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In jedem Falle einer Idiotie trachtet der Gehirnpathologe bei der
Untersuchung des Gehirnes in erster Linie zwei Fragen zu kléren. Die
erste Frage lautet, in welchen Verdnderungen 146t sich das histopatholo-
gische Substrat fiir den Tiefstand des Seelenlebens, fir die Einengung
des geistigen Horizontes wohl finden. In dieser Hinsicht muf} in vielen
Fiéllen zwischen der Schwere der Idiotie und dem Grad der in der Grof§-
hirnrinde nachweisbaren cytoarchitektonischen und =zellstrukturellen
Verdnderungen ein auffilliges MiBverhiltnis festgestellt werden. Die
Histopathologie der Idiotie beweist mit vielen Beispielen, da zwischen
dem klinischen Bild und dem anatomischen Substrat in der Nervenpatho-
logie kein geradliniger Zusammenhang besteht.

Die zweite ¥rage betrifft die Herkunft der der Idiotie zugrunde
liegenden histopathologischen Verdnderungen. Sehr oft handelt es sich
um exogene, infektiése oder traumatische bzw. vasculire Verinderungen
des Gehirnes, weniger um auf endogener Grundlage beruhenden Ent-
wicklungsabnormalitdten. Im folgenden werden wir ein Idiotengehirn
in den Hauptziigen bekannt machen, wo die Rindenverinderungen mit
einer speziellen umschriebenen Erkrankung des GefiBsystems in Zu-
sammenhang gebracht werden konnten.

Der Kranke wurde 1907 in die Psychiatrische Klinik eingeliefert. In der Familie
lag Geistesschwéche nicht vor. Beim Kranken liefen mit 6 Monaten, dann mit
11/, Jahren fieberhafteErkrankungen ab; er fing erst mit 8 Jahren zu sprechen an. Im
5. Lebensjahre lang dauernde fieberhafte Krankheit. Seither horte die geistige Ent-
wicklung auf, sogar das bereits erreichte Niveau schwand allmihlich wieder. Der
Kranke zeigte klinisch das Bild einer schweren Idiotie mit athetoiden Bewegungen,
das Sprachvermdgen erstreckte sich auch nur auf einige Worte. Den Kranken
iiberfithrten wir 1933 von der psychiatrischen Klinik in die staatliche Nerven- und
Geisteskrankenheilanstalt ,,Leopoldsfeld®, wo derselbe nach einigen Monaten starb.
Die Untersuchung des Gehirnes erwies folgende Ergebnisse: Gewicht 930 g, es
bewegte sich folglich fast an der untersten Grenze des Normalen. Die weichen Hirn-
héute waren iiberall leicht abziehbar, Verdickungen waren nirgends zu finden. In
dem &uBeren Liquorraum war keine grofere Liquormenge vorhanden. Die Gyri-
fikationsverhaltnisse der Gehirnoberflache zeigten auffallend wenig pathologische
Verinderungen, die wichtigeren Sulci und Gyri waren von normaler Breite und von
normalem Verlauf. Nur an zwei Stellen konnten typische mikrogyrische Gebiete
aufgefunden werden: in der occipitalen Gegend und in dem seitlich-unteren Teil des
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Temporallappens der linken Hirnhilfte. In der occipitalen Gegend ist auf einer
etwa kronengrofien Stelle eine verrukos mikrogyrische Oberfliche erkennbar.
An der Gehirnbasis, an den Hirnnerven, am Kleinhirn zeigt sich keinerlei makro-
skopische Verdnderung, dies letztere reicht etwas hinter den Occipitallappen zuriick.

Bei der histologischen Untersuchung zeigte die Gehirnrinde, von den
zwel erwihnten mikrogyrischen Gebieten abgesehen, intakte cytoarchi-
tektonische Verhéltnisse: die Verteilung der einzelnen Schichten, ihre
Breite, Nervenzellendichte, die Gestalt der Nervenzellen, ihre GroBe,
Placierungsform, feinere Struktur wies nur ganz ausnahmsweise leichte
Abweichungen auf (dieselben iibertrafen aber niemals den Grad der in
jedem Gehirn feststellbaren individualen- Abweichungen). In den mikro-
gyrischen Gebieten ist die Rindenstruktur auf das schwerste gestdrt: die
cytoa- chitektonische Einordnung verschwand vollkommen, die einzelnen
Schichten sind nicht voneinander zu trennen, die Zahl der Nervenzellen
nahm in groBem Mafle ab, auf einzelnen groBen Gebieten sind Nerven-
zellen iiberhaupt nicht zu finden. Die Mikroglia- wie auch die Makro-
gliazellen hatten sich méafBig vermehrt, jedoch steht diese Hyperplasie
nicht im Verhiltnis zu dem Grad der Destruktion, welche - Umstand darauf
hinweist, dafl nicht nur die Nervenzellen infolge der krankheitserregenden
Einwirkung litten, sondern auch der Gliaapparat ergriffen wurde. Die vor-
handenen Gliazellen sind zumeist von normaler GréSe, sind nicht hyper-
trophisch, lediglich die um die Gefifie befindlichen Makrogliaendplétt-
chen zeigen stellenweise Anschwellungen. Auch die Myeloarchitektonik
ist in diesen mikrogyrischen Gebieten auf das schwerste gestdrt. Die Zahl
der Markfasern nahm stark ab, die erhaltenen zeigen auch ganz unregel-
mifigen Verlauf. Abbauprodukte sind — bei Scharlach und Sudanfirbung
— nur ganz verstreut vorzufinden, hauptséchlich in Mikrogliazellen ein-
geschlossen, weniger in den adventitiellen Spalten der Gefale in langgezo-
genen lipoidtragenden Abbauzellen (sog. fixer Abbautyp).

AuBerordentlich interessante Verédnderungen zeigen nunmehr in den
erwihnten mikrogyrischen Gebieten und in deren Nachbarschaft die Rin-
dengefifie; ich mdchte schon hier erwihnen, daBl die Gefale der Héute
und der Marksubstanz von diesen Verdnderungen verschont blieben.
Schon bei schwacher VergroBerung hebt sich die Zeichnung der Gefilie
auffallend deutlich hervor, das Gebiet sieht fast aus wie ein kiinstlich
injiziertes GefdBpriaparat. An Hand vergleichender Untersuchungen
konnte festgestellt werden, dall es sich nicht um eine Vermehrung von
GefiBlen, sondern lediglich um ein stirkeres Hervortreten der vorhan-
denen Gefife handelt (Abb. 1). Bei stirkerer VergroBerung stellt sich
dann heraus, dafi das Wesen der Gefiwandverdnderung in der ungewdhn-
lich starken faserigen Verdickung des adventitiellen Bindegewebes gegeben
ist (Abb. 2): fast wie eine massige Hiille umgibt das adventitielle Binde-
gewebe die GefiBe. Thrombotisierenden, obliterierenden Prozessen, endo-
thelialen Wucherungen kann nirgends begegnet werden. Die Destruktion
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des Nervenparenchyms ist also keine Folge des Verschlusses des
GefafBlumens, sondern wahrscheinlich hat die Ernidhrung der Nerven-

Abb. 1. Perdrau-Priparat, zeigt die auBergewdhnliche Wandverdickung der GefaBe bei
schwacher VergroBerung. 40mal.

Abb. 2. Perdrau-Priparat, bei starkerer VergréBerung (400mal). Es ist gut zu beobachten,
daB die Verdickung durch eine Vermehrung der Adventitialfasern zustande gekommen ist.

substanz durch das Makrogliasystem infolge der Verdickung der Adventitia
gelitten; darauf weist auch die schon erwihnte Beobachtung hin, daB die
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gefafumgebenden Makrogliazellen stellenweise eine ausgeprigte Hyper-
trophie aufweisen. Die Membrana elastica interna wie auch die Media
erwies sich sogar in den mit sehr dicker Adventitiahiille umgebenen
Gefifien als intakt. An den nach Perdrau verfertigten Priparaten 148t sich
feststellen, daf die Verdickung der Adventitia durch die enorme Zunahme
der Bindegewebsfasern entstanden ist. Diese vermehrten Bindegewebs-
fasern geben die fiir Kollagen charakteristische Farbungsreaktion, dem-
gegeniiber blieben die fiir Hyalin, Kolloid, weiterhin fiir die mukoide
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Abb. 3. Die Corpora amylacea bei stéirkerer VergroBerung.

Degeneration (Schultze) der Gefille typische Reaktionen negativ. Dieser
Umstand ist insofern betonenswert, als das Bild sonst, besonders bei
schwacher VergroBerung, den Verdnderungen bei hyaliner oder kolloider,
bzw. mukoider Degeneration der Gehirngefale dhnlich sieht. Zwischen
den Bindegewebsiasern konnte eine Ansammlung irgendwelcher Substan-
zen nicht beobachtet werden. In dem ganzen krankhaft verdnderten
Gebiet befindet sich die oben beschriebene Gefaffwandverdnderung unge-
fahr in demselben Stadium, nur quantitative Unterschiede konnten
beobachtet werden. Aus diesem Grunde lafit sich iiber die Entstehung
kein sicheres Urteil gewinnen.

In der histopathologischen Literatur des Nervensystems konnten wir
weder bei der Beschreibung von Idiotengehirnen noch bei der histopatholo-
gischen Charakterisierung sonstiger krankhafter Vorgidnge am Gehirn den
beschriebenen GefdBwandverdnderungen &hnliche histologische Bilder
auffinden. So erwihnt z. B. Schob, der vielleicht die gréBten Erfahrungen
auf dem Gebiete der Histopathologie der Idiotie und der Entwicklungs-
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storungen besitzt, in seiner die Histopathologie der Idiotie behandelnden
Monographie auch nichts von einigermafBen dhnlichen GefdBwanderkran-
kungen. Auch in der uns zur Verfiigung stehenden allgemeinen histo-
pathologischen Literatur fanden wir keine Erwahnung der obigen Gefal3-
wandverdnderungen.

Noch eine histologische Besonderheit besitzt unser Fall. In der Rinde
der mikrogyrischen Gebiete, bedeutend weniger in der Marksubstanz,
waren enorme Mengen von Corpora amylacea vorhanden (Abb. 3). Die
Corpora amylacea sind von verschiedener Grofle, zumeist schichtenmiBiger
Struktur und zeigen stellenweise eine ausgesprochene perivasculire Ver-
teilung. Diese Corpora amylacea konnen aller Wahrscheinlichkeit nach
als Degenerationsprodukte infolge eines raschen Zerfalls der Nerven-
substanz angesehen werden.

Betreffs des Entstehungszeitpunktes, der sog. Terminationsperiode
der beschriebenen Verinderungen miissen wir es fiir wahrscheinlich halten,
daf der krankhafte Vorgang ziemlich spit, frithestens zwischen dem ersten
und zweiten Lebensjahr abgelaufen ist. Dafiir spricht auch der Umstand,
daB in der GroShirnrinde keinerlei cytoarchitektonische Stérungen nach-
weisbar waren.

Zusammenfassung,

Im Gehirn eines Idioten war in der Occipitalrinde an einer umschrie-
benen Stelle eine eigenartige Gefawandverinderung anzutreffen, welche
in einer enormen Vermehrung der Adventitialfasern bestand.



