenunterschieden
der Cyste zusammen, welche durch eine Zunahme bzw. Abnahme ihres
Fliissigkeitsgehaltes verursacht werden. Schon ein solches Geschehen
allein macht selbstverstindlich deutliche Hirndruckschwankungen. Liegt
die Cyste iiberdies noch in der Nihe wichtiger Abflulbahnen der inneren
Liquorrdume (z. B. in der Nachbarschaft der Foramina Monroi, des
3. Ventrikels oder des Aquédukts), so rechnen wir mit besonders starken
Schwankungen des intrakraniellen Druckes, da sich den GroSenunter-
schieden der Cyste auch noch eine intermittierende Blockade der inneren
Liquorriume hinzugesellen kann?. Sie tritt auf, wenn die Cyste durch eine
rasche GréBenzunahme oder durch plotzliche Lageverdnderungen des
Kopfes die AbfluBwege der Cerebrospinalfliissigkeit wie ein Kugelventil
voriibergehend verschlieft. Hierfiir sind die Cysten des Foramen Monroi
(Dandy, Kessel, Olivekrona u. a.) ein besonders lehrreiches Beispiel; das
zeigt auch sehr eindrucksvoll die folgende eigene Beobachtung.

1 Schon der plétzliche VerschluB der inneren Liquorriume allein bedingt eine
erhebliche Zunahme des intrakraniellen Druckes, welche bedrohliche AusmaBe
erreichen kann, falls sich der VerschluB nicht wieder lost. Das wissen wir zur Ge-
niige aus der Pathologie solider intrakranieller Geschwiilste, welche durch ihr intra-
bzw. paraventrikulires Wachstum den Liquorabfluf aus den Hirnkammern plétz-
lich blockieren. Entwickelt sich der Verschluf dagegen sehr langsam, so kénnen
die Symptome des gesteigerten Hirndruckes auffallend lange ausbleiben. Oft steht
in solchen Fillen die Symptomenarmut des klinischen Bildes in einem erstaun-
lichen Gegensatze zur Schwere der pathologisch-anatomischen Verinderungen
(ausgepragter Hydrocephalus internus); der Gegensatz beruht auf der unter Um-

stinden hochentwickelten Fahigkeit des ZNS., Schiden, welche sehr langsam ge-
setzt werden, weitgehend auszugleichen (s. a. S.342).
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Fall 12. Frau RL, geb. 21. 9. 99, wurde am 3. 6. 38 in die Universitits-Nerven-
klinik Miinchen aufgenommen. Die Kranke war frither immer gesund gewesen.
Thr Nervenleiden begann vor einem Jahre. Sie litt seit dieser Zeit an heftigen Kopf-
schmerzen, welche in ausgesprochenen Anfillen auftrateh und unertrigliche Aus-
mafle annahmen. Im Anfall stohnte die Kranke vor Schmerzen, wilzte sich im
Bett herum und bohrte den Kopf in die Kissen. In den brsten Monaten dauerten
die Anfille etwa 5 Min., klangen dann langsam ab und wiederholten sich etwa alle
2 Wochen. Zwischen den Anfillen war Frau Rl. beschwerdefrei gewesen. Erst
nach der letzten Attacke (etwa 14 Tage vor der Aufnahme in die Klinik) gingen

Abb. 18. Fall 12. Der Frontalschnitt zeigt eine etwa pflaumengroBe Kolloideyste im Septum
pellucidum und in den vorderen Teilen des 3. Ventrikels.

die Kopfschmerzen nicht mehr voritber. Zuletzt klagte sie noch iiber Unsicherheit
beim Gehen, iiber Augenbrennen und schlechtes Sehen. Zum SchluB erbrach die
Kranke wiederholt.

Bei der neurologischen Untersuchung fand sich mit Ausnahme einer leichten
spastischen Parese des rechten Beines nichts sicher Krankhaftes (keine Stauungs-
papillen). Auch intern wurde nichts Besonderes gefunden.

In der Klinik traten zwei schwere Krampfanfille auf, welche an das Bild der
Enthirnungsstarre erinnerten. Schon am Abend des Aufnahmetages starb die
Kranke plétzlich an Atemlihmung. Die klinische Diagnose lautete: Wahrschein-
lich tief sitzender Tumor.in der Néhe des 4. Ventrikels.

Bei der Sektion fand sich allgemeine Hirnschwellung, sowie eine etwa pflaumen-
grofle Kolloidcyste im vorderen Teile des 3. Ventrikels und im Septum pellucidum
mit vollkommener Blockade beider Foramina Monroi. Die Ventrikel waren deut-
lich erweitert (siehe Abb. 18).

Die klinischen Erfahrungen von Dandy sprechen nun dafiir, daB auch
die kongenitalen Cysten des Septum pellucidum und Cavum Vergae im
Falle einer plotzlichen GroBenzunahme der Cyste die Wege des inneren
Liquors voriibergehend und spéter wohl sogar fiir dauernd verschlieen
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und durch beide Vorgéinge eine besonders starke und plétzliche Steige-
rung des Hirndruckes bedingen kénnen. UnerldBiliche Voraussetzung ist
allerdings, dafl die Cyste ungewdhnlich grof ist.

So hatte die Erkrankung in Dandys erstem Falle (50 Jahre alte Frau) bereits 11
Jahre vor der Klinikaufnahme begonnen, und zwar mit schweren generalisierten
Kopfschmerzen, welche jahrelang in typischen Anfillen aufgetreten, in den letzten
5 Jahren allerdings wieder verschwunden waren. 9 Jahre vor der Untersuchung
war es zu fliichtigen BewuBtseinstritbungen (mehrere Minuten anhaltendes Koma)
gekommen. Spiter hatten sich seelische Storungen von frontalem Geprige und
Verwirrtheitszustinde entwickelt; schlieBlich kam es zu cerebralem Erbrechen,
welches eine starke Gewichtsabnahme zur Folge hatte. Bei der Operation fand
sich ein groBes, durch die Ventrikulographie diagnostiziertes Cavum septi pellucidi
und Cavum Vergae. Die Cyste war — bei der Operation gemessen — vorne etwa
3 em und hinten mindestens 6—7 cm breit; ihre Linge wurde von Dandy auf gut
12 cm geschitzt (s. Abb. 15—17). Die Kranke starb 3 Wochen nach dem chirurgischen
Eingriff an den Folgen einer operativen Komplikation (Thrombose der linken
Arteria cerebri anterior). Ursachen fiir eine andere Erkrankung wurden bei der
Gehirnsektion nicht anfgedeckt. In Dandys zweiten Falle (4/,jabriges, in der geistigen
Entwicklung zuriickgebliebenes Kind) hatte wenige Stunden vor der Untersuchung
unter Schreien schlagartig cerebrales Erbrechen eingesetzt; der Junge hatte das
Bett eingenift. Schon die Tage vorher hatte der Kranke wiederholt im Schlaf
laut aufgeschrien (eine Angabe, welche sehr an einen ,,cri hydrocéphalic* erinnert),
war aber in der Frithe immer wieder beschwerdefrei gewesen. Am Morgen nach
dem Erbrechen wurde der Junge bereits komatés und geriet in einen halbseiten-
betonten Status epilepticus. Wieder fand sich bei der Operation eine groe, durch
das Luftbild festgestellte Cyste des Septum pellucidum und Cavum Vergae. IThre
Mafe betrugen diesmal: Léngendurchmesser 7 cm, Breiten- und Tiefendurch-
messer je 5 cm. Dandy ist der fraglos richtigen Ansicht, daf die MiBbildung durch
Schwankungen ihrer GréB8e und Ausdehnung die AbfluBwege des inneren Liquors
im 3. Ventrikel nach der Art eines Kugelventils zeitweise verschlossen hatte
(8.8.336). In diesem Sinne spricht nicht nur die klinische Symptomatologie, sondern
auch die Erweiterung der Seitenkammern und der ungewdhnlich grofle, hydro-
cephal konfigurierte Schidel des Kindes. Da die hydrocephale Schidelform schon
bald nach der Geburt aufgefallen war, glaubt Dandy sogar, daff die Cyste die Ab-
fluBwege des inneren Liquors damals schon einmal fiir lingere Zeit vollkommen
blockiert hatte und daB sich der VerschluB erst spiter wieder zu einer unvoll-
kommenen bzw. intermittierenden Blockade zuriickgebildet hatte. Ein solches in
der Hirnpathologie an und fiir sich ungew&hnliches Geschehen erscheint mir gerade
bei einer angeborenen Cyste in der Tat moglich. Wir missen namlich das
schnelle Wachstum des Gehirns in den ersten Lebensjahren bei wunseren Uber-
legungen unter allen Umstinden mit beriicksichtigen, da wihrend dieser Zeit
zweifellos noch starke Lageverschiebungen zwischen kongenitaler Cyste und Ge-
hirnmafle entstehen kdnnen.

Mein Kranker Schn. hatte mit 16 Jahren fiir etwa 3 Monate iiber heftige Kopf-
schmerzen geklagt, die sich spiter wieder ganz verloren hatten. Die Kranken-
geschichten meiner Patienten Schi. und Gs. enthalten dagegen keine Angaben,
welche auf gesteigerten Hirndruck hinweisen; das ist auch ohne weiteres verstind-
lich, da die MiBbildung in diesen Fallen nur méBige Ausmafle erreicht hatte
(s. Abb. 4—7).

Im Zusammenhange mit der Frage ,intermittierende Steigerungen
des intrakraniellen Druckes ber Cysten des Septum pellucidum'* ist noch der
Fall 1 von van Wagenen und Aird besonders bemerkenswert.
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Es handelt sich um einen bei der Kiinikaufnahme 35 Jahre alten Mann, dessen
Nervenleiden auf 2 Jahre zuriickging und eines Morgens ganz plotzlich mit heftigen
Kopfschmerzen und Erbrechen eingesetzt hatte. Die Beschwerden gingen das
erste Mal schon nach einem Tage wieder vollkommen vorbei; sie wiederholten sich
spater in der gleichen Weise und kamen im Laufe der Zeit immer héufiger. Die
Jetzten Tage vor der Aufnahme in die Klinik litt der Kranke fast dauernd unter
starken Stirnkopfschmerzen. Die Vorgeschichte enthilt weiter Angaben iber-
Doppeltsehen, Verschlechterung des Sehvermoégens, Gangstérungen, Ohrensausen
und Trigeminuspardsthesien; Beschwerden, welche sich den intermittierenden
Symptomen des gesteigerten Hirndruckes im Laufe der Zeit allméahlich hinzugesellt
hatten. Epileptische Anfille waren nie aufgetreten.

Bei der Untersuchung fanden sich Stauungspapillen von 5—6 Dioptrien Pro-
minenz mit Netzhautblutungen, sowie leichte nystagmiforme Zuckungen beim
Blick nach den Seiten. Die Reflexe waren allgemein lebhaft. Beim Rombergschen
Versuch schwankte der Kranke stark nach hinten, hatte aber sonst keine cere-
bellaren Symptome. Auf den Leeraufnahmen des Schidels sah man einen etwa
3:5,5 cm groflen Schatten, welcher 2.5 cm iiber der Sella in der Mitte des Hirn-
schidels lag. Die hinteren Keilfortsitze waren atrophisch, der Sellaeingang stark
erweitert (Drucksella). Bei der Ventrikulographie fand sich ein grofler Fullungs-
defekt zwischen beiden Vorderhdrnern, wie er fiir raumbeschrinkende Erkran-
kungen des Septum pellucidum absolut charakteristisch ist. Die Diagnose lautete:
Cyste des Septum pellucidum.

Bei der Operation war die Dura ungewdhnlich blutreich. Auch in der Tiefe
fanden sich grofle Venen, welche die Operation erschwerten. Der Seitenventrikel
wurde ersffnet und die Septumcyste durch die mediale Wand der Kammer punk-
tiert; dabei entleerten sich 35-—40 cem einer stark xanthochrom verfsrbten Flissig-
keit. Die Cystenwand wurde erweitert und noch mehr Fliissigkeit entfernt. Tumor-
gewebe wurde in der Cyste nicht gefunden.

Der Zustand des Kranken besserte sich nach der Operation erheblich, so da
er seine Arbeit etwa 8 Monate spater wieder aufnehmen konnte.

Der Fall wird von den Verfassern als ein nichtkommunizierendes
Cavum septi pellucidi aufgefafit. Ich glaube nicht recht, daB diese Auf-
fassung wirklich richtig ist. Es erscheint mir doch viel wahrscheinlicher,
daB es sich hier um einen echten cystischen Tumor im Septum pellucidum
gehandelt hat. Die Diagnose ,erweitertes Cavum septi pellucidi® beruht,
wie ich der Arbeit entnehmen mubB, im wesentlichen auf dem Fehlen von
Tumorgewebe innerhalb der Cyste. Dieser negative Operationsbefund
ist aber meines Erachtens noch kein hinreichender Beweis gegen das Vor-
liegen einer echten Geschwulst. Wir wissen doch aus der Pathologie der
raumbeschrinkenden Erkrankungen, daB man den in einer Cyste liegen-
den Tumorknoten bei der Operation nicht immer findet und daB das
Geschwulstgewebe schlieBlich auch einmal auBerhalb der Cystenwand
liegen kann. Am meisten spricht meines Erachtens aber die Klinik des
Falles gegen die Annahme einer einfachen kongenitalen MiBbildung. Die
Symptome des gesteigerten intrakraniellen Druckes hatten in diesem
Falle AusmaBe erreicht (hochgradige Stauungspapillen, deutliche Druck-
atrophie der Sella usw.), wie sie bei den angeborenen Cysten des Septum
pellucidum meines Wissens bisher noch nie beobachtet worden sind.
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Weiter enthielt die Cyste im Gegensatze zu den bisher bekanntgewor-
denen Fillen (Dandy, Tonnis usw.) keine klare und farblose Fliissigkeit,
sondern ein stark xanthochrom verfirbtes Transsudat!l. Eine dunkel-
gelbe Fliissigkeit ist aber bekanntlich der typische Cysteninhalt beim
Gliom. Diese Unterschiede verlangen meines Erachtens den Riickschlul,
daB der Cysteninhalt nicht auf dem gleichen Wege entstanden sein konnte
wie bei den von Dandy und T'énnis operierten Milbildungen des Septum
pellucidum. Auch der auf den Schédelleeraufnahmen erkennbare Ver-
dichtungsherd iiber der Sella, welcher meines Erachtens wie ein Kalk-
schatten aussieht, gibt doch sehr zu denken. Kalkeinlagerungen in die
Wiénde des Septum pellucidum sind bei den kongenitalen Septumcysten
meines Wissens bisher weder klinisch noch anatomisch jemals gefunden
worden 2. Wenn ich somit auch glauben méchte, daB der Fall 1
von wvan Wagenen und Aird wahrscheinlich keine kongenitale Cyste
sondern ein cystischer Tumor des Septum pellucidum war, so besitzt
doch auch diese Beobachtung fir die mich beschiftigenden Fragen
theoretische und praktische Bedeutung. Sie ist ein lehrreiches Beispiel
fiir die immer wieder zu beobachtende Tatsache, daf das intermittierende
Auftreten gesteigerten intrakraniellen Druckes einen wichtigen Hinweis
auf den cystischen Charakter einer raumbeschrinkenden Erkrankung
geben kann. Der Fall zeigl uns besonders schom, daff Symptome, wie
Kopfschmerzen, cerebrales Erbrechen usw., welche sich in ausgesprochenen
Anfillen entwickeln, auch bei grofien raumbeschrinkenden Erkrankungen
im Septum pellucidum als Zeichen akuter Hirndruckschwankungen wvor-
kommen. Wir dirfen mit dieser Symptomatologie rechnen, wenn es sich
um ausgesprochen cystische Gebilde handelt, wenn sich pl6tzlich eine
Blockade der inneren Liquorwege entwickelt oder wenn beide Voraus-
setzungen gegeben sind.

Nun darf man diese Sitze jedoch auf keinen Fall umkehren. So
bezeichnend das von mir ausfihrlich beschriebene Syndrom ,.inter-
mittierender Hirndruckschwankungen® fiir die Diagnose einer Gehirn-
cyste in vielen Féllen sein kann, so pflegt doch ein cystischer Hirntumor
keineswegs #mmer eine solche Symptomatologie zu bedingen. Es gibt
grofle Cysten des ZNS., welche dieses charakteristische Syndrom ganz
vermissen lassen und deren klinische Symptomatologie keinerlei Riick-
"1 Uber die chemische Zusammensetzung wird leider nichts angegeben. Er-
fahrungsgemal3 diirfte aber auch die Menge des Gesamteiweifles sehr stark erhoht
gewesen sein.

2 Laubenthal beschreibt in einem Falle allerdings ausgedehnte Verkalkungen
im Bereiche des Septum pellucidum und denkt dabei an die Méglichkeit, daB ein
luftgefiilltes Cavum septi pellucidi zwischen den Kalkmassen vorhanden sein
konnte. Nach den in der Arbeit wiedergegebenen Encephalogrammen halte ich es
fiir sicher, daB es sich in diesem Falle um eine ausgeprigte Agenesie des Corpus
Callosum handelt, welche durch eine weit nach oben reichende cystische Ausstiilpung
medianer Abschnitte des Ventrikelsystems kompliziert wird [s. a. Foerster, O.: Z.
Neur. 164, 380f (1939)].
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schliisse auf den cystischen Charakter der Neubildung erlaubt. So gibt
es cystische Geschwiilste, welche viele Jahre, ja manchmal fiir immer
auffallend wenig Zeichen gesteigerter intrakraniellen Druckes bedingen;
ich erinnere hier nur an manche suprasellaren Craniopharyngeome. Andere
Hirncysten fithren in chronischer, progredienter Entwicklung, d. h. also
ganz allmihlich zum Syndrome des gesteigerten Hirndrucks. Die Lage
der Cyste, insbesondere ihre Beziehungen zu den Abfluwegen des
inneren Liquors und die Art ihres Wachstums (langsame Grofenzunahme
einerseits, plotzliche Gré8enschwankungen andererseits) sind eben von
Fall zu Fall immer wieder andere, so daf} sich auch hier die k.inische
Symptomatologie unmdéglich auf eine einheitliche Formel bringen 1.
Meine letzte Erfahrung auf dem Gebiete kongenitaler Cysten das Septum
pellucidum beweist eindeutig, daBl diese fiir die Diagnostik héchst unbe-
queme FErfahrungstatsache auch fiir die cystischen MiBbildungen des
Septum pellucidum zutrifft. So konnte ich in der letzten Zeit einen
27jahrigen Mann beobachten, dessen interessante Krankengeschichte
ich hier noch kurz mitteilen mochte?.

Der Kranke Mh. wurde am 17. 5. 39 wegen eines Suicidversuches in die Universi-
tats-Nervenklinik Miinchen eingeliefert. Er hatte sich mit einer Pistole in die
rechte Schlsfe geschossen und zwar aus folgendem Grunde: Der Kranke leidet seit
der Kindheit an einem dumpfen, diffusen Druck und Schmerz im Hirnschidel.
Im Jahre 1934 haben sich die Kopfschmerzen allméhlich erheblich verstarkt; sie
sind dauernd vorhanden und werden als unertriiglich charakterisiert. Andere
Beschwerden hat der Kranke nicht.

Da die neurologische Untersuchung nicht die geringsten Abweichungen von der
Norm ergab und der Kranke in seinen Aussagen einen durchaus glaubhaften Ein-
druck machte, wurde er nach reaktionsloser Ausheilung der SchuBfolgen am 14.6.39
suboccipital encephalographiert. Im Luftbilde fand sich eine groBe, geschlossene,
kongenitale Cyste des Septum pellucidum. Bei dem vollkommenen Fehlen aller
anderen Ursachen fir die geklagten Beschwerden habe ich es fiir iiberwiegend wahr-
scheinlich gehalten, daB die Kopfschmerzen des Kranken mit der Cyste in einem
ursichlichen Zusammenhange stehen und habe den Kranken daher auf der neuro-
chirurgischen Abteilung der Chirurgischen Universitatsklinik Miinchen von Ober-
arzt Jaeger nach der Methode von Dandy operieren lagsen.

Bei der Operation fand sich ein grofier, typischer ,,Ventriculus septi pellucidi*;
die Cyste stand unter starker Spannung. Durch Punktion wurden 15 com klare
Flitssigkeit entleert; nach Eréffnung der Cyste wurde noch mehr Flissigkeit ent-
fernt. Dann wurde eine breite Verbindung zwischen der Cyste und den beiden
Seitenkammern hergestellt.

Der Kranke erholte sich nach der Operation rasch und gab bereits 10 Tage
spater an: ,,Ich fithle mich wie neugeboren, der Druck und die Schmerzen im
Kopf sind vollkommen geschwunden.*

! Es ist mir leider nicht moglich, diesen Fall im Rahmen meiner Arbeit noch
ausfiihrlich zu behandeln, da sich die Arbeit bereits im Druck befand, als der Kranke
in die Klinik kam. Ich halte es weiter fiir notwendig, den Kranken noch lingere
Zeit klinisch zu beobachten, um iber den operativen Heilerfolg Endgiiltiges aus-
sagen zu kénnen. Aus diesem Grunde habe ich mich daher auf diese kurze vor-
laufige Mitteilung beschréinkt und werde den Fall spater gemeinsam mit Herrn
Jiger an anderer Stelle verdffentlichen.
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Das Gegenstiick zur Gruppe der grofen Gehirncysten mit charakieristi-
scher Symptomatologie (intermittierender Hirndruck) bilden wun jene
histologisch gutartigen Geschwiilste, welche sehr langsam wachsen, nicht
2w cystischer Entartung neigen und keine plitzliche Blockade der inneren
Liquorwege bedingen. Wir wissen, daBl es im ZNS. grofie Neubildungen
gibt, welche viele Jahre lang erstaunlich wenig klinische Zeichen machen
und erst bei der réntgenologischen Untersuchung oder bei der Operation
immer wieder durch ihre ungewohnliche GroBle verbliffen. Oft sind es
Kranke, welche iiber gar keine oder nur iiber geringe Hirndruckbeschwer-
den zu klagen haben und welche die Klinik zur Beobachtung auf epi-
leptische Anfélle aufsuchen. Im Réntgenbilde finden wir dann manchmal
eine groBe, verkalkte Geschwulst, welche fraglos schon jahrelang wachst
und deren ungewdhnlichen AusmaBe in einem kaum versténdlichen
Gegensatze zur Symptomenarmut des klinischen Bildes stehen. Das
abortive neurologische und psychiatrische Syndrom resultiert in diesen
Fillen aus der unter Umstédnden hochentwickelten Fahigkeit des ZNS.,
Schiéden, welche sehr langsam gesetzt werden, auszugleichen (s. a.
S. 336, Anmerkung). Wir miissen annehmen, daf die nichterkrankten
Abschnitte des ZNS. sogar lebenswichtige Funktionen erkrankter Hirn-
teile weitgehend iibernehmen konnen, wenn sich die Stérungen so lang-
sam entwickeln, daB das Gehirn geniigend Zeit gewinnt, um sich umzu-
stellen. Dieses fundamentale Gesetz aus der Gehirnpathologie gilt auch
in vollem Umfange fiir die raumbeschrankenden Erkrankungen des
Septum pellucidum; das beweist sehr eindrucksvoll die folgende eigene
Beobachtung.

Fall 13. Anna Klm, geb. 9. 4. 12 wurde auf Veranlassung des Erbgesundheits-
gerichtes am 3. 12. 35 zum ersten Male in die Universitéts-Nervenklinik Miinchen
zur Beobachtung auf epileptische Anfille aufgenommen. Die Familiengeschichte
ist nach den Angaben der Kranken und ihrer Mutter ohne Besonderheiten. Frl. Klm.
wurde normal geboren und entwickelte sich regelrecht. Sie besuchte die Volksschule
und galt als eine mittelmaBige Schiilerin. Mit Ausnahme einer mit 12 Jahren tiber-
standenen Hiiftgelenkentziindung, welche eine leichte Verkiirzung des rechten
Beines zuriicklieB, hat sie keine nennenswerten Erkrankungen durchgemacht. Die
Menses traten mit 16 Jahren zum ersten Male auf und waren spéter zeitweise etwas
unregelmaBig.

Mit 6 Jahren bekam die Kranke ihren ersten epileptischen Anfall; die Anfille
wiederholten sich von da ab alle 6 Wochen und héuften sich erst in den letzten
Jahren. Sie kommen ohne besonderen AnlaB zu verschiedenen Tageszeiten, beson-
ders gern aber auch in der Nacht im Schlaf. Schon die Tage vor dem Ausnahme-
zustand fithlt sich die Kranke nicht recht wohl und ist migestimmt. Der Anfall
setzt mit einem starken Angstgefithl auf der Brust ein; dann blickt die Kranke mit
geistesabwesendem Gesichtsausdruck starr vor sich hin, schreit laut und dngstlich
auf, ,,arbeitet herum®, bleibt sitzen oder springt plotzlich auf, bis sie irgendwo
anstdBt. Fiir etwa 5—10Min. ,,ist sie nicht ganz bei sich®, hért zwar, wenn man sie
anspricht, versteht aber nichts und spricht nur lallend und verworren. Nach dem
Anfall schlaft sie einige Stunden und hat nach dem Erwachen starke Kopfschmerzen.
Manchmal sind die Anfille leichter: Dann ist sie nur fir einige Zeit ,,weg*, wird
blaB, schaut plétzlich in eine Ecke und versteht nicht, was man zu ihr sagt. Schon
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seit der Kindheit hat sie gelegentlich Kopfschmerzen. Die Kranke war von jeher
etwas langsam und bezeichnet sich selbst als gutmiitig, weichherzig und ein wenig
weinerlich veranlagt.

Untersuchungsbefund : Es handelt sich um eine 170 em grofle und 68 kg schwere
Patientin. An den inneren Organen wird kein krankhafter Befund erhoben. Nach
dem Bericht der TII. Universitats-Frauenklinik besteht eine Schwangerschaft im
5. Monat. Die neurologische Untersuchung ergibt folgendes: Der Schidel ist nirgends
druck- oder klopfschmerzhaft und nach allen Richtungen frei beweglich. Die Augen-
bewegungen sind frei; es besteht kein Nystagmus. Die Pupillen sind rund und rea-
gieren prompt auf Lichteinfall und Nahsehen. Augenhintergrund und Gesichts-
felder sind normal. Auch an den ibrigen Hirnnerven kann nichts Krankhaftes
festgestellt werden; der Geruch ist intakt. Nach dem Befunde der Universitits-
Ohrenklinik sind die Hoér- und Gleichgewichtsapparate o. B. Die Muskulatur des
rechten Beines ist leicht atrophisch (Folgen der alten Hiiftgelenksentziindung).
Die Extremitatenreflexe sind mittelstark und seitengleich auslgsbar; nur der rechte
Achillessehnenreflex fehlt (SpitzfuBstellung). Krankhafte Reflexe finden sich nicht.
Die Sensibilitat ist nicht gestort. Die Koordination der Bewegungen erfolgt sicher;
die Finger-Nasen- und Knie-Hackenversuche gelingen gut. Das Rombergsche und
Baranysche Zeichen sind negativ. Sprache und Gang zeigen keine Besonderheiten.
Die Wa.R. ist im Blut und Liquor negativ; der Liquor ist auch sonst in jeder Be-
ziehung normal.

Frl. Klm. ist vollkommen orientiert, bewuBtseinsklar und geordnet. Sie ist
gleichméaBig freundlich und gibt iiber ihre Krankheit gut Auskunft. Auffallend ist
lediglich ihr etwas weiches und kindliches Wesen. Die Intelligenzleistungen stehen
eher unter dem Durchschnitt; deutliche Ausfalle sind aber bei der experimentellen
Untersuchung nicht nachzuweisen. Eine wesentliche Verlangsamung der Denk-
vorginge besteht nicht. Ziige einer charakteristischen epileptischen Wesensver-
anderung fehlen. Auch finden sich keine Zeichen einer Stirnhirnerkrankung. Frl.
Klm. besitzt ein gutes Kritikvermogen, ist nicht antriebslos und auch in ihrer
Stimmungslage nicht weiter auffallig.

Auf den Rontgenbildern des Schidels (Leeraufnahmen) erkennt man eine groBe,
birnenférmige Kalkschale, welche symmetrisch in den vorderen Abschnitten des
Gehirnschidels liegt. Es handelt sich zweifellos um eine ausgedehnte verkalkte
Geschwulst.

Wihrend des Klinikaufenthaltes wurde ein Anfall beobachtet. Die Kranke
starrte plotzlich angstlich vor sich hin, schrie dann laut auf und war schwer bewuft-
seinsgetritbt; sie reagierte nicht auf Anreden. Der Zustand dauerte etwa 2—3 Min.

Die klinische Diagnose lautete: Verkalkter Stirnhirntumor mit symptomatisch-
epileptischen Anfillen. Eine erbliche Fallsucht im Sinne des Gesetzes zur Ver-
hitung erbkranken Nachwuchses wurde auf Grund des Réntgenbefundes selbst-
verstindlich abgelehnt.

Am 26. 3. 38 wurde die Kranke das zweite Mal in die Universitats-Nervenklinik
Minchen aufgenommen.

Die Zwischenanamnese lautete: Die Kranke hatte am 13. 3. 36 entbunden, die
Geburt verlief obne jede Komplikation, das Kind lebt und ist gesund. Seit der Ent-
bindung hat sich das Anfallsleiden erheblich gebessert; wihrend die Anfille in den
Monaten vor der Geburt alle 3—4 Wochen aufgetreten waren und sich manchmal
am gleichen Tage wiederholt hatten, kommen die Anfille jetzt nur noch alle 6 bis
8 Wochen, und zwar iiberhaupt nur noch in der Nacht. Am Tage nach dem Anfalle
fithlt sich die Kranke schon wieder frisch und arbeitsfahig und verspiirt hochstens
noch leichte Kopfschmerzen. Auch die Anfille selbst sollen leichter und kiirzer
geworden sein. Aus eigener Beobachtung weiBl sie iiber den Ausnahmezustand
nichts und erfahrt davon nur durch ihre Angehdrigen, welche den initialen Schrei
horen. Generalisierte Anfille mit deutlich motorischen Entladungen sind nach
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wie vor nicht aufgetreten. AufBer gelegentlichen Klagen iiber Kopfschmerzen bringt
die Kranke auch dieses Mal keine weiteren Beschwerden vor.

Die neurologische und psychiatrische Untersuchung ergibt aufler dem Fehlen
des rechten Achillessehnenreflexes wieder nichts Krankhaftes; auch der Augenhinter-
grund ist nach wie vor ohne pathologische Verdnderungen. Der Liquor ist wieder-
um o. B.

Befund der Réntgenabteilung der Universitits-Nervenklinik: Die Schidel-
iibersichtsaufnahmen nach suboccipitaler Encephalographie (35 cem Liquor-Luft-
austausch) ergeben eine sehr gute Fiillung. Man erkennt folgendes: Die beiden
Vorderhorner und die anschlieBenden Abschnitte der beiden Seitenkammern sind

Abb, 19. Fall 13. Sagittales Bild in Hinterhauptslage. Man erkennt eine riesige verkalkte
Geschwulst mit ihrer Hauptmasse in der Gegend des Septum pellucidum. Sehr starke
Auseinanderdringung der beiden Vorderhérner nach lateral durch die Geschwulst.

von der Mitte her weit nach lateral auseinander gedringt. Die medialen Winde
der beiden Seitenkammern, welche stark konkav eingedellt sind, grenzen — wie
die hinterhauptanliegende halbaxiale Aufnahme sehr schén zeigt — unmittelbar
an die Kalkschale. Auffallend ist weiter die GréBe des 3. Ventrikels, welcher sym-
metrisch in der Mittellinie liegt.

Nach dem Encephalogramm handelt es sich eindeutig um eine riesige verkalkte
Geschwulst, welche mit jhrer Hauptmasse in der Gegend des Septum pellucidum
liegt. Die Neubildung iiberschreitet aber die Bezirke des Septum pellucidum; sie
wachst von hier aus nach oben, nach unten (a.-p.-Aufnahme) und nach hinten
(halbaxiale Aufnahme). Es besteht keine Blockade der Foramina Monroi; das
beweist die gute Luftfillung der Hirnkammern auf suboccipitalem Wege.

Die Kranke wurde im AnschluB an die Encephalographie auf die neurochirur-
gische Abteilung der Chirurgischen Universitétsklinik verlegt und von Dr. Kessel
operiert. Bei der Operation fand sich eine als Ganzes verkalkte Geschwulst in der
Gegend des Septum pellucidum; eine Entfernung der Neubildung war unmdglich.
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Die Operationswunde verheilte komplikationslos, so daB die Kranke schon
nach wenigen Wochen wieder entlassen werden konnte.

Ich habe den Fall 13 besonders ausfithrlich beschrieben, obwohl
es sich um eine echte Gehirngeschwulst handelt, d.h. also um eine
Erkrankung, welche nicht zu meinem Thema im engeren Sinne gehért.
Das Krankheitsbild ist aber in vieler Hinsicht so ungewdhnlich und

Abb. 20. Fall 13. Sagittales halbaxiales Rild in Hinterhauptslage zeigt die Ausdehnung

des Tumors besonders schén, Man sieht wic die konkav eingedellten medialen Wéande der

beiden stark nach lateral auseinandergedridngten Seitenkammern unmittelbar an die
Kalkschale angrenzen, In der Mitte der auffallend groBie 3. Ventrikel.

gerade als ein Gegenstiick zur Klinik der Cysten des Septum pellucidum
so bemerkenswert, dafl mir seine besonders ausfiihrliche Wiirdigung
berechtigt erschien. Diesmal handelt ‘es sich um eine Kranke, welche
bei der ersten Klinikaufnahme 23 Jahre alt war und welche auf Veran-
lassung des Erbgesundheitsgerichtes zur Beobachtung auf ,erbliche
Fallsucht** aufgenommen wurde. Die Vorgeschichte und der nerven-
drztliche Untersuchungsbefund rechtfertigten diesen Verdacht, da epi-
leptische Anfélle ganz im Vordergrunde des Krankheitsbildes standen.
Die ersten Anfille waren bereits mit 6 Jahren aufgetreten und hatten
sich im Laufe des Lebens alle paar Wochen wiederholt. Es waren
echte epileptische Zustdnde mit starken BewuBtseinstritbungen, welche
auch in der Klinik &4rztlich beobachtet werden konnten. Zu groBien

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 110. 23
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epileptischen Anfallen mit generalisierten motorischen Entladungen war
es offenbar nie gekommen; wohl aber zu typischen Absenzen. Weder
die Vorgeschichte noch der nervenirziliche Befund gaben deutliche
Hinweise auf den symptomatischen Charakter der epileptischen Zusténde ;
so war beispielsweise nicht nur der Augenhintergrund bei wiederholten
Untersuchungen normal, sondern es fehlten auch eindeutige Klagen,
welche auf gesteigerten Schidelinnendruck hitten schlieien lassen kénnen.
Erst die Réntgenuntersuchungen (Leeraufnahmen und Encephalo-
gramme) deckten als Ursache des Krankheitshildes eine riesige solide
Geschwulst auf, welche vorwiegend in der Gegend des Septum pellucidum
saB und welche — was besonders bemerkenswert ist — trotz ihrer
michtigen Ausdehnung die inneren Liquorwege (Foramina Monroi)
noch nicht verschlossen hatte. Der Fall ist ein besonders augenfilliger
Beweis fiir die groBe Bedeutung unserer physikalisch-diagnostischen
Methoden im Rahmen der neurologischen und psychiatrischen Diagnostik.
Zahlreiche Kliniker haben in den letzten Jahren die Forderung erhoben,
daB auch bei den Untersuchungen fir die Erbgesundheitsgerichte von
der Rontgendiagnostik ausgiebigster Gebrauch gemacht werden soll.
Dabei kommen natiirlich in erster Linie jene Fille in Frage, welche
wegen ,,Verdacht auf erbliche Fallsucht* oder wegen ,,Verdacht auf
angeborenen Schwachsinn® klinisch beobachtet werden. Wie berechtigt
diese Forderung ist, beweist mein Fall 13. Er ist schlieBlich ein besonders
interessantes Gegenstiick zu den Cysten des Septum pellucidum und ein
schoner Beweis fiir die bekannte arztliche Erfahrungstatsache, dafl die
Symptomatologie einer raumbeschrinkenden Erkrankung nicht einmal
so sehr von der Grofe der Neubildung, sondern in viel hsherem Malle vom
Tempo ihrer Entwicklung bestimmt wird.

Die Erfahrungen aus der Pathologie der Geschwiilste in der Gegend
des Septum pellucidum und ibre Anwendung auf die Pathologie cystischer
MiBbildungen des Cavum septi pellucidi und des Cavum Vergae fithren
ung somit — noch einmal kurz zusammengefaBt — zu folgender Beur-
teilung: Symptome plétzlicher Hirndruckschwankungen, wie Kopi-
schmerzen, Schwindel, Erbrechen, BewuBtseinstritbungen und Krimpfe,
welche fiir kurze oder lingere Zeit in Anfillen auftreten, konnen nicht
nur durch echte Neubildungen, sondern gelegentlich auch mal durch
ein ungewdhnlich groBes Cavum septi pellucidi und Cavum Vergae
hervorgerufen werden. Es erscheint weiter moglich, dafl eine solche Mil-
bildung die LiquorabfluBwege aus den Hirnkammern eines Tages fiir
immer verschlieBt und die klinischen Symptome des gesteigerten intra-
kraniellen Druckes von diesem Zeitpunkte ab nicht wieder vergehen,
sondern bleiben.

SchlieBlich beweist mein Fall Mh., daf — wie iiberall in der Patho-
logie — auch hier die Ausnahme die Regel bestatigt. Der Fall zeigt
namlich, daB sich klinische Symptome (Kopfschmerzen) einer kon-
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genitalen Cyste des Septum pellucidum auch ohne Remissionen ganz
allmahlich entwickeln und verstirken konnen.

Es ist eine alte Erfahrungstatsache, dafl Kranke, welche an Gehirn-
miBbildungen leiden, in einem auffallend hohen Prozentsatze der Fille
frither oder spéter epileptische Zustdnde bekommen. Es ist sogar relativ
haufig, daB sich eine selbst schwere Entwicklungsstérung des ZNS. im
Leben vorwiegend, wenn nicht sogar ausschliefilich mit epileptischen
Anfillen verbindet, welche sich in keiner Weise von den generalisierten
Krimpfen der ,,genuinen Epilepsie” zu unterscheiden brauchen; bei
anderen Kranken haben die Anfille ein mehr fokales Geprige.

Diese Erfahrungstatsache wird durch einen neuen Fall, welchen ich im Juni
1939 beobachtet habe, besonders eindrucksvoll erhirtet. Ks handelt sich um einen
27jahrigen Kranken mit schweren generalisierten epileptischen Anféllen; die Ent-
wicklung der epileptischen Zusténde liel sogar an eine genuine Epilepsie denken.
Der Kranke war nicht schwachsinnig. Bei der Encephalographie fand sich eine
schwere Miffbildung des ZNS. aus jener Gruppe, welche unter dem Namen ,,Arhin-
encephalie® oder besser unter der Bezeichnung ,, GehirnmiBbildungen, welche durch
Balken- und Fornixmangel ausgezeichnet sind* beschrieben wurde. Man sah im Luft-
bilde eine Verschmelzung der sehir stark erweiterten Seitenkammern vom Vorder-
horn bis zum Ventrikeldreieck zu einem groBen unpaaren Liquorraume (weitere
Einzelheiten iiber diese MiBbildungen siche im ersten Teile der Arbeit).

Auch der von O. Foerster erst vor kurzem beschriebene Fall ist in
diesem Zusammenhange sehr bemerkenswert.

Hier handelt es sich um einen 29jihrigen Kranken, der seit dem 18. Lebens-
jahre an sowohl der Zahl wie der Schwere nach stindig zunehmenden Krampf-
anfillen litt, welche durchweg das areale Geprige des linken frontalen Adversiv-
feldes (6a B) aufwiesen. SchlieBlich hatte er zahlreiche Anfille an einem Tage;
danach war in der Regel eine postparoxysmale rechtsseitige Hemiparese vorhanden,
die aber nach 1/,—/, Stunde wieder vollig verschwunden war. Der Kranke stammte
aus gesunder Familie und hatte 5 gesunde Geschwister. Seine korperliche und geistige
Entwicklung war vollkommen normal gewesen; er hatte sogar als ein sehr guter
Schiiler gegolten. Mit 14 Jahren erlernte er zunichst das Bottcherhandwerk und
war seitdem beim Vater in der Landwirtschaft und besonders in der Gértnerei titig.
AuBer einer Maserninfektion im Alter von 12 Jahren und mehreren geringfiigigen
Unfillen war der Patient niemals krank gewesen.

Die objektive neurologische Untersuchung ergab keinen abnormen Befund;
dagegen fiel eine erhebliche psychische Schwerfilligkeit und Stumpfheit auf, die
besonders nach einer Serie von Anfillen viele Tage hindurch bis zum regelrechten
Stupor ausartete. Diese Angabe steht in einem gewissen Gegensatze zur Vor-
geschichte. Leider sagt Foerster in seiner Arbeit nichts dariiber aus, ob es sich dabei
blof um wenigstens zum Teil ausgleichbare seelische Stérungen im Rahmen schwerer
epileptischer Krampfanfille handelte, in welche vielleicht auch die fortgesetzte
Luminalmedikation als Teilursache hineinspielte, oder ob ein schwerer seelischer
Dauerschaden im Sinve der epileptischen Demenz vorlag.

Das Encephalogramm. zeigte die von Hyndman und Penfield eingehend be-
schriebenen charakteristischen Kennzeichen der Agenesis Corporis Callosi. Das

1 Ein zweites, sehr hiufiges Symptom bei schweren HirnmiBbildungen, welches
aber auch gelegentlich fehlen kann, sind Intelligenzdefekte (s. auch S. 837 meiner
Arbeit, Teil 1.)

23%
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vollige Fehlen des Balkens, wenigstens seiner vorderen und mittleren Abschnitte,
wurde bei der operativen Intervention bioptisch verifiziert. Desgleichen wurde
das vollige Fehlen des Corpus fornicis (Lyra Davidis) und der Falx cerebri fest-
gestellt. SchlieBlich zeigte der 3. Ventrikel eine groBe cystische Ausstiilpung,
welche nach oben zu bis unmittelbar unter die Innenfliche des Schideldaches
emporreichte. Hs war also eine schwere Entwicklungsstérung des ZNS..
Unter Beriicksichtigung dieser Tatsache ist es also an und fiir sich
nicht weiter auffillig, daB groBe epileptische Krampfanfille auch in 4
von den 7 klinischen Beobachtungen aus dem zweiten Teile meiner Arbeit
die Krankheitsbilder véllig beherrschten; es handelt sich um die Félle 6,
7, 8 und 9. Betrachten wir zuerst die Fille 7, 8 und 9, so lautet die Frage-
stellung: Welche Beziehungen besitzen epileptische Zuslinde zu einem durch
die Luftfiillung nachgewicsenen wvergréferten Cavum septi pellucidi und
Cavum Vergae? Dabei darf ich folgendes vorausschicken. Ich halte es
fiir ausgeschlossen, da8 die Beziehungen zwischen diesen kongenitalen
Cysten und der Entwicklung epileptischer Zustinde stets auf den gleichen
urséichlichen Nenner gebracht werden kénnen. Die Griinde sind folgende:
Wir haben zwar gesehen, da@ ein sehr grofier ,,56. und 6. Ventrikel* eine
klinisch bedeutungsvolle Steigerung des intrakraniellen Druckes ver-
ursachen kann. Diese Fille — wir kennen sie bisher besonders aus
den zwei Beobachtungen von Dandy — sind aber fraglos sehr selten, da
sie eine so ungewShnliche GréBe und Ausdehnung der Cyste zur un-
erliBlichen Voraussetzung haben, wie sie nach den bisherigen Erfahrungen
nur ganz selten erreicht wird. Bekommt nun ein Kranker mit einem
groBen kongenitalen Cavum septi pellucidi epileptische Anfille wnd zwar
im Zusammenhange mit deutlichen Schwankungen des intrakraniellen
Druckes, so ist es selbstverstindlich méglich — wenn auch noch nicht
bewiesen —, daf die epileptischen Zustdnde nichts anderes sind als der
Ausdruck einer symptomatischen Epilepsie, wie wir sie als ein haufiges
Symptom anderer Gehirnkrankheiten, z. B. einer Geschwulst, eines
Abscesses, einer Paralyse usw. tagtéglich beobachten. Fiir solche Zu-
sammenhiinge spricht die Entwicklung des Krampfleidens bei dem von
Dandy operierten 41/,jihrigen Jungen. Wie ich nachher zeigen werde
(s. 8. 351), sind aber auch in diesem Falle gewisse Einschrinkungen
notig, da sich bei der Operation ausgeprigte MiBbildungen der Hirn-
windungen und ihrer GefdBe gefunden haben, welche mit hoher Wahr-
scheinlichkeit den Ablauf der epileptischen Zustiinde (starke Halbseiten-
betonung der Anfille) bedingt haben und sicher auch als weitere fiir die
Manifestation der epileptischen Krimpfe notwendige Faktoren (Teil-
ursachen) angesprochen werden miissen. Auch die Klinik des von T'onnis
operierten Falles wurde von epileptischen Zusténden beherrscht.

Es ist ein 2ljahriger Gartenbaupraktikant, welcher 6 Wochen nach einem
Schadeltrauma seinen ersten epileptischen Anfall bekam (ein engerer Zusammen-
hang mit dem Unfall erschien unwahrscheinlich). Die Zustinde wiederholten sich

1 'Zit. nach O.Foerster: Z. Neur. 164, 380—391 (1939).
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von da ab alle 4 Wochen; sie begannen mit einer Schwiiche und mit Paristhesien
in der linken Hand, die in generalisierte Krampfanfille iibergingen. Der neurologische
Befund war mit Ausnahme einer fraglichen linksseitigen Facialisschwéche o. B.

Obwohl Ténnis bei der Operation eine geschlossene kongenitale
Septumcyste gefunden hat, welche im Encephalogramm etwa die GroBe
einer Kastanie hatte, halte ich schon bei diesem Kranken den un-
mittelbaren ursichlichen Zusammenhang der epileptischen Zusténde
mit dem Wachstume der Cyste nicht fiir endgiiltig bewiesen, da sub-
jektive und objektive Hirndruckzeichen offenbar gefehlt haben. Uber-
dies weist die fokale Betonung der Anfélle (sensibelmotorische Aura)
zwar auf ihren symptomatischen Charakfer hin; die Art der Aura ist
aber gerade durch eine raumbeschrinkende Erkrankung in der Mitte des
Gehirns kaum zu erkliren.

Den wertvollsten Hinweis auf enge Beziehungen zwischen gesteigertem Hirn-
druck und- Krampfanfallen kénnte uns hier wie in #hnlich gelagerten Grenzfillen
letzten Endes nur der therapeutische Erfolg vermitteln. Leider lag aber die Ope-
ration (Herstellung einer Verbindung zwischen rechter Seitenkammer und Septum-
cyste) zur Zeit der Verdffentlichung des Falles noch zu kurze Zeit zurick, um
iiber den Heilerfolg etwas Endgiiltiges aussagen zu konnen.

In der iiberwiegenden Mehrzahl der Falle ist nun meines Erachtens
jede Deutung der epileptischen Zustinde als direkte Folgen gesteigerten
intrakraniellen Druckes von vornherein falsch, da die cystischen Mif3-
bildungen des Cavum septi pellucidi und Cavum Vergae meistens viel
zu klein sind, um solche unmittelbaren kausalen Zusammenhéinge auch
nur in den Bereich der Moglichkeiten ziehen zu kénnen.

So beschrieb E. Meyer das Leiden eines 17jahrigen Madchens, welches mehrere
Monate vor dem Tode an Kopfschmerzen und Ubelkeit erkrankte. Spiter nahmen
die Beschwerden zu; sie klagte iiber Schmerzen in den Beinen, die fliichtig geldhmt
waren. Die Kranke bekam schlieflich Zuckungen in der linken Gesichtshilfte und
in den linken Extremitaten, welche zeitenweise in generalisierte Krampfe iibergingen.
In der Klinik war die Patientin psychotisch und bekam wieder gehdufte linksseitige
rindenepileptische Anfille, welche durch Lihmungen im linken Bein und Arm kompli-
ziert wurden. Die BewuBtseinstriibung nahm zu und die Kranke starb nach 2 Tagen.

Bei der Gehirnsektion fand sich eine starke allgemeine Hirnhyperdmie, eine
maBige Erweiterung der Seitenventrikel, sowie eine Erweiterung des Cavum septi
pellucidi auf etwa 1/, cm. AuBer einer chronischen Meningitis maBigen Grades
wurde auch bei der mikroskopischen Untersuchung nichts Wesentliches gefunden.
Die Korpersektion konnte nicht ausgefiithrt werden.

Meyer vermutete einen engeren Zusammenhang zwischen dem Krankheitsbilde
und dem erweiterten Cavum septi pellucidi. Diese Annahme halte ich nicht fiir
richtig. Meines Erachtens ist es einfach nicht vorstellbar, daB eine maBige Ver-
groferong des Cavum septi pellucidi auf etwa 1/, cm eine letal verlaufende Hirn-
krankheit verursachen soll. Es ist ja gerade in der Psychiatrie leider gar nichts
Seltenes, daB unter schweren cerebralen Symptomen tédlich verlaufende Leiden
selbst durch genaue anatomische Untersuchungen nicht befriedigend geklirt
werden kénnen. Unser Suchen nach kausalen Zusammenhingen darf uns jedoch
auf keinen Fall dazu verleiten, gelegentlich aufgedeckte belanglose Hirnanomalien
fiar schwere Krankheitsbilder verantwortlich machen zu wollen, wenn sich ihre
eigentliche Ursache nicht finden 1aBt.
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Daher lehne ich den unmittelbaren, ursdchlichen Zusammenhang
zwischen den epileptischen Zusténden der Kranken und den durch die
Réntgenbilder aufgedeckten kongenitalen Cysten auch in meinen
Fallen 8 und 9 ab und halte ihn auch im Falle 7 fir unwahrscheinlich.
Der Kranke Schn. (Fall7), dessen Septumecyste nach dem Encephalo-
gramm (s. Abb. 2 u. 3) relativ groll ist, hat zwar mit 16 Jahren einige
Monate an starken Kopfschmerzen gelitten, welche wahrscheinlich Aus-
druck vortibergehender Hirndruckschwankungen waren ; hier kénnte man
also noch am ehesten an engere Beziehungen des Anfallsleidens zur
Septumcyste denken (Schwankungen des intrakraniellen Druckes als
notwendige Teilursache fiir die Manifestation der epileptischen Zu-
stande ?). Mir erscheint aber fiir die Beurteilung wesentlich, dal} die
Storungen spéiter nie wieder gekommen sind, daBl sich niemals andere
Symptome krankhaft erhohten Hirndruckes gezeigt haben und daB der
Kranke erst mit 23 Jahren, d. h. also nach einem vollig symptomfreien
7jéhrigen Intervall die ersten epileptischen Zustéinde bekommen hat; es
sah aus wie der Beginn einer erblichen Fallsucht. Die Kranken Schi.
und Gs. haben iiberhaupt nie Beschwerden gehabt, welche auf Steige-
rungen des intrakraniellen Druckes hinweisen konnten. Die Vorgeschichte
des Falles 8 unterschied sich nicht von jener der ,,genuinen Epileptiker*,
die des Falles 9 imponierte als ,,Residualepilepsie”. Wir werden nun auch
in diesen Krankheitsbildern die feineren Zusammenhiénge verstehen,
wenn wir bei unseren Uberlegungen von der Tatsache ausgehen, daB
schon geringfiigige Erweiterungen des Cavum septi pellucidi bei jeder
griindlichen Rontgenuntersuchung deutlich hervorstechen miissen, weil
sich gerade die Gegend des Septum pellucidum zum Unterschiede von
vielen anderen klinisch  wesentlich bedeutungsvolleren Abschnitten des
ZNS. durch die Encephalographie besonders gut darstellen 1a8t; daB
dagegen diese Hirnanomalien bei der Sektion im Gegensatze zu den
wirklich schweren MiBbildungen des ZNS., wie ich sie beispielsweise
im ersten Teile der Arbeit beschrieben habe, meistens bloB als kleine
belanglose Entwicklungsstérungen (Nebenbefunde) imponieren. Die
Leistungsfihigkeit der Encephalographie, welche es uns also ermdglicht,
selbst geringe Abweichungen in der Struktur des Septum pellucidum
aufzudecken, gibt uns jédoch kein Recht, die Befunde deswegen auch
bei der Analyse eines klinischen Syndroms besonders herauszustreichen
— 1iber Ausnahmen von dieser Regel habe ich bereits gesprochen —
und ihnen damit eine héhere Bewertung zu geben, als belanglose Ent-
wicklungsanomalien irgendwelcher Art nach unserer heutigen Ansicht
im allgemeinen verdienen. Trotz dieser unbedingt nétigen Einschrénkung
sind die Rontgenbilder fiir die Analyse eines klinischen Syndroms und
damit fiir die Klirung der Diagnose aber auch hier wertvoll, da sie
uns ganz allgemein darauf hinweisen, daB das Gehirn des Kranken in
seiner Entwicklung irgendwie gestért ist. Eine durch das Luftbild nach-
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gewiesene CehirnmiBbildung — in unserem Falle also eine Cyste oder
ein Defekt des Septum pellucidum — 146t bei entsprechendem klinischen
Syndrome (s. S. 356) ndmlich sehr daran denken, dall ein solches
Gehirn auch noch andere Entwicklungsstorungen, beispielsweise seiner
Windungen und GefdBe, aufweist, welche sich im Gegensatze zu den
Anomalien des Septum pellucidum rontgenologisch zwar nicht fassen
lassen, fiir die Entwicklung epileptischer Zusténde und anderer klinischer
Storungen aber vielleicht eine viel gréfere Bedeutung besitzen als die
Verénderungen des Septum pellucidum selbst'. Dieser Riickschlufl, in
welchem ich einen wichtigen Punkt des ganzen Problems sehe, mufi von
dem zuerst besprochenen Gedankengang (epileptische Zustinde als un-
mittelbare Folgen einer Septumecyste) scharf getrennt werden.

Wie wenig ein epileptisches Syndrom mit Entwicklungsstorungen des Septum
pellucidum im allgemeinen urséichlich zu tun hat, beweist eigentlich am eindrucks-
vollsten mein Fall 6. Hier handelt es sich um eine Kranke mit ganzschweren Anfillen,
welche arztlich beobachtet werden konnten und als groBe generalisierte epileptische
Krampfentladungen imponierten. Neurologisch fand sich eine leichte Halbseiten-
ldhmung. Im Réntgenbilde sah man diesmal bloB ein isoliertes Fehlen des Septum
pellucidum ohne Erweiterung der Hirnkammern; ein Befund, welcher selbstverstind-
lich jede Diskussion iiber die Bedeutung von Hirndruckschwankungen fiir die epi-
leptischen Zustande von vornherein ausschlieft. Hier sprechen die neurologischen
Zeichen meines Erachtens am ehesten dafiir, daB auBer dem Septumdefekte
noch Windungs- oder GefsBanomalien da sind, welche sich réntgenologisch zwar
nicht nachweisen lassen, aber das neuropathologische Syndrom bedingen und
wahrscheinlich auch fiir die Entwicklung des Krampfleidens mitverantwortlich
zeichnen 2). Weiter ist in diesem Zusammenhange sehr interessant, da Dandy bei
dem von mir schon wiederholt zitierten 4!/,jahrigen Jungen bei der Operation
nicht bloB ein groBes Cavum septi pellucidi und Cavum Vergae gefunden hat,
sondern auch ausgeprigte MiBbildungen der QGehirnwindungen und -venen. So
fehlte beispielsweise die Vena fossae Sylvii, wahrend die Vene Rolandii so dick
war, daf} Dandy sogar im ersten Augenblick an ein komplizierendes arteriovendses
Aneurysma dachte; eine Moglichkeit, welche er jedoch wihrend der weiteren Opera-
tion ausschliefien konnte. Dandy selbst diskutiert in seiner Arbeit bereits die Frage,
ob die Krampfe seines Kranken mit den Entwicklungsstérungen der Gehirnrinde
zusammenhangen. Da der Kranke jedoch seine Anfille nach der Operation ver-
loren hatte (er war 2 Jahre anfallsfrei geblieben) und gerade hier die Krampfe
schlagartig mit den Zeichen gesteigerten Hirndruckes eingesetzt hatten, halte’
auch ich es in diesem Falle fiir sicher, daB auBer den Rinden- und GefiB-
miBbildungen die  plotzliche GroéBenzunahme der Cyste eine fiir die Mani-
festation der epileptischen Zustéinde notwendige Teilursache gebildet hatte (s.
a. 8. 348). ’

! Die Frage, ob es sich dabei um Entwicklungsstérungen auf endogener oder
exogener Grundlage handelt, steht natiirlich auf einem ganz anderen Blatt (s. a.
S. 352-—354).

% Dabei handelt es sich wohl nicht um die einzige Ursache. Die seelischen Auf-
talligkeiten der Kranken imponieren als ,,epileptische Wesensart. Das spricht
nach den Untersuchungen von Stauder fiir eine bedeutsame Rolle endogener
Faktoren (Anlage) am TUrsachenkomplex der epileptischen Erscheinungen (s.
S. 354—355).
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Nach meiner Ansicht, welche ich gleich noch néher begriinden werde,
sind nun die Anfille meiner 3 Kranken Schn., Schi. und Gs. entweder
Ausdruck einer genuinen Epilepsie oder einer Residualepilepsiel. Eine
weitere differentialdiagnostische Kldrung ist hier durch die Encephalo-
graphie nicht mehr mdéglich, sondern ist Sache der klinischen Unter-
suchung im engeren Sinne. Ich muf in diesem Zusammenhange daran
erinnern, daf sich das Problem, ob wir eine exogen oder endogen bedingte
Entwicklungsstérung vor uns haben, in vielen Fillen nicht einmsl
anatomisch und dann natiirlich erst recht nicht rontgenologisch 16sen
l1aBt. So haben Spatz, Ostertag u. a. erst vor kurzem wieder mit Nachdruck
betont, dafl der Anatom den MiBbildungen des ZNS. selbst bei genauester
Untersuchung sehr oft nicht ansehen kann, ob die Entwicklungs-
storungen die Folgen einer im fétalen oder im frithkindlichen Leben
erworbenen Hirnschidigung sind oder ob sie auf dem Boden einer fehler-
haften Keimanlage entstanden sind ; sicher kommen beide Entstehungsarten
vor?. Spotz hat durch seine glinzenden tierexperimentellen Unter-
suchungen gezeigt, daB das unreife Gehirn, welches sowohl wihrend
seiner intra- wie extrauterinen Entwicklung den verschiedenartigsten
krankmachenden Umwelteinfliissen ausgesetzt ist, auf einen Schaden
ganz anders reagiert als das reife ZNS. Unter sonst gleichen Vorbedin-
gungen erfolgt die Heilung beim unreifen Organ sehr viel rascher als beim
reifen. Es kommt auffallend schnell zum Endzustande eines glattwandigen
Defektes, ohne dafl Spuren des Abbaues (Kérnchenzellen, Pigment usw.)
zuriickzubleiben brauchen. Die nicht geschidigten Hirnabschnitte in
der Umgebung des Krankheitsherdes wachsen weiter, der Defekt wird
eingeengt und kann schlieBlich ganz: verdeckt werden. Das geht-oft-so
weit, dafl der Defekt spater nicht einmal bei der anatomischen Unter-
suchung mehr zu erkennen ist; es sieht dann aus, als wire der betreffende
Hirnteil iberhaupt nicht angelegt. Weiter — und das scheint mir fiir
unser Problem besonders wesentlich — haben frithkindliche Hirnschiden
verschieden schwere Entwicklungsstérungen zur Folge, da Schidlichkeiten,
die das unreife Gehirn treffen, mehr oder weniger tief in den normalen Ab-
lauf des Entwicklungsgeschehens eingreifen, indem sie diesen oder jenen

1In den Begriff der ,,Residualepilepsie” als eine Untergruppe der sympto-
matischen Epilepsien reihe ich in diesem Zusammenhange alle Fille ein, deren
epileptische Zustinde nach Vorgeschichte und Befund als Folgen einer frithkind-
lichen intra- bzw. extrauterinen Hirnschidigung imponieren. Unberiicksichtigt
lasse ich dabei die Frage, ob die den Krankheitsbildern zugrunde liegenden Hirn-
verinderungen immer exogen oder im einen oder anderen Falle auch mal endogen
entstanden sind (s. a. S.356—357).

2 Hs gibt selbstverstindlich Fille, welchen wir auch noch im spiteren Leben
ihre exogene Entstehung ohne weiteres ansehen kénnen. Ich erinnere hier nur an
das fiir eine friithkindliche Hirnschadigung so kennzeichnende Bild der Porencephalie.
Es sind durch groBe Héhlen charakterisierte Hirndefekte, welche sich in vielen
Fillen auch durch des Encephalogramm ohne weiteres darstellen lassen (s. a.
S. 815—817 Teil I der Arbeit).
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Teilablauf hemmen oder in falsche Bahnen lenken. Die zuriickbleibenden
morphologischen Merkmale werden eben nicht so sehr von der Art der
Schadlichkeit, sondern in erster Linie vom Zeitpunkte ihrer Einwirkung
bestimmt; oder in anderen Worten: Die Art der Entwicklungsstérung ist
von der Entwicklungsphase im Zeitpunkte der Stérung abhingig?.
Spatz spricht hier von den mittelbaren Folgeerscheinungen einer Schadi-
gung an unreifen Organen. Die Befunde lehren also, daB sich ein friih-
kindlicher Hirnschaden im spiteren Leben als reine MiBbildung dar-
stellen kann, deren exogener Ursprung selbst bei genauester anatomischer
Untersuchung nicht mehr nachweisbar zu sein braucht. Auf der anderen
Seite wissen wir aus der pathologischen Anatomie der erblichen Fall-
sucht zur Geniige, daB neben den verschiedensten kérperlichen ,,Degene-
rationszeichen, welche meistens schon klinisch erkennbar sind, auch im
Gehirne des genuinen Epileptikers relativ oft Entwicklungsstdrungen
vorkommen. Ich erwihne nur: Anomalien der Rindenarchitektur, ver-
sprengte Nervenzellen in der weillen Substanz, Neuroblasten in der
Hirnrinde, abnorm gestaltete Riesenpyramidenzellen, Cajal-Retziussche
Fétalzellen, Verwischung der Schichtenzeichnung usw. (Alzheimer,
Bewar, Lewts, Pick, Pollak, Turner, Kis u. a.). Der anatomische Nach-
weis gewisser ,,Hirnanomalien braucht also nicht gegen die Diagnose
,erbliche Fallsucht zu sprechen. Wir wissen heute, daf diese Ent-
wicklungsstorungen fiir die Krankheit ,,genuine Epilepsie” keine un-
mittelbare ursichliche Bedeutung haben. Die dysgenetischen Erschei-
nungen sind wohl im wesentlichen lediglich der Ausdruck einer ange-
borenen~ Minderwertigkeit. des KEpileptikergehirnes und bilden wahr-
scheinlich -einen giinstigen Boden fiir die Manifestation der Anlage zur
erblichen  Fallsucht. Diese Bewertung verdient nach meiner Ansicht
auch ein grofier Teil aller Mibbildungen (Cysten und Defekte) des Septum
pellucidum bzw. Cavum Vergae? Vielleicht bestehen hier &hnliche
Beziehungen wie z. B. zwischen dem Status dysraphicus einerseits, der
Friedreichschen Krankheit und Syringomyelie andererseits, um nur ein
Beispiel aus der Fiille bekannter Erfahrungen der Erbpathologie heraus-
zugreifen 3. Auf keinen Fall hat das Auftreten oder das Fehlen wvon

1 Zit. nach Spatz. Lehrbuch der Geisteskrankheiten vonQ. Bumke. Anatomischer
Teil. Miinchen: J. F. Bergmann 1936.

2 Ahnliche Uberlegungen gelten meines Erachtens fiir die Beziehungen zwischen
einem cystisch erweiterten Cavum septi pellucidi und schizophrenen Psychosen.
So berichtet £. Meyer iiber drei Krankheitsbilder aus dem schizophrenen Formen-
kreise mit deutlich vergroBertem Cavaum septi pellucidi (Sektionsbefunde). Der
Autor halt urséchliche Beziehungen zwischen den kongenitalen MiBbildungen und
den seelischen Stérungen sicher mit Recht fiir sehr problematisch; sie kénnen nach
meiner Ansicht sogar ausgeschlossen werden.

8 Sehr interessant ist auch in diesem Zusammenhange mein Fall 10. Hier besteht
ein kommunizierendes Cavum septi pellucidi bei einem Kranken mit ausgepriigten
Korperanomalien im Sinne des Status dysraphicus.
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Entwicklungsstorungen eine Bedeulung fir die Frage, ob das Leiden erblich
oder nichterblich ist. Die Feststellung der Erblichkeit ist zundchst eine
Angelegenheit der Genealogie (Spatz).

Zur Begrindung meiner Ansichten tiber die Beziehungen zwischen
den Entwicklungsstorungen des Septum pellucidum und epileptischen
Zustinden halte ich es fiir zweckwiBig, den Standpunkt der Miinchener
Klinik iiber die Ursachen eines epileptischen Syndroms an dieser
Stelle zu prizisieren. Die Miinchener Klinik vertritt zur Zeit die Auf-
fagsung, dafl sich eine erbliche Fallsucht, welche wir dem Begriffe der
genuinen Epilepsie gleichsetzen, mit den uns zur Zeit zur Verfigung
stehenden Mitteln nur dann absolut sicher diagnostizieren 1aBt, wenn
die Familienvorgeschichte des Kranken die Erblichkeit beweist oder
wenn seine seelischen Verhaltensweisen als epileptische Wesensart im-
ponieren 1. Neben genealogischen Gesichtspunkten legen wir somit auf
den epileptischen Charakter ein besonders grofles Gewicht. Hier handelt
es sich um jene Personlichkeitseigenarten, welche schon seit langem als
kennzeichnend fiir die genuinen Epileptiker angeschen werden und welche
Mouz unter dem Begriffe der ,.enechetischen Konstitution mit dem
Kernsymptome des Haftens zusammengefaBt hat. Die Bedeutung der
seelischen Struktur des Epileptikers fiir die Diagnose wurde durch die
ausgedehnten Untersuchungen von Stauder vor kurzem wieder stark in
den Vordergrund geriickt. Stauder hat wieder gezeigt, dafl die durch den
Begriff der epileptischen Wesensverinderung gekennzeichneten seelischen
Auffilligkeiten in der Tat eine Personlichkeitseigenart gerade der genuinen
Epileptiker sind. Auf alle Félle beweist ein ,epileptischer Charakter®,
daB der Anlage im Ursachenkomplex der epileptischen Erscheinungen eine
bestimmende Rolle zukommt.. Hiermiit ist also bereits ansgedriickt, daf}

1 Ich bin der Uberzeugung und zwar nicht zuletzt auf Grund sehr ausgedehnter
eigener klinischer Erfahrungen, daB.die Zahl jener Epilepsien, welche auf erblicher
Grundlage entstehen, wesentlich gréBer ist und daBl das Fehlen einer charakteristi-
schen Familienvorgeschichte und einer epileptischen Wesensverdnderung niemals
das Umgekehrte beweisen kann, d. h. also, dafl die Krankheit keine erbliche Fall-
sucht ist. Die von mir im Texte betonten diagnostischen Gesichtspunkte und das
in ihnen zum Ausdruck gebrachte Streben nach einer positiv gerichteten Diagnose
der genuinen Epilepsie (Stauder) entspringen der groBen drztlichen Verantwortung,
welche uns die Diagnose epileptischer Zustande im Rahmen des Sterilisierungsgesetzes
auferlegt. Sie sind notwendig, wenn hier nicht entscheidende Irrttimer immer
wieder unterlaufen sollen. Bumke ist daher der Ansicht, daB ein Kranker mit
epileptischen Zustanden nur dann mit der vom Erbgesundheitsgericht geforderten
Sicherheit als der Tréger einer erblichen Fallsucht bezeichnet werden kann, wenn
die Erblichkeit nicht bloB aus negativen diagnostischen Merkmalen (z. B. Fehlen
anderer Ursachen in der Vorgeschichte, normale neurologische Verhiltnisse, normales
Encephalogramm) per exclusionem geschlossen wird, sondern wenn sich die erbliche
Genese eines epileptischen Syndroms aus positiven diagnostischen Merkmalen, wie
sie gerade die Wesensverinderung oder die Belastung der Sippe darstellen, sicher
ableiten 1a83t.
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der Nachweis der epileptischen Wesensveridnderung noch nicht unter allen
Umstianden beweist, dal die krankhafte Anlage die einzige Ursache fiir
die Entwickiung eines epileptischen Syndroms zu sein braucht. Bumke
betont schon seit langem, dafl die Frage ,.ererbt oder erworben®, , genuin
oder symptomatisch* gerade bei der Epilepsie niemals auf ein hartes
.-Entweder — oder® gestellt werden kann. Bei der Analyse epileptischer
Erscheinungen haben wir daher jede starre Systematik verlassen zugunsten
jenes natiirlichen Schemas, welches eine zwischen die Pole ,,Anlage und
Umwelt” gespannte Reihe von Varianten darstellt. Die Entwicklung
epileptischer Zustdnde ist immer das KErgebnis einer dynamischen
Wechselwirkung von Anlage und Umwelt, das ,,Entweder —oder* hat also
einem ,,Sowohl — als auch*® Platz gemacht (Luxenburger ). Es entspricht
ja einer bekannten drztlichen Erfahrungstatsache, da auch beim genuinen
Epileptiker dulere Schiaden — wir verstehen hierunter die Umwelt im
Sinne von Luxenburger — relativ oft notwendig zu sein scheinen, um die
epileptischen Erscheinungen zu manifestieren. Die #uBeren Schéiden
wirken hier nicht als auslosendes Moment, sondern als echte Teilursachen,
welche der epileptischen Anlage qualitativ ebenbiirtig, wenn auch quanti-
tativ unterlegen sind. Stauder spricht hier von ,,provozierten Epilepsien®.
Zur Gruppe der symptomatischen Epilepsien rechnen wir dann jene
epileptischen Zustinde, bei deren Entstehung die Umwelt die Haupt-
rolle, die krankhafte Anlage dagegen die Nebenrolle spielt.

Vertritt man diese Standpunkte tber die Entstehungsweisen epi-
leptischer Zustéinde, iiber die Moglichkeiten ihrer differentialdiagnosti-
schen Abgrenzung und iiber die Bewertung der Rontgenbefunde, so ver-
langen meine Félle 7, 8 und 9 folgende Beurteilung. Bei den Kranken Schi.
und Schn. diirfte die krankhafte Anlage fiir die Entstehung des epilepti-
schen Syndroms groe Bedeutung besitzen. Das zeigt in erster Linie das
Wesen der Kranken, welches bei beiden durchaus der Persénlichkeits-
eigenart genuiner Epileptiker entspricht. Weiter deuten in diese Richtung
im Falle 7 der athletische Korperbau und im Falle 8 der dysplastische
Habitus, sowie das von der Augenklinik festgestellte Triscolobom — eine
dysgenetische Krscheinung, welche erfahrungsgemif meist endogenen
Ursprungs ist (iiber die Bewertung der neurologischen Abweichungen
s. 5. 359—361). Ahnliche Gesichtspunkte gelten fiir den Fall St. (Fall 6 —
s. 8. 351). Den Fall Gs. méchte ich dagegen in die Gruppe der Residual-
epilepsien einreiben. Fiir eine mafgebende Rolle endogener Faktoren an
der Entwicklung der epileptischen Zustéinde spricht in diesem Falle
nichts. Die Familienvorgeschichte ist o. B. und die Kranke ist in ithrem
Wesen unauffillic. Dagegen besitzen die Anfille eine ausgesprochene
Halbseitenbetonung und es besteht eine leichte, aber deutliche Halb-
seitenlahmung (weitere Kinzelheiten s. S. 321—323).

Wir kommen somit — noch einmal kurz zusammengefat — zu folgen-
dem Ergebnis: Cystische Krweiterungen des Cavum septi pellucidi und
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des Cavum Vergae sind Entwicklungsstorungen und finden sich besonders
hiufig bei Kranken, welche an epileptischen Anfillen leiden. Das ent-
spricht der bekannten Tatsache, dal ganz allgemein Kranke mit Gehirn-
mifibildungen, welche von sebr verschiedener Art sein kénnen, in einem
auffallend hohen Prozentsatze der Fille frither oder spiter epileptische
Zustinde bekommen (s. S. 347). Die Vorgeschichte und der Befund kann
in diesen Féllen entweder mehr fiir eine ,,erbliche Fallsucht’ oder mehr
fiir eine ,,Residualepilepsie’ sprechen. Fiir die Manifestation der epi-
leptischen Zusténde sind die Septumcysten selbst — von gewissen Aus-
nahmen abgesehen (s. S. 351) — hier wie dort meistens bedeutungslos.
Der Nachweis einer cystischen Erweiterung des Cavum septi pellucidi oder
des Cavum Vergae beweist jedoch, dafl das Gehirn des Kranken in seiner
Entwicklung gestért ist. Ob die Entwicklungsstorung durch Umwelt-
einfliisse oder ob sie ,,selbsténdig®, d. h. also auf erblichem Wege ent-
standen ist, kann oft nur klinisch, aber nicht morphologisch (z. B. durch
das Rontgenbild oder durch die Sektion) entschieden werden. Spricht die
Klinik und zwar in erster Linie die Familienvorgeschichte und Wesensari
eines solchen Kranken fiir eine genuine Epilepsie, so werden wir aus dem
Rontgenbefunde eines erweiterten Cavum septi pellucidi und Cavum
Vergae lediglich den Schlufl ziehen, dafl wihrend der Entwicklungszeit
irgendeine belanglose Entwicklungsstérung stattgefunden hat, welche
zwar die Minderwertigkeit des Epileptikergehirns demonstriert, mit der
Krankheit , erbliche Fallsucht‘‘ aber in keinem unmittelbaren ursichlichen
Zusammenhang steht. Die Réntgenbefunde sind unter diesen Voraus-
setzungen genau so zu bewerten wie die den Pathologen schon seit langem
geldufige Tatsache, daB auch im Gehirne-des genuinen Epileptikers
relativ oft sehr verschiedenartige dysgenetische Erscheinungen vor-
kommen (s. 8. 353). Spricht die Klinik eines solchen Kranken, z.B.
durch einen krankhaften neurologischen Befund oder durch atypische
halbseitenbetonte Anfille dagegen mehr fiir eine symptomatische bzw.
Residualepilepsie, so miissen wir annehmen, daf das Gehirn des Kranken
auBer der Septumcyste noch andere MiBbildungen aufweist, welche sich
rontgenologisch zwar nicht fassen lassen, im Gegensatze zur Cyste selbst
fiiv die Entwicklung des Krampfleidens aber ursichlich von grofler
Bedeutung sind. Hier ist in erster Linie an Miibildungen der Grofhirn-
windungen und der Gehirngefille zu denken. Bei unseren heute noch in
vieler Beziehung liickenhaften Kenntnissen iiber alle Problemstellungen,
welche sich mit der differentialdiagnostischenAbgrenzung zwischen genuiner
und symptomatischer Epilepsie befassen, werden wir diese Fille bei der
praktisch-klinischen Beurteilung zur Zeit wohl ausnahmslos noch in die
Gruppe der , Residualepilepsie’ einreihen miissen. Die Erfahrungen der
pathologischen Anatomie (s. S. 352—354) verpilichten jedoch gerade den
Kliniker, die Moglichkeit scharf im Auge zu behalten, daBl die dem Leiden
zugrunde liegenden Entwicklungsstérungen und damit die epileptischen
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Zusténde selbst trotz atypischem Krampfablaufe und einem krankhaften
neurologischen Befunde auch hier im einen oder anderen Falle einmal
endogen entstanden sein konnenl.

Die Beziehungen kongenitaler MiBbildungen des Septum pellucidum
und des Cavum Vergae zum intrakraniellen Druck und zum epileptischen
Syndrom habe ich besonders ausfihrlich besprochen, da mir nach den
im Schrifttume mitgeteilten Beobachtungen und nach den eigenen Er-
fahrungen eine Klarung dieser beiden Fragen am wichtigsten erschien.
Die noch zu besprechenden Punkte greifen im wesentlichen immer wieder
auf die gleichen, von mir schon ausfihrlich gewiirdigten Probleme zu-
riick. Ein besonderes Interesse verdient eigentlich blofl noch die Frage:
Welche Beziehungen bestehen zwischen einem neuropathologischen Syndrom
und einem cystisch erweiterten Cavwm sepli pellucids und Cavum Vergae?
Das Verstandnis fiir die feineren Zusammenhénge kann uns auch hier
nur eine mehrdimensionale Betrachtungsweise vermitteln. Ich muB
auch in diesem Zusammenhange wieder hervorheben, daf die Beziehungen
zwischen kongenitalen Cysten des Septum pellucidum bzw. Cavum
Vergae und einem krankhaften neurologischen Befunde unmoglich aut
eine einheitliche Formel gebracht werden kénnen. Meistens sind die
MiBbildungen so klein, daf ihnen auch fir die Entwicklung krankhafter
neurologischer Zeichen von vornherein jede Bedeutung abgesprochen
werden mulBl. Nur in jenen seltenen Fillen (Dandy), in welchen die Cyste
durch ihre ungewdhnliche Ausdehnung zu gesteigertem Schédelinnen-
druck fithrt, diirfte die Entstehung eines neuropathologischen Syndroms
durch die raumbeschrankende Wirkung der Cyste selbst iiberhaupt moglich
sein. Aber auch hier ist das Ergebnis der nervendrztlichen Untersuchung
im allgemeinen diirftig, da die Gegend des Septum pellucidum nach den
bisherigen Erfahrungen eine in 1ein neurologischer Beziehung relativ
stumme Gehirnregion zu sein scheint; das wissen wir aus der Pathologie
der raumbeschrinkenden Erkrankungen des Septum pellucidum iiber-
haupt (s. a. Fall 13). Es ist daher ohne weiteres zu verstehen, da Dandy
bei der neurologischen Untersuchung seines ersten Falles mit Ausnahme
eines positiven Babinski, eines gesteigerten Patellarsehnenreflexes und
einer gewissen Unsicherheit der Kranken beim Stehen und Gehen trotz
ungewdhnlicher Griofle der Cyste nichts Krankhaftes gefunden hat. Aus-
geprigter war der Befund bei dem von ihm operierten 4Y/,jihrigen
Jungen. Hier fand sich ein positiver Babinski beiderseits, die Armreflexe
waren seitengleich lebhaft, die Bauchdecken- und Cremasterreflexe
fehlten und die linke Kérperhalfte war zeitweise gelihmt. Fiir eine feinere
neurologische Analyse ist aber gerade dieser Fall denkbar ungeeignet,
da die Untersuchung in einem durch gehiufte epileptische Kriampfe

! In meinen Fallen 6 und 8 habe ich mich bereits um eine nach diesen Gesichts-
punkten orientierte Analyse bemiiht (s. S. 355 u. 359—361).
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unterbrochenen Koma vorgenommen werden mufite und die Operation
auBer der Cyste auch noch Mifibildungen der Hirnwindungen und Ge-
faBe aufgedeckt hatte (s. a. S. 338 u. 351).

Nun kommt aber ein krankhaftes neurologisches Syndrom manchmal
auch in jenen Fillen vor, in welchen die cystische Erweiterung des
Septum pellucidum bzw. Cavum Vergae nur maBige Grade erreicht hat
und fiir die Entwicklung der Symptome daher nicht verantwortlich
gemacht werden kann (Fall 8 und 9). In meinem Falle 8 hatten sich bei
der mervenirztlichen Untersuchung ausgeprdgte Pyramidenbahnsym-
ptome an beiden Fiilen gefunden, im Falle 9 die Zeichen einer leichten
spastischen Hemiparese links (weitere Einzelheiten s. S. 319—323). Schon
der Vergleich dieser beiden Fille mit dem Falle 7 zeigt eindeutig, dafl
die neurologischen Stérungen mit den durch die Encephalographie auf-
gedeckten kongenitalen Cysten in keinem kausalen Zusammenhang
stehen. Unter der Annahme, daf eine Cyste des Septum pellucidum
die Pyramidenbahnen oder andere zentralnervise Systeme iiberhaupt
schidigen kann, wiren ndmlich gerade bei diesem Kranken einmal in
erster- Linie neurologische Abweichungen zu erwarten gewesen, da die
Cyste des Septum pellucidum bei ihm (Fall 7) weitaus am groBten war
(vgl. Abb. 2 u. 3 mit Abb.4—7). Aber gerade dieser Kranke bot in
neurologischer Beziehung bei wiederholten Untersuchungen nicht die
geringsten Abweichungen von der Norm!. Wie 146t sich nun der
krankhafte Nervenbefund in den Féllen 8 und 9 erklaren ? Nach meiner
Ansicht ist hier wie in dhnlich gelagerten Fillen im wesentlichen an zwei
Méoglichkeiten zu denken; dabei lasse ich es dahingestellt, inwieweit sich
beide durch die klinische Untersuchung im Einzelfalle sicher auseinander
halten lassen. Wir haben gesehen, daf der Befund eines erweiterten
Cavum septi pellucidi und Cavum Vergae eindeutig beweist, dafl das
Gehirn des Kranken irgendwie in seiner Entwicklung gestért ist und daf
dieser RiickschluB bei der Analyse eines klinischen Bildes stark in den
Vordergrund geriickt werden muB (s. 8. 350—351). In solchen Fillen muf}
immer daran gedacht werden, daBl am ZNS. auBer der Cyste auch noch
andere MiBbildungen vorhanden sein kénnen, welche sich zwar durch
die réntgenologische Untersuchung nicht nachweisen lassen, fiir die Ent-
wicklung krankhafter zentralnervoser Symptome aber verantwortlich
zeichnen (s. S. 356). So habe ich bereits darauf hingewiesen, da8 Dandy
bei der Operation des 4%/,jéhrigen Jungen auBler einer grofen Cyste des
Septum pellucidum und des Cavum Vergae auch noch ausgedehnte Mif3-
bildungen der Hirnwindungen und Hirnvenen gefunden hat. Sicher waren

1 Auch der von mir noch nachtriglich in die Arbeit aufgenommene Fall Mh. bot
neurologisch nichts Krankhaftes, obwohl die kongenitale Cyste des Septum pelluci-
dum gerade in diesem Falle beachtliche AusmaBe erreicht und zu starken Kopi-
schmerzen gefithrt hatte.
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sie nicht nur fiir die epileptischen Zustande, sondern auch fiir das neuro-
pathologische Syndrom des Kranken mit verantwortlich. So kénnte also
auch die Hemiparese in meinem Falle 9, welche sicher cerebraler Natur
ist — das beweist schon die starke Halbseitenbetonung der Anfille —,
bei dem Fehlen anderer ursichlicher Faktoren sehr wohl die Folge
gewisser Entwicklungsanomalien der Hirnwindungen oder ihrer GefiBe
sein. Die gleiche Deutung gebe ich dem nervenirztlichen Befunde in
meinem Falle 6.

An eine andere Moglichkeit denke ich im Falle 8. Hier lie sich noch
nicht einmal sicher kliren, ob der neurologische Befund des Kranken
(ausgeprigte Pyramidenbabnsymptome an beiden Fiiflen, ohne Mit-
beteiligung der Arme oder der Hirnnerven, ohne jede Halbseitenbetonung
und ohne die geringsten subjektiven Beschwerden in den unteren Ex-
tremitéten) tiberhaupt die Folge einer cerebralen oder ob er nicht viel-
mehr die Folge einer spinalen Schidigung ist; die zweite Annahme
scheint mir sogar die gréBere Wahrscheinlichkeit zu besitzen. Ich darf
nun daran erinnern, daB schwach entwickelte Ausprigungen eines
Krankheitsbildes (Rudimentér- oder Abortivformen, formes frustes,
auch als Mikroformen oder Mikroheredodegenerationen bezeichnet) auf
keinem Gebiete der Hirn- und Riickenmarkpathologie eine so grofie Rolle
spielen wie bei den erblichen Nervenleiden. Wir wissen weiter, daf der
dysontogenetische Charakter vieler neurologisch-psychiatrischer Erb-
krankheiten in dem anatomischen bzw. klinischen Nachweis von Anlage-
stérungen am ZNS. und den iibrigen Koérperorganen deutlich zum Aus-
druck kommt.und daff Kombinationen und Wechselbeziehungen zwischen
verschiedenen Einzelerkrankungen nirgends so oft vorkommen wie bei
den Erbkrankheiten des Nervensystems (zit. nach Curtius).

In diesem Zusammenhange besitzt auch mein Fall 10 ein besonderes Interesse.
Es handelt sich um einen anankastischen Psychopathen mit dysphorischen Ver-
stimmungszustinden und starker vegetativer Stigmatisierung. Sein Kérperbau
entspricht dem Bilde des Status dysraphicus (Bremer); ein konstitutionspatho-
logischer Erscheinungskomplex, welcher nach unserer heutigen Ansicht wahr-
scheinlich dominant vererbt wird. Ich erinnere nun erstens an die sehr engen
Beziehungen zwischen dem Status dysraphicus und der Syringomyelie und zweitens
an die den Pathologen durchaus gelaufige Tatsache, daB sich gerade bei der Syringo-
myelie auBer der spinalen Gliose selbst und ihren charakteristischen Hohlen sehr
verschiedenartige Anlagestérungen am ZNS. immer wieder nachweisen lassen. Weiter
ist zu berticksichtigen, daB der Status dysraphicus allein — man hat ibn ja sogar
als eine ,,Mikroform™ der Syringomyelie bezeichnet — mit gewissen neurologischen
Rudimentérsymptomen verbunden sein kann (z. B. Hornerscher Symptomenkomplex,
Schidigungen einzelner Augenmuskeln, Storungen in der Innervation anderer Hirn-
nerven, leichte Sensibilitatsstérungen, Reflexdifferenzen usw.). Die neurologischen
Mikrosymptome und die anatomischen Erfahrungen bei der Syringomyelie sprechen
also eindeutig dafiir, dall im ganzen Konstitutionskreise des Status dysraphicus
mit den verschiedensten dysgenetischen Anomalien auch am ZNS. gerechnet werden

muB. Diese Uberlegungen riicken den Réntgenbefund eines kommunizierenden
Cavum septi pellucidi bei unserem Kranken Rr. (Fall 10) in ein besonderes Licht.
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Bei ihm ergab ja auch die nervenirztliche Untersuchung gewisse Abweichungen
von der Norm; es fand sich eine deutliche Hemihypéisthesie mit mangelhafter
Schweilproduktion in der ganzen linken Kérperhilfte unter besonderer Betonung
der distalen GliedmaBenabschnitte. Es sind typische neurologische Mikrosymptome,
welche im Hinblick auf den abwegigen Kérperbau des Kranken (Status dysraphicus)
auf Entwicklungsstorungen am ZNS. zuriickgefithrt werden miissen. Die Encephalo-
graphie deckte nun eine kongenitale MiBbildung des Septum pellucidum (kom-
munizierende Septumcyste) auf. Dieser Befund ist fiir die Entwicklung zentral-
nervoser Symptome sicher ohne jede Bedeutung; er beweist aber schlagartig,
daff die aus den neuropathologischen Abweichungen gezogenen Riickschliisse
richtig sind.

SchlieBlich darf ich in diesem Zusammenhang die Abortivformen der Fried-
reichschen Ataxie und ihre h#ufige Kombination mit einem Schwachsinn mehr
oder minder schweren Grades noch kurz erwéhnen. Es wird meines Erachtens
gerade bei der praktischen Beurteilung des Schwachsinns noch nicht geniigend
beriicksichtigt, daf ein krankhafter neurologischer Befund nicht unbedingt gegen
die endogene Entstehung der seelischen Abweichungen zu sprechen braucht. Ich
habe Debile und Imbezille mit Reflexverlust oder mit Pyramidenbahnsymptomen
an den unteren Extremitdten untersucht, bei welchen ich aus guten Griinden
das neuropathologische Syndrom als Ausdruck einer Mikroheredodegeneration
aufgefaBt habe; meistens waren es MiBbildungen anderer Korperteile (z. B. Fried-
reich-Ful3), welche der Diagnose den richtigen Weg wiesen.

Die ausgedehnten Erfahrungen der Erbpathologie sprechen meiner
Meinung nach nun sehr fiir die Moglichkeit, daBl sich auch die genuine
Epilepsie gelegentlich einmal mit Abortivformen anderer hereditérer
Nervenkrankheiten verbinden kann. In diesemn Sinne mdchte ich die
neurologischen Zeichen bei meinem Kranken Schi. auffassen. Vielleicht
ist sein neuropathologisches Syndrom Ausdruck einer Rudimentarform der
spastischen Spinalparalysel, denn gerade bei ihm habe ich den Eindruck

1Ich muB hier allerdings eine gewisse Einschrinkung machen. Soweit ich das
Schrifttum {ibersehe, scheint es doch noch recht unklar zu ein, ob die morpho-
logischen Grundlagen der als Abortivformen, Formes frustes usw. bezeichneten
neurologischen Abweichungen in der Verwandtschaft von Kranken, die an aus-
geprigten Heredodegenerationen des ZNS. leiden, in streng anatomischem Sinne
wirklich mit den morphologischen Verdinderungen der echten heredodegenerativen
Erkrankungen identisch sind und gewissermaBen blof ihr nicht zur Weiterentwick-
lung gekommenes Anfangsstadium darstellen, oder ob es sich bei den Formes frustes
wieder nur um den klinischen Ausdruck von Anlagestorungen am Gehirn und
Riickenmark handelt. Die Frage lautet also in anderen Worten: Bestehen zwischen
den anatomischen Verinderungen der voll entwickelten Heredodegenerationen
(z. B. der spastischen Spinalparalyse, der Friedreichschen Ataxie usw.) und ihren
Abortivformen, Formes frustes usw. bloB quantitative oder auch qualitative Unter-
schiede ? Der oft gelungene anatomische Nachweis sehr verschiedenartiger dys-
genetischer Erscheinungen am Gehirn und Riickenmark von Kranken, welche an
den Folgen einer schweren Erbkrankheit des Nervensystems gestorben sind, gibt
doch zu denken und verpflichtet uns, auch die letzte Moglichkeit zu beriicksichtigen.
Legen wir diese strengen anatomischen Mafistébe an, so 148t sich nattirlich iherhaupt
nicht auseinander halten, ob die neurologischen Zeichen in meinem Falle 8 wirklich
Ausdruck einer echten Heredodegeneration von abortivem, mildem Geprige sind,
oder ob es sich auch hier wieder um den klinischen Ausdruck von Anlagestérungen
am ZNS. handelt; die gleichen Uberlegungen gelten fiir dhnliche Félle.
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gewonnen, daf die krankhafte Anlage fiir die Entstehung seines Leidens
sehr bedeutungsvoll ist (s. S. 355).

Zum Schluf} darf ich den Fall 11 noch etwas ausfiihrlicher besprechen.
Das schwere Krankheitsbild der Frau Zk. hatte klinisch als multiple
Sklerose (m. S.) imponiert. Die Diagnose konnte durch die Sektion
vollauf bestitigt werden; als Nebenbefund fand sich ein relativ grofes
geschlossenes Cavum septi pellucidi. Die Krankengeschichte gibt keinen
Hinweis darauf, daB die cystische Mifbildung wéhrend des Lebens
irgendwelche Symptome verursacht hatte. Man kann natirlich den
Standpunkt vertreten, dal es sich hier um die rein zuféllige Kombination
einer schweren organischen Nervenerkrankung mit einer Septumcyste
gehandelt hat. Im Hinblick auf die Untersuchungen von Curtius iiber
die Beziehungen zwischen , Erbanlage und multipler Sklerose kénnten
jedoch auch hier engere Zusammenhinge bestehen. Curtius hat sich
bemiiht zu zeigen, daB sich die m.S. offenbar nur dann entwickelt, wenn
besondere, im Einzelfalle noch unbekannte erbliche Voraussetzungen ge-
geben sind.

Schon friihere genealogische Untersuchungen hatten gezeigt, daB die m. S.
relativ oft familidr auftritt, und zwar handelt es sich meistens um ein Vorkommen
des Leidens in Seitenlinien oder bei Geschwistern. Auch sehr verschiedenartige
andere Nervenkrankheiten, insbesondere Psychosen, lassen sich in der Verwandt-
schaft von Polysklerotikern auffallend oft aufdecken. Weiter ist die Haufigkeit
degenerativer Mikrosymptome, wie erbliche Innenchrschwerhdrigkeit, erbliches
Zittern, erblicher Nystagmus, erbliche Reflexanomalien, erbliches Stottern usw.
besonders hervorzuheben; sie wurden sowohl bei dem Kranken selbst (pramorbides
Konstitutionselement nach Curlius) als auch bei seinen Familienmitgliedern gefun-
den. Schlieflich sprechen auch gewisse Erfahrungen der pathologischen Anatomie
fiir eine anlagemifig gegebene Minderwertigkeit des polysklerotischen ZNS. Ich
erinnere hier an die engen Beziehungen zwischen der m.S. und der diffusen
Sklerose, einer in vielen Fillen sicher erblich bedingten Erkrankung, sowie an
die Beobachtungen von Bielschowsky, Maas und Kufs, welche sogar Kombi-
nationen dieser beiden Krankheiten bei der Sektion festgestellt haben. Das durch
anatomische Untersuchungen wiederholt bestitigte Zusammentreffen von m. S.
mit echten Heredodegenerationen (Schob — Dystrophia musculorum progressiva
mit m. S.; Mondini und Browwer — Kombination von m. S. mit Friedreichscher
Ataxie), sowie der wiederholte Nachweis von dysontogenetischen Erscheinungen
am ZNS. der Polysklerotiker (Strangverlagerungen, primire Degeneration der
Pyramidenbahnen, Verschmilerungen des Riickenmarkes, Anomalien der Glia,
als auch der gesamten.Anlage usw.) unterstreichen weiter die von Curtius be-
tonte Bedeutung konstitutionspathologischer Faktoren im Rahmen des m. S.-
Problems.

Die auch heute noch nicht geléste Frage nach der eigentlichen Ur-
sache der m. S. bleibt durch diese Feststellung unberiihrt. Sicher ist sie
keine Erbkrankheit im engeren Sinne. Das wissen wir nicht zuletzt
aus den Zwillingsstudien von Thums. Mag die m. S. nun eine Infek-
tionskrankheit sein oder mag sie auf ganz andere Ursachen zuriick-
gehen, auf alle Fille machen es die Untersuchungen von Curtius

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 110. 24
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wahrscheinlich , dafl eine anlagemiBig gebenene Minderwertigkeit des
ZNS. einen giinstigen Boden fiir die Entwicklung der Krankheit selbst
abgeben kann. Wenden wir diese Uberlegungen auf unseren Fall 11
an, so diirfen wir in dem Zusammentreffen der m. S. mit einer cystischen
MiBbildung des Cavum septi pellucidi mehr sehen als eine reine zu-
fallige Kombination. Nach den Ausfiihrungen von Curfius scheint es
mir doch naheliegend, dal die am Gehirn dieser Kranken festgestellte
Entwicklungsstérung die anlageméfiig gegebene Minderwertigkeit des
polysklerotischen ZNS. aufs neue erhdrtet. Wiirden Polysklerotiker
regelmiflig encephalographiert, so wiirde ein erweitertes Cavum septi
pellucidi dhnlich wie bei epileptischen Zustdnden vielleicht sogar &fter
gefunden werden. Aus naheliegenden Griinden (Eindeutigkeit der klini-
schen Diagnose in den meisten Fillen, schlechte Vertriglichkeit der
Liquorentnahme bei der m. S.) ist die Encephalographie bei diesen
Kranken im Verhiltnis zu anderen Leiden nur selten ausgefiihrt worden
und scheint mir auch nicht empfehlenswert.

In diesem Zusammenhange ist noch eine von Kdtter vor kurzem mitgeteilte
Beobachtung (Fall 2 seiner Arbeit) interessant. Es handelt sich um einen 14jahrigen
Schiller mit einem unklaren organischen Nervenleiden, welches nach der in der
Arbeit wiedergegebenen Krankengeschichte meines Erachtens an die Moglich-
keit der m. S. denken 1aBt. Kétter moéchte das neuropathologische Syndrom des
Kranken allerdings auf das durch die Encephalographie festgestellte, cystisch
erweiterte Cavum septi pellucidi zuriickfithren. Ich kann mich dieser Ansicht nicht
anschlieBen. Erstens ist die klinische Symptomatologie des Falles durch eine Cyste
des Septum pellucidum meines Erachtens nicht erklart und zweitens handelt es sich
um eine kommunizierende Septumcyste; wir haben aber bereits gesehen, daf ein
kommunizierendes Cavum septi pellucidi fiir krankhafte Symptome von seiten des
ZNS. nicht verantwortlich gemacht werden kann (s. S. 334).

Wir kommen also -— noch einmal kurz zusammengefafit — zu folgen-
der Beurteilung: Bei Kranken mit einem cystisch erweiterten Cavum
septi pellucidi und Cavum Vergae findet sich relativ oft ein neuro-
pathologisches Syndrom. Die Ursachen der neurologischen Abweichungen
lassen sich auf keine einheitliche Formel bringen, sondern sind sicher sehr
verschieden. Nur in Ausnahmeféillen diirften die Storungen eine direkte
Folge der raumbeschrinkenden Wirkung der Cyste selbst sein. Meistens
handelt es sich meines Erachtens um Folgen anderer Entwicklungs-
storungen am ZNS., welche sich im Gegensatz zu den MiBbildungen des
Septum pellucidum durch die Encephalographie nicht nachweisen zu
lassen brauchen; hier ist in erster Linie an ausgedehntere Anomalien der
Gehirnwindungen und GefiBe zu denken. Bei manchen Kranken kann
man den neurologischen Befund auch als Ausdruck einer Rudimentér-
oder Abortivform (Formes frustes) bekannterer Erbkrankheiten des
ZNS. (z. B. einer spastischen Spinalparalyse oder einer Friedreichschen
Ataxie usw.) auffassen. SchlieBlich diirfen wir auch nicht vergessen, dafl
einmal eine andere organische Nervenkrankheit, wie beispielsweise eine
m. 8., vorliegen kann.
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Zusammenfassung.

Ich bin mit meinen Untersuchungen zu Ende. An Hand des Schrift-
tums und an Hand von 7 eigenen klinischen Beobachtungen (6 Falle mit
angeborenen Cysten des Septum pellucidum, 1 Fall mit Fehlen des
Septum pellucidum) habe ich zu zeigen versucht, daBl sich die klinische
Bedeutung einer durch das Luftbild oder die Sektion nachgewiesenen
kongenitalen Mifbildung des Septum pellucidum bzw. Cavum Vergae
nur durch eine mehrdimensionale Betrachtungsweise erfassen 146t.
Kranke, bei welchen die Encephalographie Entwicklungsanomalien
(Cysten bzw. Defekte) des Septum pellucidum aufdeckt, leiden sehr
héufig an ausgeprigten zentralnervisen Krankheitsbildern. Nur in
jenen offenbar sehr seltenen Fillen, in welchen die Cyste eine ganz
ungewohnliche Ausdehnung erreicht hat, sind krankhafte Symptome
von seiten des ZNS. durch die Cyste selbst zu erwarten ; die MiSbildung
wirkt hier wie eine raumbeschrankende Erkrankung, d. h. wie ein cysti-
scher Hirntumor im Bereiche des Septum pellucidum. Gelegentlich diirfte
die Entwicklungsstorung auch einmal als Teilursache fiir die Manifestation
eines klinischen Syndroms (z. B. epileptischer Zustinde) bedeutungsvoll
werden. In der iiberwiegenden Mehrzahl der Fille bestehen aber keine
unmittelbaren wursichlichen Beziehungen zwischen den nur durch die
Encephalographie oder Ventrikulographie diagnostizierbaren MiBbildungen
des Septum pellucidum bzw. Cavum Vergae und einem psychiatrisch-
neurologischen Syndrome, da die Cysten meistens so klein sind, daf
unmittelbare kousale Zusammenhinge von vornherein mit Sicherheit
ausgeschlossen werden konnen. Aber auch hier geben uns die Rontgen-
befunde wertvolle Hinweise auf die eigentlichen Ursachen der jeweiligen
Erkrankung, da die Encephalogramme eindeutig zeigen, daB am ZNS.
Entwicklungsstorungen vorliegen. Die exakte Analyse des Ursachen-
komplexes, welcher den klinischen Erscheinungen zugrunde liegt, kann
im Einzelfalle unter Umsténden schwer sein. Bei unseren Bemiihungen,
die feineren kausalen Zusammenhinge zu ergriinden, diirfen wir uns
jedoch auf keinen Fall dazu verleiten lassen, klinisch belanglose Hirn-
anomalien — und das sind die meisten Cysten des Septum pellucidum
und Cavum Vergae — nur deshalb fiir schwere zentralnervise Krank-
heitsbilder verantwortlich machen zu wollen, weil sich die MiBbildung
durch die Encephalographie sehr gut darstellen 1iBt und daher bei der
klinischen Untersuchung besonders hervortritt.
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