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I. Anatomischer Teil.

Daf8 menschliche Wesen ohne Grofhirn leben kénnen, ist eine be-
kannte, aber immer wieder iiberraschende Tatsache, die eine Fiille von
Problemen in sich birgt. Die ausfithrliche Mitteilung von zwei Fallen
erscheint uns um so mehr gerechtfertigt, als die hier vorliegende Sonder-
form der GroBhirnlosigkeit, die Hydranencephalie, obwohl sie schon
1835 von Cruveilhier (als ,, Anencéphalie hydrocéphalique®) entdeckt
wurde und obwohl sie keineswegs besonders selten sein diirfte, noch
wenig erforscht ist. Besser bekannt ist eine andere Form der Anencepha-
lie, der Kritenkopf, insbesondere durch den von . Gamper anatomisch
und klinisch beschriebenen Standardfall. Beim Krotenkopf ist die
GehirnmiBbildung schon zu Lebzeiten erkennbar an einem Defekt des
Schédels in der Mittellinie, aus dem die sog. Area cerebro-vasculosa
herausragt. Bei der Hydranencephalie dagegen ist das Grofhirn durch
eine grofle, mit Fliissighkeit gefiillte Blase ersetzt (weswegen auch von
»,Blasenhirn® gesprochen wird), okne daf der Schidel eine auf die Gehirn.-
mif3bildung hinweisende Anomalie hat. Da das Fehlen des GroBhirns
beim Saugling nicht die nach den Erfahrungen der allgemeinen Neuro-
pathologie zu erwartenden schweren Ausfallserscheinungen nach sich
zieht, ist bei der Hydranencephalie — wie in unserem ersten Fall —
bei der Sektion oft die Uberraschung groB, wenn man nach Eréffnung
des normalen Schédels und der anliegenden diinnen Blasenwand und
nach Abfliefen der Flissigkeit den leeren Schidelgrund oder nur miB-
bildete Reste der Stammganglien vor sich sieht. '

Anderemale — so bei unserem zweiten Fall — ist infolge einer sekundér
hinzutretenden VergrsBerung des Schidelumfanges klinisch die Diagnose
auf Hydrocephalus internus gestellt worden. Auch anatomisch wird
die Hydranencephalie ofters mit der Hydrocephalie verwechselt. Man

! GroBhirn = Endhirn 4 Zwischenhirn. Das Mittelhirn gehért bereits zum
tieferen Hirnstamm.
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hat sogar versucht, die Hydranencephalie als Folgezustand eines Hydro-
cephalus aufzufassen. Wir haben deshalb die Blasenwandung, die bisher
wenig beachtet worden ist, eingehend untersucht und mit dem diinnen
Hirnmantel bei hochgradiger Hydrocephalie verglichen, wobei grund-
sitzliche Unterschiede zutage traten. Wesentliche Unterschiede ergeben
sich ferner beim Vergleich der Blasenwand mit Restzustinden nach
Zerstorungsprozessen im Gehirn Erwachsener. Dagegen findet die An-
nahme eines Zerstdrungsprozesses in der Eniwicklungszeit eine Stiitze
beim Vergleich mit den Ergebnissen von Experimenten an neugeborenen
Tieren. Diese lehren, daB das unreife nervose Gewebe bis auf gewisse
charakteristisch gebaute ,,Gliasiume*, die den Rindenresten bei der
Hydranencephalie sehr shnlich sehen, spurlos und ohne Hinterlassung
von Vernarbungserscheinungen abschmelzen kann (,,besondere Reaktions-
weise des unreifen Nervengewebes mach Spatz). Hier ergeben sich
Parallelen mit gewissen porencephalen Defekizustinden des Kinderhirns,
von denen sich das Blasenhirn nur durch die enorme Ausdehnung des
Defektes unterscheidet: Durch die Anpahme einer Aplasie kann die
Hydranencephalie auf keinen Fall erklért werden.

Schwieriger noch als die Pathogenese ist das Problem der Atiologie
des zur Hydranencephalie fithrenden Zerstorungsprozesses. Da wir in
der Regel nur Endzusténde sehen, lassen sich itber die Verursachung
nur Vermutungen aufstellen.

Weiterhin tauchen bei der Hydranencephalie auch alle jene Pro-
bleme auf, die mit der GroBhirnlosigkeit im allgemeinen zusammen-
hingen. Dahin gehoren zundchst die anatomischen Fragen, welche
das Verhalten des Resthirns betreffen, die Degeneration von Leitungs-
bahnen, das Abhéngigkeitsverhiltnis der Zentren untereinander u. a. m.
(Unser erster Fall ist in dieser Hingicht von Weisschedel vorbearbeitet
worden.) Von groBter Wichtigkeit ist die GroBShirnlosigkeit fiir prin-
zipielle Fragen der Physiologie des Gehirns. Es geniigt, auf Gampers
Beobachtungen hinzuweisen und auf die Vergleichsméglichkeiten mit
den Ergebnissen der Tierversuche von Magnus und seiner Schule iiber
die autonome Leistungsfihigkeit bestimmter Hirnreste. — Xine Tr-
fahrung endlich wiederholt sich bei allen groBhirnlosen Kindern: man
ist immer wieder erstaunt dariiber, mit welchem geringen Hirnrest ein
menschliches Neugeborenes verhdltnismdfig lange Zeit am Leben bletben und
verhaltnismafig viele und verwickelte Leistungen wollbringen kann. Hier
besteht eim grundsdtzlicher Unterschied gegeniiber der Newropathologie des
erwachsenen Menschen, bei dem derartig ausgedehnte Hirndefekte mit dem
Leben, sei es auch nwr fiir kurze Zeit, iiberhaupt nicht vereinbar wiren. Es
gibt auch in physiologischer Hinsicht Besonderheiten der Reaktionsweise,
wenn eine Schidigung das Zentralorgan im unreifen Zustande betroffen
hat. Obwohl eine echte Regeneration kaum vorkommt, sind die Moglich-
keiten der Plastizitdt, des Funktionswandels und der Ubernahme von
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Leistungen durch erhaltengebliebene Teile des Zentralnervensystems
weit groBer als beim Erwachsenen. Auf diese Fragen werden wir bei
der Besprechung unserer Fille noch zuriickkommen. Dem Beispiel
Gampers folgend werden wir vom anatomischen Befund ausgehen, um
sodann in einem II. Teil iber die klinischen Beobachtungen zu berichten
und auf Fragen der Pathogenese, Atiologie und Physiologie einzugehen.

Schrifttum.

Das Schrifttum iiber die Hydranencephalie ist schwer zu iiberblicken, weil die
Nomenklatur nicht einheitlich ist. Neben dem von Cruwveilhier geprigten Namen
Hydranencephalie findet man die Bezeichnungen Rindenblasensporencephalie
(Fischer), Sonderform der Porencephalie (Heschl), Polyporencephalie (Brocher),
unentwickeltes GroBhirn bei ausgebildetem Schéidel (Breschet, Ilberg) u.a. m.
Mehrere Fille sind, wie gesagt, filschlich als Hydrocephalie bezeichnet und be-
schrieben worden. Die mangelhafte Einheitlichkeit in der Benennung, die zum Teil
dubere Griinde hat, zum Teil aber auf die abweichenden Ansichten iiber die Patho-
genese zuriickzufiihren ist, macht es verstdndlich, dafl in keiner Arbeit der neueren
Zeit annihernd vollstéindige Literaturangaben enthalten sind. Wir haben ums
deshalb bemiiht, eine miglichst vollstindige Ubersicht iiber das sehr zerstreute und teil-
weise schwer zugdingliche Schrifttum zu geben, sind uns aber bewuflt, daB auch uns
infolge der erwdhnten Schwierigkeiten der eine oder der andere Fall entgangen
sein mag.

Die erste eingehende Beschreibung und Abbildung der Hydranencephalie ist
in der berihmten ,,Anatomie pathologique® von Cruwveilhier zu finden (1835).
Allerdings hat schon Breschet im Jahre 1823 in einer Mitteilung iiber unvollstandige
Hirnentwicklung bei Neugeborenen das Gehirn eines im Alter von wenigen Tagen
verstorbenen Midchens beschrieben, bei dem zweifellos eine Hydranencephalie
vorlag. Aber erst Cruveilhier hat das anatomische Bild in allen Einzelheiten richtig
gesehen und hat als Erster zur Pathogenese Stellung genommen. Von den insgesamt
drei Beobachtungen, iiber die Cruveilhier berichtete, werden zwei unter den fetalen
Hydrocephalien und eine unter den verschiedenen Formen der Mikrocephalie
abgehandelt. Der meisterhaften Beschreibung und Deutung des makroskopischen
Bildes ist auch bei dem heutigen Stande der Forschung nur wenig hinzuzufiigen.
Die vorsichtig geduBerten Vermutungen iiber die Pathogenese gehen ebenfalls
schon in der Richtung, in der man auch spéter die Losung dieses Problems gesucht
hat. Die 2 ersten Beobachtungen von Cruveilhier hetrafen tot geborene Kinder
mit mikrocephalen Schédeln. In einem Falle waren noch einige deformierte,
knorpelharte Windungen an der Basis, die verhirteten braun verfirbten Stamm-
ganglien und der caudal davon gelegene Hirnstamm erhalten. Bei dem anderen
fehlte nicht nur das ganze GroBhirn, sondern auch Briicke und Kleinhirn; alles
war ersetzt durch eine mit Fliissigkeit gefiillte Blase. Ein so ausgedehnter Defeks
des Gehirns ist bei der Hydranencephalie hisher unseres Wissens nicht mehr be-
schrieben worden. Bei dem dritten Fall von Cruveilhier lag im Gegensatz zu den
erst genannten eine betrichtliche Vergrofierung des Schidelvolumens vor; er
betrifft einen idiotisch aussehenden Knaben (Findelkind !), der ein Lebensalter von
9 Monaten erreichte. Wihrend des Lebens hatte er mit kontrakturierten Gliedern
dagelegen, hatte meist geschlafen und zwischendurch oft laut aufgeschrieen; auf
die leisesten Gerdusche reagierte er mit Schreien. Mit den meist nach unten ge-
richteten Augen hatte er niemals einen Gegenstand fixiert. Er war schlieBlich an
einer interkurrenten Krankheit zugrunde gegangen. Bei Eroffnung des Schidels
sah man in eine groBe, mit Fliissigkeit gefiillte Hohle hinein. Vom Gehirn waren
lediglich Teile des Temporal- und Occipitallappens ,die Stammganglien, die Plexus,
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Fornix, Corpora mamillaria, Hirnschenkel und der caudale Hirnstamm mit dem
auffallend stark entwickelten Kleinhirn zu sehen (Abb. 19a, S.34). Als charak-
teristisch fiir die Hydranencephalie bezeichnete Cruveilhier die zarte, das Schadel-
innere auskleidende Membran und benannte sie treffend als ,,Hirnmembran‘
(Membrane cérébrale). Die Verhirtung und braunliche Verfarbung der Oberfliche
des Resthirns und die oft auch gelb-bréunliche Farbe der Membran wurde von
Cruveilhier mit dem Aussehen apoplektischer Hohlen verglichen. Er folgerte daraus,
daf} sich ein schwerer krankhafter Prozef3 abgespielt haben miisse, der zur Ausbildung
des riesigen Hirndefektes gefihrt habe. Er hob besonders hervor, dafi das Ausmaf
des Hirndefektes von der Grofle des Schidels und der darin enthaltenen Fliissigheits-
menge unabhingty sei, und daf er die ausgeprdgiesten, Hirndefekte gerade bei Mikro-
cephalen gesehen habe. Die Fliissigheitsansammiung sei sekunddr bedingt und habe
lediglich den Zweck, den durch Zerstorung des Gehirns entstandenen leeren Raum
auszufillen. Bei der Besprechung der Hydranencephalie streifte Cruveilhier bereits
das modern anmutende physiologische Problem der funktionellen Ausgleichs-
méglichkeiten bei derartigen in der Fetalzeit entstandenen Hirndefekten, — 1836
erwihnte Andral in seiner Vorlesung iiber die Krankheiten des Nervensystems
ein von Beclard beobachtetes, im Alter von 5 Tagen verstorbenes Kind mit normal
gebildetem Schidel, dem sowohl das GroBhirn als auch das Kleinhirn vollstandig
fehlte. Statt dessen fand sich eine mit Fliissigkeit gefilllte Membran. — Im Jahre
1868 berichtete Heschl ausfithrlich iiber einen ,,scheintot* geborenen, nach 2 Tagen
verstorbenen hydranencephalen Knaben. In diesem Falle warén basale Reste der
Occipitallappen, einige Inseln aus dem Temporallappen, der Gyrus cinguli und der
Hirnstamm von den Corpora striata abwirts erhalten. Heschl nahm zum ersten Mal
eine histologische Untersuchung vor und fand sowohl an der Oberfliche der mit
feinen Zotten bedeckten, gelblich gefirbten Hirnrudimente als auch an der Innen-
flache der Pia ,,in Fettdegeneration begriffene Hirnsubstanz. Das Kleinhirn war
Kleiner als gewdhnlich, sonst aber ebenso wie die Nerven an der Hirnbasis normal.
In den Hirnhauten war der Mangel aller mit dem freien Auge sichtbaren Gefifle
eklatant. Heschl faBte die Hydranencephalie als Sonderform der Porencephalie
auf wnd lehnte mit eingehender Begriindung die fetale Hydrocephalie als Ursache
sowobl fiir die Hydranencephalie als auch fiir die Porencephalie im engeren Sinne
ab. Auch er war der Ansicht, da8 eine fetale Krankheit bestanden haben miisse,
die einen Schwund des bereits angelegten Gehirng bewirkt habe. Er hielt es fiir
wahrscheinlich, daB der Schwund der Gefifle in beiden Hemisphéren frither be-
gonnen habe als die Riickbildung der Hirnsubstanz und daB er, ebenso wie die
Embolie im Extrauterinleben, die Ursache derartiger Hirndefekte sei. Beim Ver-
gleich mit extrauterin vorkommenden Erweichungsherden stellte Heschl bereits
fest, daBl zu dem iiblichen Bilde der Erweichung nur das dabei stets erhaltene
bindegewehige Maschenwerk fehle. — Kine weitere Beobachtung stammt von
Klebs (1876). Bei einem Kind, das ein Alter von 12 Tagen erreichte, hatte der
Schiidel einen normalen Umfang, war aber auffallend lang und schmal. Das Innere
war mit klarer, blaBgelber Fliissigkeit erfiillt. An der Basis lagen Reste der Stamm-
ganglien mit dem Foramen Monroi. Klebs brachte zum ersten Mal eine Zeichnung
von dem groben histologischen Aufbau der aus Dura, weichen Hauten und schwer
veranderter Hirnsubstanz bestehenden Membran, die in diesem Falle eine matt-
weiBle Farbung zeigte und von spirlichen GefaBasten durchzogen war. Statt der
Carotis interna der rechten Seite zweigten mehrere kleine GefaBle vom Haupt-
stamm ab, dagegen war die linke Carotis interna etwas dicker. In diesem Falle
hatte die Mutter bis zur Geburt schwerste kérperliche Diensthotenarbeit verrichtet.
Die Geburt verlief rechtzeitig und komplikationslos. Das Kind, das im Alter von
8 Tagen in einer Findelanstalt aufgenommen wurde, saugte und schrie, fiel aber
in den letzten Tagen durch anhaltende Schlafsucht und durch nicht zu beein.
flussende Untertemperaturen, die zwischen 32,6° und 33,8° schwankten, auf. Da
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eine ringformige Druckfurche am Schédel bestand, nahm Klebs an, dal durch
intrauterinen Druck auf den Schédel Zirkulationsstérungen und eine sekundére
Atrophie des Gehirns erzeugt worden selen. — Auch zwei kurze Mitteilungen von
Heénoch (1878 und 1889), die unter dem Titel ,,Hydrocephalus chronicus mit fast
ginzlichem Schwund der Hemisphiren des grofen Gehirns® versffentlicht wurden,
beziehen sich auf hydranencephale Kinder. Im ersten Falle handelte es sich um
ein 3 Monate altes Mddchen, mit vergroBertem Kopfumfang, das wahrend des
Lebens in seinem Verhalten angeblich nicht von dem eines gesunden Kindes ab-
gewichen war. Am Grunde der mit Fliissigkeit gefilllten Hohle sah man einen
basalen Hirnrest, der den Stammganglien zu entsprechen schien. Der darunter-
liegende Hirnstamm, das Kleinhirn, die Hirnnerven und die GefédBe waren intakt.
Auch das zweite hydranencephale Wesen, das ein Alter von 3/, Monaten erreichte,
zeigte nur insofern einen Unterschied gegeniiber normalen Siuglingen, als die
Spuren der erwachenden geistigen Tétigkeit fehlten. Als besonders wichtig hob
Henoch, die véllig ungestorte Motilitat bei Fehlen der Pyramidenbahnen hervor.
Er sah darin eine Bestitigung der Ansicht von Solimann, daBl simtliche Aktionen
der Neugeborenen nicht willkiirliche, sondern reflektorische seien. Makroskopisch
war der zweite Fall dem ersten sehr dhnlich. — Kundrof brachte in seiner Mono-
graphie iiber ,,Die Porencephalie’ eine kurze makroskopische Beschreibung zweier
weiterer Falle von Hydranencephalie. Der erste (Fall 30) betraf ein mehrere Monate
altes Kind mit stark vergroBertem Schadel. Die Sichel war in ihrer unteren Hilfte
s flordiinn® und stellenweise gitterférmig durchbrochen. Die GroBhirnhemisphiren
waren bis auf den weichen Hirnhduten anliegende geringe Reste und bis auf die
Basis des rechten Occipitallappens vollstindig geschwunden. An der Basis sah
man Reste der Stammganglien. Der zweite Fall (Fall 39) stammte aus dem Wiener
Pathologischen Museum und war schon von Rokitansky beschrieben worden. Auch
hier war der Schédel vergroBert. Das Hirnpriparat, das neben den Basalganglien
die Plexus und die basalen Flachen der Hinterhauptslappen erkennen lieB, glich
vollkommen einem der Fille von Cruveilhier. Auch Kundrat betonte die grund-
siitzliche Ubereinstimmung mit den weniger ausgedehnten porencephalen Defekten.
Er faBte den Schwund der Hirnsubstanz als Erweichung durch Anédmie auf und
legte der gleichzeitigen Einwirkung des mit dem Hydrocephalus einhergehenden
erhohten Innendruckes eine gewisse Bedeutung fiir die grofie Ausdehnung des
Defektes bei. — Zu erwihnen ist hier auch eine kurze Mitteilung von Grawitz:
Ausgetragener Knabe mit Geburtsgewicht von 2360 g und Kopfumfang von 28 cm.
Konnte nicht richtig schreien, nicht saugen und hatte Beugekontrakturen und
klonische Zuckungen in denr Armen. Exitus letalis am ersten Tage. Es bestand
eine Skaphycephalie. Das Schadelinnere war von blutiger Flissigkeit erfiillt, die
Sichel fehlte. Die linke Hemisphire war in einen diinnwandigen Sack verwandelt
und lieB nur in der Frontalgegend hirnihnliche Substanz erkennen. Von der rechten
Hemisphére war nur noch der Schlifenlappen leidlich ausgebildet, sonst war der
Befund wie links. Erhalten waren Rudimente des Balkens, des Fornix und der
vorderen Commissur. Statt der Riechnerven fanden sich hohle' Ausstillpungen.
Die iibrigen Hirnnerven waren normal. Kleinhirn verkiimmert. Vierhiigel sehr
klein. Von der Substantia nigra nichts zu erkennen. Obwohl Grawitz von einer
MiBbildung der Dura und des GroBhirns (zwischen Periost und Dura fand sich
ein mit blutiger Fliissigkeit gefilllter Sack) und einer primédren Aplasie des GroBhirns
mit sekundirem Hydrocephalus spricht, gehért auch dieser Fall zweifellos zur
Hydranencephalie. — Der 8monatige, kurz nach der Geburt gestorbene weibliche
Fetus, iiber den Schdffer berichtet, zeigte einen fast so ausgedehnten Hirndefekt
wie einer der.Fille Cruveilhiers. Auch hier fehlte neben den GroBhirnhemisphiren
das Kleinhirn. Man sah am Schidelgrunde Reste der Stammganglien und basale
hintere Windungsreste. Schiffer fand ebenso wie Heschl eine auffallende Blut-
armut der weichen Haute. Er fand die Hirnrudimente glatt und nicht etwa von
Archiv fiir Psychiatrie, Bd, 117. 1a
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rauher, zerfressener Oberfliche. Der Schidel war kleiner, als dem Entwicklungs-
alter und dem iibrigen kérperlichen Entwicklungszustande entsprach. Auf Schdiffers
Theorie, derzufolge die Hydranencephalien auf SchidelmiBbildungen zuriickzu-
fithren sind, soll hier nicht eingegangen werden, da sie durch spitere Forschungen
langst widerlegt ist. — Zweifellos handelte es sich auch in dem 1899 von Zappert
und Hitschmann als Hydromikrocephalie bezeichneten Fall um eine Hydran-
encephalie. Sie sahen darin kein vom echten Hydrocephalus grundsitzlich ver-
schiedenes Krankheitsbild und fithrten die Zerstérung der Hirnsubstanz auf den
Druck, den die in den Hirnhohlen eingeschlossene Fliissigkeit auf die Ventrikel-
wandungen ausgeiibt hatte, zurick. Da jedoch alle nachweisbaren Druckerschei-
nungen fehlten, nahmen sie zur Erklirung an, dall die Wasseransammlung schon
in einer Zeit erfolgt sei, in der sich die Hirnrinde noch im Stadium der ersten Ent-
wicklung befunden habe. Das Kind hatte wihrend des Lebens keine auffallenden
Erscheinungen geboten, war jedenfalls imstande gewesen, zu saugen, zu wimmern
und willkiirliche Bewegungen auszufithren und ging im Alter von 11 Tagen an
Lebensschwiiche und einer Lungenatelektase zugrunde. Der Schidel war bis auf
eine leichte Asymmetrie normal. Das Resthirn endete kolbig in H6he der vorderen
Vierhiigel, der caudale Hirnstamm war bis auf sekundére Verdnderungen, mangel-
hafte Markscheidenentwicklung in den Hinterstringen des Halsmarkes, konse-
kutive Minderentwicklung der Gollschen Kerne und Heterotopien im Lendenmark
normal gebaut. Die Carotis interna war beiderseits vorhanden, aber in ihrem ganzen
Verlaufe diinner als gewohnlich, Die A. ophthalmica war dagegen in ihrem Abgang
so dick wie die Carotis selbst. Circulus Willisii, A. corp. callos. und A. foss. Sylv.
fehlten. Statt des GroBhirns enthielt der Schidel etwa 350 cem gelblicher Fliissigkeit,
die von einer der Innenfliche der Dura anliegenden, gefaBireichen Membran um-
schlossen war. An der Innenfliche der Membran sah man kriimelige, grau-gelbliche
Massen. Nach dem mikroskopischen Befunde bestand die Membran aus den weichen
Hirnhiuten, einer darunterliegenden Schicht mit zahlreichen kleinen Zellen und
mit Elementen vom. Aussehen deformierter Ganglienzellen und einer schmalen
Innenschicht mit kleinen Zellen ohne eingestreute Ganglienzellen. Die beiden
inneren Schichten der Membran hielten die Verff. fiir verkiimmerte Hirnrinde mit
einem Saum verkiimmerter Marksubstanz. — Im Jahre 1900 wurde von Israel in der
Berliner Medizinischen Gesellschaft ein Kind mit angeborenem Mangel der Grofi- -
hirnhemisphiren bei normal ausgebildetem Schideldach demonstriert. Das Kind
war im Alter von 4 Tagen unter Suffokationserscheinungen zugrunde gegangen.
Die Reste der Stainmganglien und das Kleinhirn bildeten den Gesamthestand der
Hirnmasse. Das Schiadelinnere enthielt rétliche Flissigkeit. Von der Arachnoidea
und den GroBhirnhemisphiren waren nur noch éinige strangférmige, mit hirsekorn-
groBen glitsen Knotchen besetzte Reste nachzuweisen. Wir méchten annehmen,
daB es sich dabei um die charakteristische, aus den weichen Hirnhduten und Hirn-
resten bestehende Blase handelt, die bei der Sektion zerrissen worden war. Der
Autor fiihrte die Abweichung auf entziindliche Vorginge zwischen dém 3. und
5. Fetalmonat gzuriick. — Durante beschrieb ein hydranencephales Monstrum, das
20 Tage alt geworden ist. Bei diesem bestand von Geburt an eine leichte Schidel-
vergroBerung. In der Folgezeit verkleinerte sich der Kopfumfang wieder. Das:
Kind reagierte auf Beriithrungsreize, hatte keine Lahmungen, keine Kontrakturen
und, abgesehen von gelegentlichen nystaktischen Oszillationen, keine Krampi-
erscheinungen. Nahrungsaufnahme und Ausscheidung waren normal. Die vege-
tativen Funktionen schienen bis auf eine ungeklirte stindige Gewichtsabnahme
ungestért. Auffallend war eine vollkommene Aphonie, die wohl mit einer Blutung
in der Gegend des Calamus scriptorius zusammenhing. Der Tod erfolgte plotzlich
nach einer Streptokokkenphlegmone am Hals. Das GroBhirn war bis zu den
Hirnschenkeln einschlieBlich geschwunden und wurde durch eine bréunliche Flussig-
keit im Schidelinnern ersetzt. Die zarte, graue, das Schidelinnere auskleidende
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Membran enthielt reichlich Blutpigment und teils durchgingige, teils obliterierte
Gefille, die stellenweise von periarteriitischen Zellansammlungen umsiumt waren.
In der Umgebung des Blutergusses in der Medulla fanden sich perivaskuldre In-
filtrate, die Durante entweder mit der Streptokokkeninfektion oder mit einer Reizung
infolge der Abbauprodukte bei dem Zerstorungsproze in Zusammenhang brachte. —
Bei einem von Ilberg publizierten Fall, der ein 6 Tage altes, hydranencephales
Midchen betraf, wurden syphilitische Verinderungen an Leber und Milz und
Rundzelleninfiltrate in den Riickenmarkshauten festgestellt. Im Gegensatz zu
den meisten anderen Fillen war hier keine Doppelblase, sondern eine unpaare,
nur durch eine seichte, sagittal verlaufende Rinne eingekerbte Blase vorhanden,
die Falx fehlte. An der Basis fanden sich einige Windungsreste und das verkiimmerte
Zwischenhirn. Die caudal davon liegenden Hirnteile waren erhalten und, soweit
sie nicht durch das Fehlen des GroBhirns sekundar verindert waren, normal ent-
wickelt. Nur fiel auf, daB die rechte Kleinhirnhilfte ebenso wie die Verbindungs-
arme des rechten Kleinhirns groBer waren als links. Bei der mikroskopischen Unter-
suchung der Blasenwand fanden sich in Reijh und Glied stehende kleine Ganglien-
zellen, in den besser erhaltenen Bezirken auch einzelne markhaltige Nervenfasern
und lebhaft gwucherte Glia. An den GeféBen waren keine Verinderungen fest-
zustellen. Ilberg meinte, daB die von ihm gefundene Hypoplasie der Nebennieren
durch den Ausfall der hamodynamischen Nebennierenwirkung das Gehirn in der
Entwicklung geschadigt haben konnte. Wichtiger als diese sehr umstrittene Hypo-
these scheint uns fiir die Atiologie die Feststellung einer kongenitalen Lues zu sein.
Zwei weitere Félle von Hydranencephalie wurden von Kluge und von Kroph be-
schrieben. Der erste nur makroskopisch dargestellte Fall betraf eine infolge Nabel-
schnurvorfall und intrauteriner Asphyxie tot geborene minnliche Frucht von
normalem Korpergewicht, normaler GroBe und normalem Schidelumfang. Bei
Eroffoung des Schidels hot sich das fiir die Hydranencephalie charakteristische
Bild der leeren, von klarer, gelblicher Flissigkeit erfillten Schidelhshle, an deren
Grunde Reste der Stammganglien und dahinter zwei S-férmige gekriimmte Wiilste
zu sehen waren. Im zweiten Fall handelte es sich um ein normal geborenes, reifes
Madchen mit normalen KérpermaBen, das mit 21 Tagen ad exitum kam. In den
letzten Tagen hestand eine Melaena neonatorum, die zur unmittelbaren Todes-
ursache wurde. AuBerdem fand sich bei der Sektion eine himorrhagische Broncho-
pneumonie. An klinischen Symptomen wurden Nystagmus, Strabismus, klonische
Zuckungen in der Kinnmuskulatur, seltene klonische Zuckungen und Beuge-
kontrakturen in den Armen, sowie vor dem Tode Untertemperaturen beobachtet.
In diesem Falle war die Zerstorung des GroBhirns nicht so vollstindig wie in
typischen Fillen von Hydranencephalie. Obgleich Kluge selbst jhn ohne Ein-
schrinkung zur Hydranencephalie rechnet, méchten wir ihm eine Mittelstellung
zwischen der Hydranencephalie und der Porencephalie einrdumen. Das Schédel-
innere war von einem feinmaschigen Netzwerk braunlicher Fibrinfiden erfiillt,
aus dem eine klare, braunliche Fliissigkeit herausquoll. Die Dura war von Hamor-
rhagien durchsetzt und grenzte an eine lehmfarbene, leicht zerreiBliche Membran.
Die Hirnreste bestanden aus einer Doppelblase. Von der Zerstérung war in beson-
derem Mafle das Stirnhirn betroffen, Schlifen- und Hinterhauptslappen sowie das
Ammonshorn mit dem Unterhorn und dem Plexus choreoideus waren besser erhalten.
Wabrend sich rechts typische Verhaltnisse fanden, lag links ein cystenartig ab-
geschlossener Arachnoidealsack vor, der durch Berstung der linken hydrocephali-
schen ,,Hemispharenblase®, durch Umstillpung der RiBrinder und durch deren
erneute Verwachsung entstanden sein soll. Im Gegensatz zu den anderen Fillen
von Hydranencephalic waren hier Hirnwindungen, zum Teil mikrogyrisch ver-
dndert, teilweise auch Marsubstanz und Reste der Ventrikelwandungen erhalten.
Zwischen den weichen Hiuten und der Innenfliche der Dura lag eine dicke ,,arach-
nitische Neubildungsmembran‘‘ (unseres Erachtens offenbar eine in Organisation
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befindliche subdurale Blutung). Der Hirnstamm zeigte. vom Mittelhirn abwirls
lediglich sekundéir bedingte Verinderungen. Das Zwischenhirn war teilweise zer-
stort, Tractus opticus und Chiasma sowie der intrakranielle Verlauf des Opticus
fehlten, wihrend die retinale Eintrittsstelle vorhanden und die Bulbi normal aus-
gebildet waren. An einzelnen Stellen sah man eine. beginnende hamorrhagische
Zerst6rung in dem sonst gut ausgebildeten Kleinhirn. Die grofien Gefifle waren
intakt. Dagegen zeigten die kleinen und kleinsten GefaBe sowohl in den Resten
der Hirnsubstanz als auch in den Hirnhauten hochgradige Verdnderungen: neben
Hyperamie und Stase Leukocytenanhaufungen in der GefaBwand, Wucherung der
Endothel- und Perithelzellen und Obliteration des GefaSlumens durch Blutpigment-
reste. Auch die weichen Haute waren verindert durch Hyperdmie, Hiamorrhagie,
Verdichtung und -kleinzellige Infiltration sowie teilweise Verwachsung mit der
Hirnsubstanz. Bei histologischer Untersuchung der Hirnreste an der Stirnbasis
sah man im Subarachnoidealraum zahlreiche Biutungen und unterhalb der ver-
dickten Pia einen schmalen Streifen der Hirnsubstanz, der von einer Lage teils
zylindrischer, teils abgeplatteter epithelialer Zellen begrenzt war und die basale
Begrenzung des Vorderhornes anzeigte. Die Marksubstanz war teilweise noch
‘erhalten, aber iiberall schwer verdndert, von Pigment und hyalinen Schollen
durchsetzt und an schmaleren Stellen durch einen Blutbelag ersetzt. Kluge schloB,
dafl die GefdBverinderungen als Ausgangsstelle des Zerstdrungsprozesses anzu-
sehen seien und sah darin die Wirkung einer vor allem die kleinen Gefafle schidigen-
den Noxe. Manches spreche zugunsten einer abnormen GefiBanlage. Es fanden
sich nicht nur Blutungen innerhalb des Schidels, sondern auch im Darm, in den
Lungen und im Nasen-Rachenraum, Grdbere traumatische Einwirkungen waren
nicht bekannt, eine Lues war nicht nachzuweisen. — Fiir die Frage der Pathogenese .
ist auch die Verstfentlichung Spielmeyers iiber das einzige bisher bekannte hydran-
encephale Zwillingspaar von Bedeutung. Die ledige Mutter hatte wihrend der sonst
normalen Schwangerschaft Odeme, ,,alcute Herzinsuffizienzerscheinungen* und im
Urin Spuren von Eiweil gehabt. Die Geburt verlief ziemlich schnell, aber kompli-
kationslos. Die Kinder waren weiblichen Geschlechtes und hatten zwei Ammnien
und zwei Chorien, so daB Zweieiigkeit angenommen wurde. - Abgesehen von etwas
weiten Schidelnihten bestanden keine Auffalligkeiten der Schédelbildung. Beide
Kinder saugten schlecht, ein Kind hatte Schluckstorungen. Andere auf eine Hirn-
schiadigung verdichtige Symptome wurden nicht festgestellt. Das eine Kind starb
2, das andere 7 Tage nach der Geburt. Im ersten Fall umfafite der Substanzverlust
auBer dem Hirnmantel auch das Stammhirn bis zur hinteren Grenze des Dience-
phbalon. Die vorderen Vierhiigel zeigten in der Mitte eine buchtartige Exkavation,
withrend der iibrige Hirnstamm makroskopisch infakt war. Im zweiten Falle waren
noch Reste vom Thalamus, vom Hippocampus und vom Plexus vorhanden. Der
GroBhirndefekt war durch serdse Fliissigkeit ersetzt, die bei Fall 2 Spuren alter
Blutungen zeigte. Fin Fliissigkeitshinnendruck gegen die Schidelwandungen
fehlte in beiden Fallen. Nach der makroskopischen und histologischen Beschreibung
war die Blasenwandung offenbar im ersten Falle bei der Priparation zerrissen
worden, so daB hur noch flottierende Fetzen zu sehen waren. Im zweiten Falle
fand sich ein stark vaskularisierter, rostbraun verfirbter, mit blutiger Flissigkeit
gefiillter, zusammengefallener Sack. Die GefiBe an der Basis waren normal. In
beiden Fillen fehlte der intrakranielle Verlauf des Opticus. Bei der histologischen
Untersuchung fand Spielmeyer an der Defektgrenze, speziell auch an der Innen-
flache der weichen Hirnhaut, zahlreiche nekrotische und himorrhagische Residuen
neben Resorptions- und Reparationserscheinungen. Uberall bestand eine erhebliche
Gefabtillung, sowie eine kaverndse Erweiterung der meningealen Blutbahnen.
Transportzellen und frei im Gewebe liegendes Blutpigment gaben an einzelnen
Stellen eine positive Fisenreaktion. An der Defektgrenze im Vierhtigelgebiet sah
man eine komplizierte Durchflechtung von nervésem Gewebe, weitmaschigem,
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blutreichen Meningealgewebe und Ependymwucherungen. Eine deutliche Wuche-
rung glioser Elemente fehlte. Die Rindenschicht des &uflerlich normalen Klein-
hirns war bis zu den Purkinje-Zellen hin aufgelockert, wie angenagt von kleinen
Blutungen. An der Defektgrenze beteiligte sich derbfaseriges Bindegewebe an
der Substitution des zerfallenen Gewebes. Die Verdnderungen waren in beiden
Fillen gleich, nur im zweiten Falle viel ausgesprochener. Die Ursache der Hydran-
encephalie bei diesem Zwillingspaar sah Spielmeyer in einem ,,hémorrhagischen
Zerstorungsproze®, der teils durch direkte Zertrimmerung des nervésen Gewebes,
teils durch die Nekrose infolge von Zirkulationsstorungen den Substanzverlust
bewirkt habe. Nach seiner Ansicht waren die enorm dinnen Gefifiwandungen
und die Tendenz der BlutgefiRe, zu kaverndsen Hohlriumen zusammenzufliefien,
die eine Vorbedingung fir die Entstehung der Blutungen. — Bei der interessanten
Beobachtung von Seifz war die Mutter im 4. Schwangerschaftsmonat mit einer
schweren Schiissel mehrere Stufen einer Kellertreppe hinabgestiirzt. Sie bekam
danach Wehen und hatte in der folgenden Zeit wiederholt Blutabginge aus den
Genitalien. Das Kind wurde 6 Wochen zu frih in asphyktischem Zustande geboren
und starb 5 Stunden nach der Geburt. Die Schidelhdéhe war von klarer, etwas
zéhfliissiger, gelblicher Flussigkeit erfilllt und enthielt nur an der Basis einige
occipitale und temporale Windungsreste, die Plexus und die deformierten Stamm-
ganglien. Der darunterliegende Hirnstamm und das Kleinhirn waren erhalten.
Die Blasenwandung zeigte eine eigentiimlich ockergelbe Farbung. Bei der histo-
logischen Untersuchung sah man in den weichen Hiuten und in der darunter-
liegenden schmalen Gliaschicht reichlich Blutpigment, aber nirgends Zeichen von
Entziindung. Seifz war der Ansicht, da durch das Trauma der Mutter eine schwere
cerebrale Blutung bei dem Kinde erfolgt sei und daB dadurch der fast das ganze
GroBhirn umfassende Hirndefekt zustande gekommen sei. — Langer berichtete
1919 iber einen weitererr Fall von Hydranencephalie, der gewisse Ubereinstim-
mungen mit der Beobachtung von Seilz aufwies. Auch hier war die Mutter wahrend
der Schwangerschaft zweimal gestiirzt, allerdings ohne daB danach Blutungen
auftraten. Die Geburt verlief normal. Der Kopf hatte eine spitz zulaufende Form,
die Sagittalnaht klaffte anfangs um 1%/, cm, spéter nur noch um wenige Millimeter.
Von der 2. Lebenswoche an setzten schwerste Stérungen der Temperaturregulation
ein, die bis zum Tode bestehen blieben (Abb. der Temperaturkurve s. I1. Teil). Der
am 8.Tage entnommene Liquor war ockergelb gefarbt. Im weiteren Verlaufe
trat eine aregeneratorische Andmie mit den schlieflich extrem erniedrigten Werten
von 10% Hbgl. und 600000 Erythrocyten auf. Es fanden sich gesteigerte Reflexe
und wechselnde spastische Zeichen bei wechselndem Muskeltonus. Das Gehirn
war auch hier in die charakteristische diinnwandige Doppelblase verwandelt und
lieB nur noch Reste des Occipitallappens, basal gelegene mikrogyre Temporal-
windungen, die Stammganglien und die Plexus erkennen. Der darunterliegende
Hirnstamm war makroskopisch intakt. Langer deutete seine Beobachtung ebenso
wie Seitz in. dem Sinne, dall auf dem Boden des Traumas eine Ventrikelblutung
erfolgt -sei, die der funktionellen Entwicklung die Grenzen eines groBhirnlosen
Reflexwesens gesetzt habe. Er faBte die Andmie als sekundare Blutungsanamie
auf und nahm auBerdem eine mit der Hirnzerstorung zusammenhéngende Hypo-
trophie der blutbildenden Organe an. — Die von Oberndorfer mitgeteilte Beobachtung
ist deshalb bemerkenswert, weil das hydranencephale Wesen ein Alter von
5 Monaten erreichte. Schon nach den ersten Wochen fiel das Fehlen aller seelischen
Regungen auf: das Kind lachte nicht, strampelte nicht, griff nicht und schrie sehr
viel. Mit 5 Monaten war der Kopfumfang auf 48 cm vergréBert, die Muskeln waren
spastisch kontrahiert, besonders ausgesprochen waren die Karpopedalspasmen.
Das Kind war anscheinend blind. Bei Gerduschen zuckte es zusammen, zitterte
und weinte schlieBlich. Der Kopfumfang nahm allmahlich immer mebr zu. Das
GroBhirn war bis auf kleine basale Reste der Stirn, Schlafen- und Hinterhaupt-
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lappen geschwunden und durch eine spinnwebdiinne, durch die Falx geteilte Doppel-
blase ersetzt. Stammganglien, Plexus, Fornix und der caudale Hirnstamm mit
dem Kleinhirn waren vorhanden. Atiologisch dachte Oberndorfer an eine fetale
Schidigung durch Trauma, GefaBverschlufl oder anderes, die zu einer Ernahrungs-
storung des Gehirns und zu fast vollstindiger Resorption gefithrt habe. — In der
Arbeit von Pagel ist die Literatur bis 1922 ziemlich vollstandig zusammengestellt.
Er teilte dazu eine neue Beobachtung mit. Auch bei diesem hydranencephalen
Kind, das mit 11 Tagen zugrunde gegangen war, fanden sich noch Reste der Stamm-
ganglien, die Plexus, einige Windungsreste, die der unteren Stirnwindung und der
Tnsel zu entsprechen schienen, sowie der caudale Hirnstamm mit dem normal
entwickelten Kleinhirn. Die basalen Hirnteile zeigten durchweg eine braun-gelb-
liche Farbe. Auch die der Innenseite der Dura anliegende Blasenwand war braun-
gelblich gefarbt und bestand teils aus mesodermalem, teils aus glitsem Gewebe,
das reichliche Hiamosiderinablagerungen enthielt. Da die basalen Windungsreste
eine dem 5. Fetalmonat entsprechende Cytoarchitektonik aufwiesen, datierte
Pagel den Krankheitsbeginn auf den 5. Embryonalmonat. Als wesentliches patho-
genetisches Moment nahm er eine erhebliche Blutung, vielleicht entziindlichen
Ursprungs, an. — Ob es sich in dem von Schwartz (S.-Nr. 1358/21)! als Hydrocephalus
internus mit sekundirer Zerstérung des Grofhirns beschriebenen Falle nicht auch
um eine Hydranencephalie handelte, ist auf Grund der kurzen Beschreibung nicht
sicher zu entscheiden. Wir halten es aber fiir sehr wahrscheinlich und erwihnen
deshalb kurz diese Beobachtung: Tot geborenes Kind mit auffallend grofiem Schiidel,
dessen beide GroBhirnhemisphéiren in dimnwandige, mit klarer Flissigkeit prall
gefiillte Blasen verwandelt waren. Vollsténdiger Schwund der Hirnsubstanz in
der Parietalgegend, so dafl die Hemisphére hier nur durch eine zarte, durch-
scheinende, gefaBfiihrende piale-Haut geschlossen war. Nur in den basalen frontalen
und temporalen Teilen des Hirnmantels war noch Nervensubstanz vorhanden. Die
basalen Hirnreste gingen an einem héckerigen Randsaum in die piale Haut tibér.
Durchsichtiges Septum pellucidum zwischen den beiden Hemisphérenhshlen. An
der basalen Innenfliche der Hohle war die Ventrikelwand mit Anzeichen einer
Ependymitis granularis zu erkennen. Nach Schwariz handelte es sich ,,im wesent-
lichen um eine enorme Erweiterung der Seitenventrikel“. Die Schilderung spricht
aber viel eher fiir eine Hydranencephalie, bei der ja auch 6fters basale Ependym-
reste gefunden werden. Kleinhirn und Hirnstamm waren im wesentlichen intakt, —
Auch Kornyey beschrieb ein Monstrum, bei dem zweifellos eine Hydranencephalie
bestand, wenngleich die charakteristische, aus den weichen Héauten und den Resten
nervosen Gewebes bestehende Blase nicht besonders erwihnt und dargestellt ist.
Der Schidel war bis auf eine vollstindige Verknécherung des Siebbeins normal.
Die Dura wurde weder vom Sehnerven noch von der Carotis interna durchbohrt.
Vom Sehnerven war nur der extrakraniale Teil erhalten, der Riechnerv fehlte.
Am Schidelgrunde waren Reste der Hemisphéren, des Zwischenhirns und der
Plexus zu erkennen. Da in den weichen Hiuten und in den erhaltenen Hirnresten
deutliche Veranderungen vasculiren Ursprungs nachweisbar waren (Hyperimie,
Blutungen, Infiltrate, Erweichungsherde), nahm Kérngey einen vasculiren oder
vasculir-entziindlichen ZerstérungsprozeB an, der nach dem Gesamtbefund etwa
im 6. Embryonalmonat eingesetzt habe. — BEin weiterer Fall wurde 1938 in einer
Dissertation von Kobelt mitgeteilt: 2 Wochen zu frith geborener, unehelicher Knabe,
der mit Durchfall, Frbrechen und Krampferscheinungen erkrankte und. bei der
Aufnahme das Bild eines dys’crophlschen Siuglings mit Weich- und Quadrat-
schidel bot. In der Folgezeit geringe, aber stetige Zunahme des Kopfumfanges,
Nackensteifigkeit, schlieBlich hiufiges Erbrechen und Atemstérungen. Lumbal-
liquor klar. Fieberhafte Bronchopneumonie und Keuchhusten. Exitus mit 4 Mo-
naten infolge Atemlihmung. Klinisch war die Diagnose Hydrocephalus gestellt

1 Schwartz: Z. Neur. 90, 355 (1924).
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worden, anatomisch bot sich dag typische Bild der Hydranencephalie. Von der
GroBhirnrinde waren lediglich die um das Hinterhorn herum gelegenen Teile des
Occipitallappens leidlich gut erhalten. Die makroskopisch intakten Stammganglien
zeigten histologisch Liickenfelder mit weitgehendem Schwund des nervisen Gewebes.
Das Ependym war iiberall bréunlich verfirbt, das Riickenmark zeigte zahlreiche
Verwachsungen mit Dura und Leptomeninx. Histologisch fanden sich in der
Blasenwand geringe glivse Reste, die kaum mehr Ganglienzellen enthielten, in
den inneren Schichten stark 6dematds aufgequollen waren, teilweise einen typischen
Status lacunaris zeigten und zahireiche Hamosiderin fihrende Kornchenzellen in
den adventitiellen Lymphraumen erkennen lieBen. Kobeli vertrat die — mnach
unserer Meinung allerdings nicht hinreichend begriindete — Ansicht, dafl eine
cerebrale Geburtsschddigung stattgefunden habe, ,,die am Ende einer Reibe
leichterer, ebenfalls traumatisch bedingter Hirnverinderungen steht*. — In jiingster
Zeit haben schlieBlich Elo und Otile tiber zwei interessante Beobachtungen berichtet,
die zweifellos in das  Gebiet der Hydranencephalie gehoren, obgleich sie von den
Verff. als besondere Form des frith erworbenen Hydrocephalus aufgefalit werden.
Darauf soll an anderer Stelle noch eingegangen werden. Hier soll lediglich eine
kurze Schilderung der hinsichtlich der Pathogenese besonders interessanten Fille
gegeben werden: 1. Rechtzeitig und normal mit leicht vergroBertem Schédel
geborener Knabe einer ledigen Kellnerin, die in der ersten Schwangerschaftshilfte
eine Angina durchgemacht hatte, sonst aber gesund war. Vom 3. Tage ab zu-
nehmende Spastizitit der Extremititen, zunehmende Somnolenz, Krampferschei-
nungen und Stérungen der Warmeregulation. Zunichst Zunahme, dann voriiber-
gehende Verkleinerung .des Schidelumfanges, der anschlieBend bis zum Tode
wieder zunahm. Exitus am 35.Tage, nachdem noch vorher schwere Diarrhsen
und Erbrechen aufgetreten waren. Die GroBhirnhemisphéren waren in eine Blase
verwandelt. Mikroskopisch fanden sich als Reste der Hemisphiren an der Basis
undifferenziertes Hirngewebe mit Blutungen und an der Konvexitit eine diinne
Glialamelle unter den stark fibrés verdickten weichen Héiuten. Der .Hirnstamm
war makroskopisch von den in der Mitte verwachsenen Sehhiigeln abwirts erhalten.
Vom Striopallidum und von der Substantia nigra war beiderseits nichts aufzufinden.
Die Plexus der Seitenventrikel und des dritten Ventrikels waren restlos geschwunden,
nur im 4. Ventrikel war ein Plexus zu finden. Der Thalamus war links leidlich,
rechts nur mangelhaft ausgebildet. Die roten Kerne und die Kerne und Faser-
systeme der Briickenhaube waren beiderseits recht gut erhalten. Das Kleinhirn
war kleiner als gewohnlich. Im 4. Ventrikel und im Aquidukt bestand eine Epen-
dymitis granularis. Der Aquidukt war verschlossen ,,durch ein in der Raphe
entwickeltes Gliaseptum®. In den subependyméren Schichten waren Ependym-
wucherungen zu sehen. Dorsal vom Aquidukt lag eine unregelmiBige Zerfalls-
héhle. 2. Die GroBhirnhemisphéren waren bis auf die deformierten Ammonshérner
mit dem Gyrus dentatus zerstort. Die Innenfliche des Schiadels wurde von einer
Membran ausgekleidet, die aus tangential verlaufenden Bindegewebslamellen
bestand, zwischen denen sich eine starke diffuse Zellinfiltration fand. Die Dura
war adhirent, die weichen Hirnhdute waren stark zellig infiltriert. Die Sehhiigel -
und die Vierhiigel waren atrophisch, der Aquidukt war miBbildet. Das subependy-
mire Gliagewebe war proliferiert. Von der Substantia nigra waren nur rechts
diirftige Reste zu sehen. Das Kleinhirn war verkleinert und fast marklos. Die
Oliven waren teilweise degeneriert. Klinisch war, wie im ersteri Falle, bemerkens-
_wert, dal sich der Kopf trotz Zunahme der Krankheitssymptome verkleinerte.
Auffallend war ferner, daB das Kind, dessen Thermoregulation schwer gestort
war, bei einer letalen Pneumonie mit einem Fieberanstieg auf 39° reagierte. Schon
bei der Geburt (Asphyxie, Zangengeburt) war der zuckerhutfsrmige, hydrocephale
Schédel aufgefallen. Nach dem Liquorbefund bestand bei dem Kinde eine eitrige
Meningitis. Exitus mit 25 Tagen. Hlo und Otila waren der Meinung, daB in beiden
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Fallen infolge der Entwicklungshemmung des Aquiduktes intrauterin ein Hydro-
cephalus internus occlusus entstanden sei und daB die dadurch verursachte Druck-
atrophie aullerdem aber auch eine spiter hinzugetretene Meningoencephalitis, die
Zerstorung des-Telencephalon verursachte habe.

Den bisher bekannten Beobachtungen von vollkommen ausgebildeter Hydran-
encephalie sind noch einige Fille von halbseitigem ,,Blasenhirn®, wie sie Breschet,
Cruveilhier, Heschl, Kopp, Schwartz, Wertkin u. a. beschrieben haben, an die Seite
zu stellen. Auch in den Fillen von totaler Erweichung beider GroBhirnhemisphéren
bei jungen Sauglingen handelt es sich um Kinder ohne GroBhirn, da auch bei
diesen im Hirnmantel kein funktionstiichtiges Nervengewebe mehr erhalten ist.
Anatomisch unterscheiden sich diese Fille aber dadurch von der Hydranencephalie,
daB die Ventrikelwinde vollstindig erhalten sind und dafB statt einer groBen,
einheitlichen, mit Fliissigkeit gefiillten Hohle ein feinkammeriges, bindegewebiges
Maschenwerk vorhanden ist, ~das Fliissigkeit oder auch noch breiige, mit
Fettkornchenzellen und Myelinschollen durchsetzte Massen enthilt. Unter den
weichen Hiuten ist bei diesen Fallen in der Regel eine schwer geschidigte
Schicht von Nervengewebe erhalten. Sie 148t haufig noch die Form einzelner
Hirnlappen und Hirnwindungen erkennen und enthélt oft noch eine breite Rinden-
schicht, mitunter auch Reste der Marksubstanz. Solche Beobachtungen sind
von Hedinger und Meier, BEdinger und Fischer, Jakob (1923 und 1931), Ghizetts,
Schob und Brocher mitgeteilt worden. Einen Fall von Schwartz?, der allerdings
schon weitgehend der Hydranencephalie ahnelt und von Schwartz als Rindenblasen-
porencephalie bezeichnet wurde, rechnen wir ebenfalls zu dieser Gruppe. Brocher
sprach in seinem Falle von Polyporencephalie. Die Atiologie blieb im Falle
von Hedinger und Meier ganz ungeklirt. Edinger und Fischer und Jakob (1931)
hielten einen von den GefiBen ausgehenden ProzeB fiir wahrscheinlich. Jokob
(1923), Schwartz und Brocher nahmen eine geburtstraumatische Genese an.
Ghizetti vermutete einen ZerstorungsprozeB auf der Grundlage luischer GefaB-
verinderungen. Im Falle von Schob bestand eine totale Erweichung beider
Hemisphiren infolge eines nichteitrigen Entziindungsprozesses. Als dtiologischer
Faktor kam in diesem Falle ebenfalls eine Lues in Frage. Bemerkenswerterweise
haben die Kinder mit der eben beschriebenen Form von totaler Erweichung
beider GroBhirnhemisphiren durchschnittlich ein bedeutend hoheres Lebensalter
érreicht als der Durchschnitt der hydranencephalen Sauglinge. Am altesten ist
das von Edinger und Fischer beschriebene Lebewesen, das erst mit 3%/, Jahren
starb, geworden (Abb.5a, 8.16).

Eigene Beobachtungen.

" Viele Falle des Schrifttums leiden an dem Mangel, dafi bei der Er-
offnung des Schidels die zarte Blasenwand verletzt wurde, die nach
Entleerung der Flissigkeit zusammensinkt. Es ist ein Vorzug unserer
Fille, daB gleich bei der Sektion auf die Erhaltung des natiirlichen Zu-
standes Riicksicht genommen werden konnte. Die Blase wurde in ver-
schiedenen Stadien der Préparation unter Wasser photographiert.
Besonders die Farbaufnahmen, -auf deren Wiedergabe wir leider ver-
zichten miissen, geben eine anschauliche Vorstellung von dem hé&chst
merkwiirdigen Bild, das sich bei der Erdffnung des Schidels eines
Hydranencephalen bietet. :

- 1 Schwartz: Z. Neur. 90, 345 (S:-Nr. 1259/78).
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1, Fall. Annemarie Seh. (S.-Nt. Miinchen 3758). Ausgetragenes Kind, frucht-
wasserarme (Geburt. Normal groBer Schidel. Klinische Diagnose: Poikilothermie ?
cerebraler Geburtsschaden? prinataler Hirnschaden? Tod nach 2 Monaten.

Makroskopischer Befund.

Sektion 9 Stunden nach dem Tod durch Prof. Spafz. Dem Alter entsprechende
Leiche eines weiblichen Kindes. Normal gebildeter Schadel mit -durchschnittlichen
MaBen. Die Korpersektion er-
gibt keine Besonderheiten. Ins-
besondere werden keine Mif3-
bildungen gefunden.

Hirnbefund. Nachdem die
Kopthaut abgezogen ist, erkennt
manstellenweise eine méfig rost-
braune Verfarbung der Galea,
besonders iber den Scheitel-
beinen. Es wird sodann mit der
Schere ein Fenster im vorderen
linken Quadranten der Schéidel-
kalotteangelegt. Unter der Dura
gelangt man auf eine intensiv
rostbraun verfarbte Membran,
die durch einen flissigen Inhalt
in Spannung gehalten wird.
Bei einer unbeabsichtigten Ver-
letzung der Membran flieBt eine
wasserklare Fliissigkeit aus und
die Membran sinkt entsprechend
ein (Abb. 1). Der Schidel-
knochen wird nun auf beiden
Seiten mit dem Messer von der
Dura losgelost und dann die
Dura zuriickgeklappt; in der
Mittellinie wird eine aus Dura

und Schidelknochen bestehende ~ APb. 1. Ansicht von oben. Die Galea zeigt stellen-
weise (z. B. am rechten Scheitelbein) eine rostbraune

Spange belassen. Abb.2zeigtden  yershung. Durch das Fenster im linken vorderen
Anblick des derart eréffneten  Quadranten erkennt man eine unter der Dura gele-
Schidels von oben, nachdem  gene, intensiv rostbraun verfirbte Membran, die den
die rostbraune Membran durch weichen Hirnhéuten entspricht. Die Membran war
Fixi iissiokei d durch einen flissigen Inhalt in Spannung gehalten
I_Xlerm?gSﬂ‘ISSlg eit und Luft  ynq lag der Dura an. Hier ist sie 7usammengefallen,
wieder in den gespannten Zu- da durch eine unbeabsichtigte Verletzung ein Teil des
stand versetzt worden ist. Die flissigen Inhaltes ausgeflossen ist.
Membran enthalt gréfiere Ge-
faBe, welche in ihrem Verlauf den HirngefiBen entsprechen. Es ist keine
Frage, dal} es sich um die durch Pigmenteinlagerung verfirbten weichen Hiaute
handelt. Auffillig ist ferner, daBl der Membran an der Innenseite diinne, un-
regelmaBig geformte, weilliche Lamellen aufliegen, die vielfach durch ebenso be-
schaffene Trabekel untereinander verbunden sind. Abb. 8 zeigt den Schadel
nach Entfernung der Dura von der rechten Seite. Man sieht die GefiBie und die
weillichen Auflagerungen an der Innenseite der durchsichtigen Membran mit
ihren trabekelartigen Verbindungen. Sodann wurde die Blase durch Abtragung
der rostbraunen Membran auf der linken Seite breit erdffnet. Abb. 4 zeigt den
Blick in das Innere. Man sieht im Grunde die Formen der Schidelbasis. Die rost-
braune Membran, deren Schnittrand links sichthar ist, kleidet den Schidelgrund
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aus; oben setzt sie sich auf die Falx fort und schligt sich am freien Rande derselben
auf die gegeniiberliegende Seite um. Auch das Tentorium cerebelli wird von der

ADbD. 2. Ansicht des Schadels von oben, nachdem der Schidelknochen und die Dura bis

auf eine in der Mitte stehen gebliebene schmale Spange entfernt sind. In der Membran ist

der Verlauf der, Hirngef48e deutlich zu erkennen. AuBerdem sieht man ein grau-weiBliches
Trabekelwerk durchschimmern, das der Innenseite der Membran aufgelagert ist.

ADbDb. 3. Ansicht des Schidels von rechts nach Entfernung des Kmnochens und der Dura.

Man erkennt wie in der vorhergehenden Abbildung den Verlauf der Gefafe in der Membran

and an der Innenseite der durchsichtigen Membran weiBliche Auflagerungen mit ihren
trabekelartigen Verbindungen.

Membran bekleidet. Am Eingang in die hintere Schidelgrube sitzt ein blasenartiges
Gebilde von der GroBe einer Brombeere. Unmittelbar davor sieht man ein kleines,
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rostbraun verfarbtes, plexusihnliches Gebilde. Ein ebensolches Gebilde sitzt rechts
etwas vor dem Eingang zur hinteren Schidelgrube sowie am hinteren unteren Rande
der Falx. Es handelt sich offenbar um einzelne Rudimente des Plexus chorioideus
der Seitenventrikel und des 3. Ventrikels. Die Sella ist zu erkennen, aber es existiert
kein Hypophysenstiel. In der Orbita findet man den atrophischen Sehnerven,
dessen intrakranieller Teil fehlt. Vom Riechnerven ist keine Spur zu erkennen.

Schnittrand
der

Sella
Blasenwand

am = Plex. chor,

Z.

Kl. Plexus-
cysten

Abb. 4. Einblick in das Schidelinuere von oben nach Abtragung der Blasenwand aui der
linken, Seite, deren Schnittrand gut zu erkennen ist. Die Blasenwand kleidet das Schidel-
innere ganz aus, legt sich der Falx an und schligt sich am freien Rande der Falx auf die
andere Seite itber. Endhirn und Zwischenhirn fehlen vollstindig. Hinter der grofien
Cyste sieht man eine kleine Hihle, die den Eingang zur hinteren Schéadelgrube markiert.

In der nichsten Etappe werden Kleinhirn und verlingertes Mark von der Basis
aus freigelegt, indem der Knochen vorsichtig Stiick fiir Stiick entfernt wird. Dabei
zeigh sich, daBl der Hirnstamm bis zam oralen Ausgang der hinteren Schadelgrube
intakt ist. Es wird dann die Schadelbasis durch einen frontalen Schnitt durch-
schnitten, und zwar auf der Héhe des Clivus hinter der Sella. Abb. 5 zeigt das
Priparat nach Ablosung der vorderen Teile, von vorn und unten gesehen. Man
sieht auf den freien Rand der Falx, die frontalwirts mitsamt dem Sinus durch-
schnitten wurde. Zum Vergleich wird eine shnliche Ansicht des Gehirnes des von
Edinger und Fischer beschrichenen Gehirnes daneben gesetzt (Abh. 5a). Abb.6
zeigh das Préiparat, von der linken Seite gesehen. Man erkennt jetzt als vordersten
Hirnperven beiderseits den N. oculomotorius. Die Zisterne der Fossa interpedun-
cularis ist erhalten. Die Hirnschenkel fehlen. Man erkennt den flachen Britcken-
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wulst und die beiderseits neben den fehlenden Pyramiden sehr stark hervortreten-
den Olivenwiilste des verlingerten Markes. Das Tentorium cerebelli ist in seinen

Plexus-
fragment an
der Falx

Cyste am Ein-
gang zur hin-
teren Schiidel-
grube
Schnittrand

der Blasen-
wand

Abb. 6. Ansicht des Kleinhirns und der Falx von links und Einblick in die rechte
Schéadelhdhle nach Abtragung der vorderen Teile.

| Plexus-
| fragmente
Erifinete Cyste
Eingang zur
hinteren
Schiidelgrube

Kleine Plexus-
eyste

Abb. 7. 1,3fache VergréBerung. Kleine Hohle. Eingang zur hinteren Schiidelgrube. Die
links davon und oberhalb des Tentoriums gelegene Cyste ist erdffnet.

Beziehungen zur rostbraunen Membran helassen worden. Zur serienméiBigen Ver-
arbeitung war eine weitere Verkleinerung des Priparates notwendig. Die Falx

Archiv fiir Psychiatrie, Bd. 117. 2
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wurde ganz hinten und unten durchschnitten. Abb. 7 zeigt den Block von oben
geschen. Man sieht den Eingang zur hinteren Schédelgrube, der durch die links
davon sitzende Cyste verengt wird. Auf der rechten Seite des Einganges sitzt
an entspechender Stelle eine bedeutend kleinere Cyste. Rechts und links vom Ein-
gang vor der groBeren linken und der Kkleineren rechten Cyste sind die intensiv
rostbraun verfarbten, plexusihnlichen Gebilde erkennbar. — Das Riickenmark
ist makroskopisch o. B.

Histologische Befunde.

1. Blasenwand. Genauer mikroskopisch untersucht wurde die Wand der rost-
braunen Doppelblase, die sich an Stelle der GroBhirnhemisphiren vorfand (Abb. 8).

Freier
Rand —
der Falx

Ahb. 8. Blasenwand. bei Lupenvergriferung (2:1). Die weillichen Awuflagerungen mit
ihren trabekelartigen Verbindungen stellen Reste von Hirngewebe dar.

Diese Wand ist bisher noch nie eingehend untersucht worden. Aus der Blasenwand
wurden an verschiedenen Stellen Stiicke zur Rinbettung in Zelloidin und Paraffin
herausgeschnitten und nach Nissl, van Gieson, Hamatoxylin-Eosin, Spielmeyer,
Bielschowsky, Heidenhains Hamatoxylin, auf Gliafasern mit der Weigertschen und
Holzerschen Methode, nach Hortega, Globus-Cajal und Alzheimer-Mann gefarbt.
Fir die Fettfirbung wurde in Gelatine eingebettet.

Die beste Ubersicht iiber den groben Aufbau der Blasenwand erhalt man bei
den Farbungen nach van Gieson und nach Nissl (Abb.9a—e). Dabei sieht man
grundsétzlich immer wieder den némlichen Aufbau. Zunschst sind zwei Abschnitte,
ein mesodermaler und ein ektodermaler, zu trennen. Ganz aufien liegt tiberall
(soweit nicht eine artifizielle Beschiidigung vorliegt) die normal gebaute Arach-
noidea, leicht erkennbar an ihren dichtstehenden Endothelzellen. Unter der Arach-
noides. folgt das lockere Maschenwerk des Subarachnoidealraumes mit seinen
vielen stark gefiilltlen GefiBasten. Hier findet sich iiberall reichlich, meist in
Kaornchenzellen eingeschlossenes, gelbbraunes, im Nissl-Bild manchmal blaugriin
erscheinendes Pigment, welches fast immer die Eisenreaktion gibt. Einzelne
Maschenrdume des subarachnoidealen Gewebes sind mit Pigmentkdrnchenzellen
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vollgepfropft. Wakhrend sich das eisenhaltige Pigment an allen untersuchten Stellen
in reichlichen Mengen im Subarachnoidealraum vorfand, konnten sudanfirbbares
Fett als Inhalt von Fettkérnchenzellen nur an einigen wenigen Orten im Sub-
arachnoidealraum festgestellt werden. Manchmal liegen dabei die Fettkornchen-
zellen mehr verstreut, manchmal in dichten Haufen beisammen. Ein sehr eigen-
artiges Bild bieten die langgestreckten Zellen der inneren faserigen Lage der
Arachnoidea. Hier haben die Zellen feinkérniges Hamosiderin gespeichert. Dieser
Anblick ist desto auffilliger, als in dem nach aullen folgenden eigentlichen Endothel
iiberhaupt kein Pigment vorkommt. Gelegentlich sieht man aufler Histiocyten
einige wenige Lymphocyten im Subarachnoidealraum und hier und da Anhdufungen
von scholligem Pseudokalk. Gegen die Reste des ektodermalen Gewebes schliefit
den Subarachnoidealraum iiberall die Pia ab, die im v. Gieson-Bild leuchtend rot
hervortritt. Der wesentliche krankhafte Befund in den weichen Hduten besteht also
in der uberall reichlich vorhondenen Ablagerung von Hémosiderin, das der mit blofem
Auge aufgefallenen rostbraunen Verfirbung der Blasenwond zugrunde liegt.

Der andere Bestandteil der Blasenwand, die Reste ektodermalen Gewebes,
kommen in oértlich verschiedenem Ausmall vor. Offenbar handelt es sich hierbei
um Reste der ersten Rindenschicht, und zwar meistens nur um Reste der auBersten
Lagen der ersten Rindenschicht. Es sei gleich erwahnt, daB Nervenzellen nur an
einigen ganz wenigen Stellen der hasalen Blasenwand gefunden worden sind, im
tibrigen bestehen diese Reste aus Glia und einer miBigen Anzahl von kleinen
Gefiflen. Da es meistens ein dinner Belag an der Innenseite der mesodermalen
Wandbestandteile ist, der auf dem Querschnitt vorwiegend als verschieden diinne
Zone erscheint, soll im folgenden von ,,Gliusaum' (Spaiz) gesprochen werden.
Der Gliasaum ist sehr verschieden dick und verschieden gebaut. Man findet stellen-
weise schmalere und breitere Zonen von gleichbleibender Dicke. An anderen
Stellen kann der Saum auf weite Strecken hin zu einer duBerst ditnnen Membran
reduziert sein, in die einige spirliche platte Zellkerne eingestrent sind (inwieweit
artifiziell noch eine weitere Verschmaélerung erreicht wird, ist schwer zu entscheiden).
VerhaltnisméBig selten vermiBt man eine solche diinne Lamelle ektodermalen
Gewebes vollig, wenn man sie geniigend beachtet. An diesen wenigen Stellen
bhildet die Pia die innere Begrenzung der Blasenwand. Wie die Abb. 9a zeigt, ist
der Glinsaum an der inneren Begrenzung der Blasenwond, also gegen deren Hohlraum
zu, diberall so gradlinig begrenzt, als sei mit dem Messer ein gerader Schnitt angelegt
worden. Dagegen verlauft die Grenze des Saumes gegen die weichen Hiute zu in
einer unregelmiBigen Linie. Beim Ubergang von einer schmalen zu einer breiten
Stelle macht sich die Ausbuchtung des Saumes nicht nach innen, sondern
nach auBlen bemerkbar. Die Folge davon ist, daBf der Subsrachnoidealraum an
verschiedenen Stellen verschieden tief erscheint (Abb. 9a—c). AuBer dem zu-
sammenhingenden Gliasaum gibt es Fragmente des Saumgewebes im Subarach-
noidealraum, die auf dem Querschnitt als ektodermale Inseln innerhalb des meso-
dermalen Gewebes erscheinen. Eine serienm#Bige Untersuchung hat ergeben,
daf3 diese Fragmente nur teilweise wirkliche Inseln von Kugel- oder Walzenform
oder von unregelméfiger Form sind und daB sie meist an einer Stelle noch mit dem
Saum unmittelbar zusammenhingen. Ofters sieht man Bilder, wie bei Abb. 9a
und c, die den Gedanken nahelegen, daB diese Fragmente vom Saum abgeschniirt
werden. Inwieweit das Bindegewecbe dabei eine Rolle spielt, soll nachher erértert
werden. Meistens begegnet man den Fragmenten an Stellen, an denen der zu-
sammenhangende Saum bereits stark reduziert ist.

Der Saum, bzw. die Saumfragmente bestehen, wie gesagt, in erster Linie aus
Glia. Wenn man von dem vorherrschenden Bild eines kontinuierlichen Saumes
von mittlerer Dicke (Abb. 9d) ausgeht, so kann man unschwer zwei Schichten des
Saumes unterscheidlen. Die #uBere Schicht hat unmittelbar unter der Pia eine
ganz diinne, zellfreie Zone, die im Nissl-Bild hell erscheint. Darauf folgen ziemlich

%
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dicht liegende, rundliche oder ovale helle Kerne, die oft séulenformig angeordnet
sind. Wenn die ovale Form der Kerne vorherrscht, so steht die Langsachse stets
senkvecht zur Lingsachse des Saumes. Die Zellen haben also eine radidre Stellung.

Arach-
noidea
saunm

Abb. 9a. Blasenwand. Der Subarachnoidealraum ist infolge der verschiedenen Breite des

Saumes verschieden tief. In der Mitte sieht man ein grofles Gliasaumfragment. An der

Innenfliche der Blasenwand ist der Gliasaum iiberall geradlinig begrenzt. Nissl-Farbung.
10fache Vergr.

Arach-
noidea
Subarach-
noideal-
' raum
Pia

?Hli:l-:ul::.

Abb. 9b. Blasenwand. Der Gliasaum ist verschieden breit und besteht an manchen Stellen
nur aus einer einfachen Zellage. Links liegt cin grofies, zungenformiges Gliasaumfragment.
Im Subarachnoidealraum sieht man Pigmentkdérnchenzellen. Nissl-Farbung. 25fache Vergr.

Arach-
noidea

Saum

Gliainsel
Abb. 9c. Ausschnitt aus Abb. 9a. Die Blasenwand besteht an dieser Stelle nur aus den
weichen Hauten und einer einschichtigen Gliazellage. In der Mitte groBes Gliasaum-
fragment (,,Insel”), das ebenso wie der Saum von der Pia begrenzt wird. Im Subarach-
noidealraum liegen zahlreiche Blutpigment fithrende Kornchenzellen. Nissl-Farbung.
80tache Vergr.

Die Zellen der inneren Schicht sind dagegen locker und unregelméfiig angeordnet;
ovale Kerne liegen hier oftmals in der Lingsachse des Saumes. Am inneren Rand
gind die Zellen wieder vielach etwas dichter gelagert, wobei auch wieder haufig
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die Lingsrichtung bevorzugt wird. Betrachtet man die Elemente der aufleren
Schicht genauer, so erkennt man im Nissl-Bild, daB den hellen blaschenfrmigen
oder ovalen Kernen ein Zelleib zugeordnet ist, von dem man aber nur stellenweise
die ganze Form erkennt. Zwischen diesen wohl als Astrocyten anzusprechenden
Elementen sind in viel geringerer Zahl ganz andersartige Elemente eingestreut.
Diese haben einen linglichen oder haufiger ganz unregelméfBig geformten XKern,
der sich im Gegensatz zu den Astrocytenkernen mehr oder weniger dunkel firbt.
Wenn hier vom Zelleib etwas erkennbar ist, so sind es fadenformige Fortsiitze, die
von den Polen der Kerne ausgehen. Es ist keine Frage, da es sich hier um Hortega-

Abb. 9d. Blasenwand. In der zellreichen #uBeren Schicht vielfach Radidrstellung der
Zellkerne, die in der inneren Schicht hiufig mit ihrer Lingsachse parallel zur inneren
Begrenzung der Blasenwand stehen. Nissl-Farbung. 120fache Vergr.

sche Gliazellen handelt, wenn auch der Versuch, diese Elemente an dem nicht nach
Vorschrift fixierten Material mit der Hortegaschen Methode isoliert zur Darstellung
zu bringen, miBgliickt ist. Tiefere Einblicke in die Struktur der duBeren Schicht
gewihrt besonders die Alzheimer-Mann-Firbung. Hier erkennt man, daB die zell-
freie Zone unter der Pia den Bau des ,,Gliakammerraums® aufweist. Man sieht
teilweise ziemlich dicke Fortsitze, die zu einzelnen Astrocyten gehoren und die
an der Membrana gliae limitans ansetzen. Die Astrocytenform der vorherrschenden
Gliazellen wird hier ganz deutlich, besonders wenn gewisse progressive Erschei-
nungen auftreten. Der Kern riickt dann an den Rand der Zelle, die Fortsitze
gehen strahlenfOrmig nach allen Richtungen aus. Andere Elemente erinnern
wieder mehr an Spongioblasten; ihr Zelleib ist hirnenformig; die Fortsitze zichen
radidgr nach auflen oder nach innen. Von den Zelleibern der Astrocyten gehen
nach innen zu ebenfalls vorwiegend radidr angeordnete feinere Fortsitze aus, die
sich bei der Alzheimer-Mann-Methode vielfach rot farben. Oft bilden solche Fort-
satze ganze Biindel und sehen dann fast wie Gliafasern aus. Bei der Anwendung
der Weigertschen und der Holzerschen Methoden gelang es uns aber nicht, Glia-
fasern deutlich zur Darstellung zu bringen. In der inneren Schicht ist die Zuordnung
der einzelnen Zellen zu bestimmten Gliazellarten schwieriger. Sicher gibt es auch
hier zahlreiche Astrocyten und dazwischen vereinzelt einwandfreie Horfegasche
Gliazellen; Oligodendrogliazellen sind nicht mit Sicherheit nachzuweisen. In der
innersten Zone der inneren Schicht ist eine Verdichtung des Grundgewebes fest-
zustellen; mit Hilfe der Heidenhainschen Himatoxylinmethode findet man hier
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stellenweise ein dichtes Gewirr von Fortsiitzen, die vielfach als Fasern imponieren.
Im Gegensatz zur duBeren Zone vermifit man hier die radiire Anordnung der
Fortsatze und Fasern und trifft hiufig auf, eine Anordnung vorherrschend in der
Léngsrichtung des Saumes, entsprechend der bereits erwiahnten Anordnung vieler
Kerne. Die Maschen, die zwischen den Fortsitzen und Fasern eingeschlossen
Werden, sind besonders in mittleren Teilen des Saumes oft etwas erweitert, so daB
eine schwammartige Struktur entsteht. Manche Stellen mit solchen erweiterten
Maschenrdumen sind gleichzeitig durch ihre Armut an Kernen ausgezeichnet. Ein
deutlicher ,,Status spongiosus® ist aber nicht vorhanden. An einigen Stellen ist
als Begrenzung gegen den Hohlraum der Blase eine feine, aber deutlich sichtbare
Membrana glise limitans zu erkennen, an der einzelne Fortsitze anhaften. Inter-
essant sind auch die Stellen, an denen der Saum ganz diinn wird. Die Zellen sind
dann oft unregelméfig angeordnet, lassen aber doch noch oft die fiir die duBere
Schicht charakteristische radifire Anordnung der Kerne und auch der Fortsitze
(im Heidenhain-Bild) erkennen. Vielfach kommt es aber dann zu einer Durch-
mischung mit mesodermalen Elementen, auf die noch eingegangen wird. Wenn
sich der Saum noch mehr verdiinnt, dann findet sich oft nurmehr eine einzelne
Schicht von vorwiegend lingsgestellten Zellen mit platten Kernen. Auf den ersten
Blick wird man ein solches Hautchen zweifellos fiir bindegewebig ansehen, aber
der Zusammenhang mit breiteren Stellen des Saumes ergibt unstreitig die ekto-
dermale Herkunft der schmalen Zellage (es wurden lingere Strecken der Blasen-
wand quergeschnitten). Nur selten wurde, wie bereits gesagt, der Saum ganz
vermiBt und an solchen Stellen war man nicht sicher, ob er nicht artifiziell verloren-
gegangen war. Die Saumfragmente zeigen im wesentlichen den Aufbautypus der
ersten Schicht (Abb. 9¢). Am Rande unter der Pia findet sich wieder, meist sogar
sehr deutlich, eine zellfreie oder zellarme Zone, wiahrend im Innern der vielach
runden Gebilde dicht gedréngt runde und ovale helle Kerne liegen, denen einzelne
dunkle Kerne Hortegascher Gliazellen eingestreut sind. Die Fortsitze und Fasern
sind hier wieder deutlich radiir angeordnet. Auch im Saum findet sich Hamo-
siderin, aber in viel geringerer Menge als im subarachnoidealen Raum. Man sieht
eisenhaltiges Pigment meist in Kérnchenzellen eingeschlossen, in der Regel in der
Nachbarschaft der Gefifle; doch begegnet man dera Pigment auch hsufig als
Einlagerung in den verzweigten Fortsatzen der Hortegaschen Glia. Auffallend ist,
daB es fast nur in der inneren Schicht angetroffen wird. Dementsprechend findet
man das Hamosiderin auch nur selten in den Saumfragmenten. Fett fand sich nur
an solchen Stellen, an denen Fett gehduft im Subarachnoidealraum auftrat, und
zwar auch hier immer weniger als im mesodermalen Anteil der Blasenwand. Nach
Resten des Parenchyms wurde mit den verschiedensten Methoden gefahndet. Wie
bereits gesagt, konnten Nervenzellen nur an wenigen Stellen der basalen Blasenwand
festgestellt werden. Hier waren es Nester von kleinen Nervenzellen, wie sie sonst
nach schweren Gehirnprozessen im frithen Kindesalter hiufig gefunden werden.
Ein groBeres Nest von Nervenzellen, das vielleicht als Rest des Ammonshorns
angesprochen werden kann, fand sich in einer wulst{érmigen Verdickung des Saumes
in der Nachbarschaft eines Plexus. Ubrigens sind Reste der Ammonshornformation
mit dem Plexus des Unterhorns auch sonst bei hydranencephalen Gehirnen gefunden
worden. Im Bielschowsky-Praparat gelang es nicht, im Saum einwandfreie Achsen-
zylinder darzustellen, und die Farbung auf markhaltige Nervenfasern hatte eben-
falls ein negatives Resultat. Wihrend der Saum nach aufien stets von Pia bedeckt
wird, wurde er an seiner Innenseite {iberall frei befunden. Die innere Begrenzung
des Gliasaumes wird also allein von der Membrana ghiae limitans occessorin gebildet.
Die GefafBe treten vom Subarachnoidealraum unter den gewshnlichen Bedingungen
senkrecht in den Saum ein; in der Tiefe desselben sieht man sie fast immer schrig
oder in der Langsrichtung des Saumes verlaufen. Manchmal trifft man sie auch
unmittelbar unter der innersten Grenzschicht an. Haufig kann man an Gieson-
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oder Perdrau-Bildern feststellen, daf die Wiande der Gefille etwas verdickt sind.
Oft scheinen Bindegewebsstrange von der Pia aus in die oberste Zone des Saumes
einzudringen, so daB man manchmal den Eindruck hat, daB das Saumgewebe
von Bindegewebe zerkliiftet wird (Abb. 9e). Besonders an schmalen Stellen
des Saumes findet man die bindegewebigen Anteile vermehrt; es hat den Anschein,
als ob dort das ektodermale Gewebe langsam durch mesodermales ersetzt wird.
Solche Bilder sieht man auch héufig an den Saumfragmenten, die vielfach teil-
weise schon durch Bindegewebe substituiert erscheinen. Inwieweit dem Binde-
gewebe auch bei der Abschniirung der Fragmente vom Saum eine aktive Rolle

Arachnoic

Al m

Y Gliasaum

Bindege

Abb. 9e. Im Gliasaum Erweiterung des retikularen Maschengewebes. Eindringen von

Bindegewebe vom Subarachnoidealraum. Gefa$ mit stark verengtem Lumen im Sub-

arachnoidealraum. Substitution des glidsen Gewebes durch Bindegewebe. ©. Gieson-Farbung.
1206 fache Vergr.

zukommt, soll nicht entschieden werden. Es ist wahrscheinlich, daB bei der Bildung
der Fragmente noch Wachstumserscheinungen von seiten des glidsen Gewebes
eine Rolle spielen. Hiefiir spricht besonders das Vorkommen von Gliainseln in der
Cisterna interpeduncularis, in die sie offenbar eingedrungen sein miissen (Abb. 14).

2. Qefifle. Anden groBen GefaBen der Hirnbasis einschlieBlich der Carotis konnen
keine pathologischen Verénderungen nachgewiesen werden. Allerdings wurde
keine serienmifige Untersuchung vorgenommen. An den GefiBasten an der Kon-
vexitdt, d.h. also an den im Subarachnoidealraum verlaufenden GeféBen der
Blasenwand werden verschiedentlich pathologische Verinderungen festgestellt:
es finden sich kleine Gefife mit durch Intimawucherung stark verengtem oder
auch ganz verschlossenem Lumen (Abb. 10), an den kleinen Hirnvenen ist nichts
Pathologisches zu sehen. Die Vena Galeni laBt ebenfalls keine Besonderheiten
erkennen.

3. Plezus und Plexuscysten. Wie bei vielen Hydranencephalen fand sich auch
bei unserem Fall am Grunde der Blase etwas vom Plexus chorioideus. Wahrend
man aber in den meisten Fillen die gesamten Plexus beider Seitenventrikel als
Wiilste den Stammganglien aufliegen sieht, war dies bei uns entsprechend dem
Fehlen der Stammganglien anders. Es fanden sich nur zerstreute Reste, die erst
durch die mikroskopische Untersuchung mit Sicherheit als Plexusgewebe identi-
fiziert werden konnten (Abb. 4).

lea

it ver-
Lumen

Eindringendes

webe
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Auf dem Querschnitt durch das plexusihnliche Gebilde an der Falx sieht man
in der Mitte die Falx liegen (Abb. 11). Sie ist allseits umgeben von der Arachno-
idea. Zwischen der Arachnoidea und dem Gliasaum, also im subarachnoidealen
Gewebe, liegen reichlich stark gefiillte GefaBe, sowie solide Biindel von kollagenem
Bindegewebe, die &hnlichen Bau zeigen wie die Falx, auBerdem eine kleine
Cyste mit einschichtigem Epithel, die von kollagenem Bindegewebe umgeben ist.
Auf das subarachnoideale Gewebe folgt die Pia und weiter nach innen der Gliasaum,
der sich ventral verdimnt und einen epithelialen Uberzug bekommt. Dieser
epitheliale Uberzug setzt sich in das Plexusepithel fort. Der Plexus bildet zwei
grofere und mehrere kleine Zotten zu beiden Seiten der Mittellinie. Wie oben schon
gesagt, kann es nach der Lage keine Frage sein, daB
es sich um den Plexus des 3. Ventrikels handelt, der
ja auf dem Dache des 3. Ventrikels in zwei linglichen
Zottenwiilsten angeordnet ist. Die Stellen, an denen
das Epithel linear verlauft, entsprechen dem epithe-
lialen Dache des 3. Ventrikels. Der Plexus ist hier
lediglich durch eine kompakte Schicht der weichen
Haute von der Falx geschieden, wihrend seitlich und
weiter oben ein weiter Subarachnoidealraum vorliegt.
Das Auffallige ist aber, dafl die Gebilde, die normaler-
~.. weise zwischen dem Dach des 3. Ventrikels und der
Arachnoidea der Cisterna interhemisphaerica und dem
> s freien Rande der Falx liegen, nimlich Balken, Septum

: " und Formixz, vollig fehlen. Der Zustand erinnert da-
47 % vy durch an den embryonalen Zustand, bevor sich die
. Commissurenplatte nach hinten zum Balken ausweitet.
ﬁg?:higidegle;:fﬁm S;IIEt Man kénnte also daran denken, daB der zerstorende
stark veremgtemn Lumen. FProzeB vor der Balkenentstehung begonnen hat. In
Elastica - v. - Gieson- diesem Falle wiirden untere Abschnitte des Saumes
Farbung. 200fache Vergr.  der Fornixanlage entsprechen. Andererseits besteht
die Moglichkeit, daf Balken, Septum und Fornix bereits
geblldet und wieder zerstért worden sind. Hiefiir scheint zu sprechen, daB
im Subarachnoidealraum zwischen Falx und Plexuszotten besonders zahlreiche
Gliainseln zu finden sind, die als Reste zugrunde gegangener Hirnteile ge-
deutet werden konnten. Auch in der Falx ist in Kérnchenzellen enthaltenes
Hémosiderin zu sehen. Das Plexusepithel erscheint bei der Twrnbull-Reaktion
als blaues Band; bei stirkerer VergroBerung sieht man eine intensive Speicherung
in den Zellen des Plexusepithels, wihrend das Plexusstroma von Hamosiderin fast
freigeblicben ist. Das nimlicheBild kennen wir ja auch bei in die Ventrikel
durchgebrochenen apoplektischenBlutungen. Man kann daraus lediglich schlielen,
dafl dem Plexus auch eine resorbierende Tétigkeit zukommt (dskanazi, Wullen-
weber 1. a.).

Die zu beiden Seiten des Einganges zur hinteren Schidelgrube gelegenen rudi-
mentiren Plexus sind ganz shnlich gebaut wie der Plexus, der der Falx aufsitzt.
Abb. 13 zeigt den rechtsseitigen Plexus im Querschnitt. Der Saum von Hirn-
gewebe, der die mittlere Schidelgrube auskleidet, verschmalert sich zu beiden
Seiten des Plexus und bekommt auch hier zu beiden Seiten der Ansatzstelle einen
epithelialen Uberzug. Saum und Plexus sind hier nur durch die Cisterna ambiens
von der seitlichen Oberfliche des Mittelhirns getrennt. Es kann nach der ganzen
Lage kein Zweifel sein, daf} hier ein Rest des Plexus des rechten Seitenventrikels,
und zwar im Gebiet des Unterhorns, vor uns liegt. Der Restplexus des linken
Seitenventrikels ist etwas kleiner, entspricht aber sonst véllig dem rechtsseitigen
Plexus. Links vor dem Plexus sieht man eine keunlenformige Anschwellung des
Gliasaums, die ziemlich reichlich kleine Nervenzellen enthilt und in der wir

s }s.."" -
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nach der Lage einen Rest des linken Ammonshorns vermuten. Auf beiden Seiten
hat das Plexusepithel, ebenso wie der oben beschriebene Rest des Plexus des 3. Ven-
trikels, reichlich Pigment gespeichert. Der Plexus des 4. Ventrikels liegt an seiner
gewohnten Stelle und zeigt normalen Bau. Auch hier ist im Plexusepithel Himo-
siderin enthalten. Die unmittelbar hinter dem Plexus des rechten Seitenventrikels
gelegene lingliche Cyste ist zusammengefallen (Abb. 13). Auf der einen Seite wird
sie vom Saum bedeckt, auf der anderen Seite grenzt sie an die Cisterna ambiens.

—— Arachnoidea

hnoj —— Gliasanm
Arachnoidea

Gliasaum

Kleine Cyste

Gliasaum-___
fragmente

Plexus Plexus

Abb. 11. Plexusfragmente an der Falx. Nissl-Farbung. 135fache Vergr.

Die Cyste hat eine Wandung aus faserigem Bindegewebe und ist an ihrer Innen-
flache von einem teils einschichtigen, teils mehrschichtigen Epithel bekleidet. An
mehreren Stellen ragen kleine plexusartige, vom Epithel ausgehende Zotten in
das Innere der Cyste hinein. Diese enthalten kein Pigment. Hinter dieser Cyste
liegen zwei kleine Cysten von gleichem Bau. Eine dritte, etwa gleich grofie Cyste
ist an der Ubergangsstelle des Tentorium in die Falx unterhalb des der Falx an-
gehefteten Plexus zu erkennen. Auch die schon erwidhnte in der Nachbarschaft
des Plexus der linken Seite gelegene grofliere Cyste ist ebenso gebaut wie die iibrigen.
In ibrer bindegewebigen Wand sicht man mehrere kleine Cysten derselben Art.
In der Bindegewebsschicht, die verschieden breit ist, sind in der Nahe der GefaSe
vereinzelte Pigmentkornchenzellen zu erkennen. Wie die Abb. 4, 5, 6, 7 erkennen
lassen, liegt die Cyste tiber dem Mittelhirn, ohne aber den Eingang in den Aquéduks
zu verlegen. Der laterale Teil ist durch den Gliasaum, durch die weichen Héaute
und durch das Tentorium vom Mittelhirn getrennt, der mediale Teil dagegen wird
vom Mittelhirn und vom Kleinhirn nur durch die Cisterna ambiens geschieden
und liegt teilweise sogar dem Mittelhirn an (Abb. 12).
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4. Nervus opticus. Wie bereits gesagt, ist vom Opticus bei der Betrachtung
des Blasengrundes nichts zu erkennen gewesen. Die Gegend des Foramen opticum
wurde zusammen mit der ganzen Sella und ihrem Inhalt zwecks genauer Unter-
suchung der Hypophyse der Biologischen Abteilung der Miinchener Anatomie
(Prof. Romeis) iibergeben. Dagegen waren wir in der Lage, den intraorbitalen
Teil des Opticus zu untersuchen. Der Nerv besteht lediglich aus Glia und Binde-
gewebe, in der Mitte ist die Zentralarterie getroffen. Von Nervenfasern lieSen

Kleinhirn

Unterer
Zweihiigel

GroBe Cyste ——— 7 x Trochlearis-
' e n o krenzung
; 0 Brachium

conjunctiv,

“\'I;l]n']'.'iliil'.'ll
Nuecl. N. VI

Nucl. ruber sin

N. 111

Lemniseus
medialis

N.VI

Briickenfu

Wand der

grolien Blase Oliva inf.

Abb. 12, Sagittalschnitt durch Mittelhirn, Briicke und verlingertes Mark der linken Seite
Schnitt 170. Markscheidenfdrbung. 3,5fache Vergr.

sich keinerlei Reste nachweisen. Auch fehlten jegliche Spuren des Abbaus; weder
Hémosiderin noch Fett waren vorhanden.

&. Hypophyse und Epiphyse. Die Hypophyse befindet sich noch in der Unter-
suchung bei Herrn Prof Romeis. Von der Epiphyse wurde trotz eifrigsten Suchens
keine Spur gefunden. Sie ist wohl in der Cyste aufgegangen.

6. Der Ubergang zum Resthirn. Schon aus der makroskopischen Untersuchung
geht hervor, daBl das Zwischenhirn fehlt. Awuch bei der mikroskopischen Unter-
suchung wurden keine nmoch so geringen Reste von Parenchym des Zwischenhirns
gefunden. An den dem Zwischenhirnboden entsprechenden Stellen fand sich lediglick
ein Qliasaum, der sich in nichts von dem Qliasaum an der Konvexitit der Blase unier-
schied. Die hintere Commisur ist nicht vorhanden. Besonders genau wurde die
Nachbarschaft des Eingangs in die hintere Schadelgrube, also der Ubergang zum
Resthirn, untersucht.

Die groBe intracerebrale Blasenhohle setzt sich gegen die hintere Schadelgrube
zu in eine kleine Héhle fort, die makroskopisch auf den Abb. 4 und 7 zu sehen ist.
Diese Hohle hat eine breit offene Verbindung mit dem caudal folgenden Aquaduks.



Die Hydranencephalie (Blasenhirn) als Sonderform der GroShirnlosigkeit. 27

Die oralen Teile dieser Hohle entsprechen also dem Ubergangsgebiet vom 3. Ven-
trikel zum Aquidukt. Doch ist nirgends in dieser Gegend ein Ependym vorhanden,
ehenso wie in den Wandschichten. Auch im Bereich oraler Abschnitte des Mittel-
hirns bildet die ihrer Lage nach den oralen Zweihiigeln entsprechende dorsale
Wand dieser Hohle noch lediglich Saumgewebe, das sich von den beschriebenen
Saumen nur durch seine gréflere Dicke unterscheidet.

', ‘( Tentorium
Wand der
grolien Blase
Kleine Hohle— - .\‘ rone

Plexuscyste

Aquiidukt —

Plexus
-des Seiten-
ventrikels
Nuel., ruber

Oculomo-
toriuswurzel,
durch die Basal-
zisterne zichend

Abb. 13. Querschnitt durch das Mittelhirn in Hoéhe der durch eine Erweichungshohle
zerstorten vorderen Vierhiigel. Tn der Basalzisterme gieht man die Oculomotoriusfasern.
Schnitt 325. Markscheidenfirbung. 4fache Vergr.

Abb. 13 zeigt den Zusammenhang der kleinen Hohle mit dem Aquiduks, der
an seinem Ependymiiberzug erkennbar ist. Auf den in caudaler Richtung an-
schlieBenden Schnitten liegt die Hohle weiterhin verkleinert dorsal von dem ge-
schlossenen Aquédukt, sie stiilpt sich also divertikelartig in das Vierhiigelgebiet
vor, diese in ihrem ganzen vorderen Abschnitt aushéhlend. Betrachtet man die
dorsale Wand der Hohle, so unterscheidet sich diese nur durch ihre gréfere Dicke
von den oben beschriebenen Gliasiumen. Auch hier ist das Parenchym vollkommen
geschwunden; die Glia zeigt wieder eine Anordnung in zwei Schichten, eine duBere
mit dichter stehenden Zellen und einem zellfreien Saum gegen die Pia zu und eine
innere mit mehr locker stehenden Zellen. Bemerkenswerterweise finden wir auch
hier wieder die Tendenz des angrenzenden Bindegewebes, das ektodermale Gewebe
zu zerkliiften. Es finden sich auch hier wieder reichlich ,,Saumfragmente in der
Cisterna ambiens, zum Teil ziemlich weit entfernt von der Oberfliche des zu-
sammenhingenden ektodermalen Gewebes. Auch im Inneren des letzteren ist eine
Vermehrung des Bindegewebes durch Wucherung der GefiBadventitien zu er-
kennen. Es scheinen auch solide bindegewebige Briicken zwischen den GeféBen
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vorhanden zu sein. Die Innenseite der Hohlenwand entspricht wieder ganz der
Innenseite des Saumes; sie ist ganz glatt, wie mit dem Messer abgeschnitten. Man
sieht auch Pigmentkdrnchenzellen und értliche Erweiterungen der Gewebsmaschen.

7. Resthirn. Das Resthirn wurde serienmaBig in Markscheiden- und v. Gieson-
Praparaten untersucht. Von der rechten Seite des Hirnstamms wurden Querschnitte,
von der linken Seite bis nahe an die Mittellinie heran Sagittalschnitte angelegt.
Abb. 12 zeigt einen Sagittalschnitt durch das ganze Resthirn vom Mesencephalon
bis zur Medulla oblongata. Es soll gleich vorausgeschickt werden, dal simtliche
Hirnnerven vom Oculomotorius abwirts normal entwickelt sind, normale Kern-
gebiete haben und an normaler Stelle austreten. Die Pyramidenbahnen fehlen in
ihrem ganzen Verlauf. ‘

a) Mittelhirn: Das Mittelhirn, der oralste Teil des Resthirns, ist von den
caudalen Vierhiigeln abwirts erhalten, wihrend die oralen Vierhiigel schon makro-
skopisch schwer geschéidigt sind. Im caudalen Mittelhirnabschnitt ist das zentrale
Hohlengrau gut entwickelt. Der FuBanteil ist hochgradig verkleinert und besteht
nur aus glibsem Gewebe. Von der Substantia nigra ist ketne Spur zu finden. Der
kranjale Abschnitt der Haubenregion ist weitgehend in den ZerstérungsprozeB ein-
bezogen. An Stelle der vorderen Zweihiigel findet sich die bereits erwéhnte,
kranial mit der groBen Blasenhthle und caudal mit dem Aquadukt kommuni-
zierende kleine Hohle. Der rechte Nucleus ruber ist durch einen kleinen Hr-
weichungsherd, besonders in seinem kranialen Teil, schwer geschidigt. Der linke
rote Kern ist mit seiner Kapsel aus markhaltigen Fasern gut zu erkennen, erreicht
aber auch nicht ganz die normale Gréfie (Abb. 13). Die Nervenzellen des Nucleus
ruber sind beiderseits gut ausgebildet. In der Umgebung der roten Kerne liegen
Gliainseln, die auBler Astrocyten auch Hortegasche Gliazellen enthalten. Auffallend
ist im Mittelhirn die Vermehrung des GefaBbindegewebes. Stellenweise findet man
Anzeichen bindegewebiger Vernarbung. An der ventralen Begrenzung des Mittel-
hirns sieht man ebenso wie am dorsalen Rande Gliasaumfragmente, die itberall
zerstrent in den subarachnoidealen Maschen der Zisternen liegen und teilweise
Hamosiderin enthalten. In der Basalzisterne fillt die starke Blutfilllung der
grofen GefsBe auf (Abb.14). Dorsal und lateral vom roten Kern verlaufen
atyplsche Fasern, die offenbar Resten des Haubenfeldes und der medialen Schleife
entsprechen. Auf Abb. 15 sieht man auBerdem zwischen den gekreuzten Binde-
armen die ventrale (Forelsche) und die dorsale (Meynertsche) Haubenkreuzung.
Die zenirale Houbenbahn ist etwas faserdrmer als der Norm entspricht. Im
iibrigen aber ist sie auf der linken Seite gut entwickelt. Aut der rechten Seite
dagegen ist sie entsprechend der Verkleinerung des rechten roten Kernes stark
verschmélert und sehr faserarm. Die Bindearmfaserung liegt an normaler Stelle.
Aber auch hier findet sich eine deutliche Seitendifferenz; der linke Bindearm-
schenkel ist —— wahrscheinlich ebenfalls infolge der Schidigung des zugehorigen
rechten roten Kernes — bedeutend schlechter entwickelt als der rechte. Die
laterale Schleife zeigt beiderseits einen regelrechten Verlauf. Auf Abb. 16 sxeht
man die Einstrahlung in den caudalen Zweihiigel.

b) Briicke und Medulla oblongata (Abb. 16—18): Der Bricken{ul ist erheblich
verschmalert. Die Briickenkerne sind gut entwickelt, aber atypisch angeordnet.
Man sieht ziemlich reichlich quer verlaufende Fasern, die durch die seitlichen -
Briickenarme zum Kleinhirn ziehen. Die Briickenarme sind dem Lebensalter
entsprechend noch ziemlich markarm. Die obere Olive ist auffallend stark ent-
wickelt. Die untere Olive springt durch das Fehlen der Pyramidenbahn wulstformig
vor. Sie ist beiderseits deformiert; die rechte ist stirker verdndert und kleiner als
die linke. Das mediale Ende des dorsalen Schenkels ist noch am besten erhalten,
wihrend im tibrigen die charakteristische regelmaBige Fialtelung durch unregel-
méBige, plumpe Windungen ersetzt ist. Die zum Corpus restiforme ziehenden
olivo-cerehellaren Fasern sind sehr gut entwickelt. Das Corpus restiforme bildet
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ALb. 14.. Fossa interpeduncularis, die reichlich Gliasaumfragmente und stark gefiillte
Geidfle enthalt. Rechts vom Tentorium Wand der grofien Blase. Schnitt 296. v. Gieson-
Farbung. 7,2fache Vergr.
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Abb. 15. Querschnitt durch das Mittelhirn unmittelbar oberhalb der Bindearmkreuzung.
Man sieht vom Oculomotoriuskern die Fasern zur Basalzisterne ziehen. Das Lumen des
Aquiduktes ist verschlossen. Schnitt 270. Markscheidenfirbung. 4fache Vergr.

sich in typischer Weise und nimmt auch die Flechsigsche Kleinhirnseitenstrang-
bahn auf. Das Gowerssche Biindel dagegen verliuft in normaler Weise zum Velum
medullare. Die mediale Schleife 1aBt sich auf dem Sagittalschnitt und auf den
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— Unterer Zweihiigel

— Mesencephale
Trigeminuswurzel

Trochleariskerne <

Bindearmkreuzung — 8

Abb. 16. Querschnitt durch das Mittelhirn in Héhe der Bindearmkreuzung. Man sieht
wie die laterale Schleife in den caudalen Zweihiigel einstrahlt. Schnitt 215.
Markscheidenfarbung. 4fache Vergr.

. Mesencephale
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X — Tractus Gowers
—  Hinteres
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Lemniscus med.
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Abb. 17. Querschnitt durch die Briicke in Hihe des Trigeminusaustritts.
Schnitt 130, Markscheidenfarbung. 4fache Vergr.
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Querschnitten gut verfolgen. Sie liegt an normaler Stelle, ist aber verschmilert
und faserarm. Auch das hinfere Lingsbiindel ist verkleinert. Auf diesen Befund
hat Weisschedel schon hingewiesen. Sehr gut entwickelt ist der Trapezkérper und
die gesamte Hérbahn. Anch die ibrigen Gebilde in der Briicke und im verlangerten
Mark zeigen typische Verhiltnisse.

¢) Kleinhirn: Auf der Dorsalseite sieht man im Subarachnoidealraum und ver-
einzelt auch im Kleinhirngewebe sehr zahlreiche prall gefillte Gefafle. Das Kleinhirn

Dura

Wand
der
groben
Blase

-!Il':'.'
torinm

Tractus
=oli-
tarins
Corpus
resti-
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Abb. 18. Querschnitt durch Medulla oblongata und Kleinhirn. Der Nucleus dentatus ist
beiderseitig deformiert; links stérker als rechts. Die Formverinderung der unteren Olive
ist dagegen rechts ausgeprigter als links. Die iiber dem Tentorium beiderseits sichtbare
‘Wandung der grofien Blase entspricht den Occipitalpolen. Die Pyramiden fehlen.
Schnitt 108. Markscheidenfirbung. 1.,83fache Vergr.

ist, besonders auf der linken Seite, markarm. Der Nucleus dentatus ist beider-
seits sehr groB und deformiert, links mehr als rechts (Abb. 18). Die anderen Klein-
hirnkerne schen normal aus. Der Flocculus ist im Gegensatz zum iibrigen Klein-
hirn markreif, Im Kleinhirnwurm ist die Markfaserbildung weiter fortgeschritten
als in den Hemisphéaren.

d) Rickenmark: Vom Riickenmark wurde keine Serie angefertigt. Eingelne
Priparate aus verschiedenen Hohen des Riickenmarks zeigten abgesehen von
sekundédren Degenerationserscheinungen nichts Auffalliges. In den Riickenmarks-
héuten sieht man an verschiedenen Stellen Ansammlungen von Blutpigment.

Zusammenfassung des anatomsschen Befundes des 1. Falles.

Es fehlt praktisch das gesamte GroShirn (Endhirn -+ Zwischenhirn).
An seiner Stelle findet sich eine mit klarer Fliissigkeit gefiillte, durch
die Falx eingekerbte Blase, deren diinne, rostbraun verfirbte Wand
der Dura des GroBhirnraumes, den beiden Seiten der Falx und der
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Oberseite des Tentoriums folgt. Die Blasenwand hat an der Innenseite
einen diinnen, weilllichen, trabekelartigen Belag. Die mikroskopische
Untersuchung der Blasenwand zeigt, daB sie aus einem duBeren binde-
gewebigen, den weichen Hauten entsprechenden und einem inneren,
dem trabekelartigen Belag entsprechenden ektodermalen Anteil besteht.
Der erstere enthélt auller den Gefafien reichlich Hémosiderin und wenig
Fettkornchenzellen, Der ektodermale, der Pia anliegende Anteil erweist
sich als ein wechselnd dicker ,,Gliasaum®, der oberen Anteilen der
1. Rindenschicht zu entsprechen scheint. Der Gliasaum setzt sich mit
einer Membrana gliae limitans accessoria scharf gegen den Hohlraum
der Blase ab. Innerhalb der Subarachnoidealriume findet man ver-
einzelte freie ,,Gliainseln, die offenbar aus Bruchstiicken nervésen
Gewebes hervorgegangen sind.

Der Eigenapparat des mit dem caudalen Abschnitt des Mittelhirns
beginnenden ,,Resthirns'® ist im grofen und ganzen gut entwickelt.
Dagegen fehlen die Pyramidenbahnen und die tbrigen vom Cortex
absteigenden langen Bahnen. Das ,,Fehlen™ bedeutet keine Agenesie,
sondern entspricht dem gewohnlichen Schicksal sekundér degenerierter
Faserbiindel nach Unterbrechung durch Prozesse, die am unreifen Gehirn
abgelaufen sind. (Naheres s. bei Spatz). Der Briickenfuf ist sehr stark
reduziert. Der Ausfall der Substantia nigra hat seine Parallele im Tier-
versuch: Die Zerstorung der Grofhirnrinde allein hat nur eine leichte
Reduktion zur Folge, dagegen kommt es nach Ausfall des Striatum und
vor allem des Pallidum regelmaBig zu hochgradigem Schwund der
Substantia nigra (Ferraro, Dresel und Rothmann, Gordon-Holmes, Magnus,
Rademaker, Winkler). Dasselbe lehrt die menschliche Pathologie. Gamper
fand bei seinem Mittelhirnwesen eine vollige Degeneration der Sub-
stantia nigra (ebenso Riese, 4. Jakob, Kodama, Bercecicci, C. de Lange).
Auch bei den Fallen von Hydranencephalie, in denen Striatum und
Pallidum fehiten, war die Subatantia nigra nicht mehr auffindbar (Ziberg,
Grawitz, Zappert und Hitschmann, Elo und Otila). ‘Spatz (1935) betont
besonders die Tatsache, daB sich die Substantia nigra in ithrer Abhéingig-
keit vom Striatum und Pallidum ganz anders verhalt als der benachbarte
rote Kern, der unter den gleichen Bedingungen nur eine sehr geringe
Atrophie (v. Monakow) aufweist. In unserem Falle ist der Nucleus ruber
der rechten Seite durch einen kleinen Erweichungsherd primir ge-
schidigt, wihrend der linke Nucleus ruber fast normal ist. Dement-
sprechend ist die zentrale Haubenbahn auf der rechten Seite wesentlich
schlechter ausgebildet als links. Auf diesen Befund hat Weisschedel in
seiner Arbeit iiber die zentrale Haubenbabn, in der unser Fall von
Hydranencephalie erwihnt wird, bereits hingewiesen. Er sieht darin
einen der Beweise dafiir, daBl der rote Kern der wichtigste Ursprungsort
der zentralen Haubenbahn ist, da ihre Entwicklung vom End- und
Zwischenhirn im wesentlichen unabhéngig ist, da sie aber durch einen
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Herd im roten Kern zur Atrophie gebracht werden kann. Es ist wahr-
scheinlich, daBl auch die Deformierung der Oliven, die auf der rechten
Seite ebenfalls viel ausgepréagter ist als auf der linken, mit der Schidigung
des roten Kerns und der zentralen Haubenbahn zusammenhéngt. Das-
selbe gilt fiir die diirftige Entwicklung des zum rechten roten Kern

Striatum

Foramen
Monroi

Blasen-
wand

Spitze des
Unter-
hornes
Plexus
chor.

Ammons-
hornwulst

Ein-
gerollter
Hinter-
haupts-
lappen

Tentorium Hinterhorn

Abb. 19, 2. Fall. Einblick in das Schidelinnere nach Entfernung der Calotte. Die Blasen-
wand iiberzieht die Innenfliche der Dura und die Falx. Zwischen Striatum und Plexus wird
der Thalamus sichtbar. An der Basis erhaltene occipitale und temporale Windungen mit
dem Ammonshorn. Spaltférmiger Eingang zum Unterhorn, auch Spitze des Hinterhorns,
begonders rechts, schlitzférmig verengt (im Gegensatz zum Hydrocephalus). 0,5:1.

fithrenden kontralateralen Bindearmes und die erheblich stirker als
auf der rechten Seite ausgeprigte Deformierung des zugehorigen linken
Nucleus dentatus.

2. Fall, Gisela H. (S.-Nr. Buch 107/39). Ausgetragenes Kind. Normale Geburt.
Klinische Diagnose: Hydrocephalus internus occlusus. Tod nach 1 Jahr.

Makroskopischer Befund.

Sektion: Prof. Spatz. MaBiges Odem beider Lungen mit akutem Emphysem
der Rénder. Herz und GefaBsystem o. B. Blutreiche, akut gestaute Leber. Harn-
sdureinfarkte beider Nieren. Knochensystem o. B. Keine MiBbildungen.

Archiv fir Psychiatrie, Bd. 117. 3
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Hirnbefund. Nach Entfernung der enorm vergréBerten Schidelkalotte sieht
man — wie in unserem ersten Falle — die stellenweise rostbraun verfirbte Dura
und darunter eine durchsichtige, ebenfalls rostbraun gefarbte, von GeféBien durch-
zogene Membran, deren Innenseite zarte, grau-weilliche, durch Trabekel mitein-
ander verbundene Plaques aufweist. Die Membran iiberzieht die Falx von beiden

T o

Abb. 19a. Hydranencephalie mit VergréBerung des Schidels. Aus Cruveilhier: Anatomie

pathologique. M.(\. Weiche Héute mit Resten des Gehirns, F. Falx, P.C. Plexus chor.

C.8. Thalamus und Corp. striat. N.ol. N. olfact, C.P. Occipitalwindungen. S.L.Z. Sinus
long. inf,

Seiten. Beim Einschneiden entleert sich eine grofle Menge wasserklarer Fliissigkeit.
Der Hirnmantel fehlt bis auf basale Teile des Schlafen- und Hinterhauptslappens,
der letztere ist rechts sogar fast vollstindig erhalten, aber im ganzen nach unten
gedringt. Der Balken fehlt vollkommen. Man sieht von oben auf das freigelegte
Mark bzw. die Unterfliche des ehemaligen Seitenventrikels. Die Spitzen des rechts
spaltformig verengten, links etwas weiteren Hinterhornes sind beiderseits zu er-
kennen. Die lateral und hinten. gelegene Rinde des Occipitallappens ist etwas
nach innen eingerollt. Von dort geht die diinne Blasenwand aus, die die Schidel-
basis, die Falx und die Innenseite der Dura in der Schidelkalotte tiberzicht (Abb. 19).
Am Grunde der vorderen Schidelgrube liegen zwei lingliche, unregelméBige Ge-
bilde, die nach Form und Lage dem Bulbus und Tractus olfactorius entsprechen.
Median von der mittleren Schidelgrube erblickt man zwei rundliche Erhebungen,



Die Hydranencephalie (Blasenhirn) als Sonderform der GroBhirnlosigkeit. 335

die die Streifenhiigel darstellen. Von dem rechten Hiigel zieht ein walzenformiges
Gebilde, das nicht sicher identifiziert werden kann, in der Richtung des kleinen
Keilbeinfliigels. Medial und etwas hinter dem Streifenhiigel wird beiderseits der
Thalamus sichtbar. Hinter den Stammganglien ist jederseits die Ammonshorn-
formation als ein von’ vorn auflen nach hinten innen ziehender hogenférmiger
Wulst zu sehen, der in den Fornix iibergeht. Die Plexus der Seitenventrikel sind

Stirnpol

Bulbus und
Tractus
oliactor.

Hinterwand
1. Bulbus

N, 11
schliferpol

Gyrus
hippocampi —

Floceulus N.IX w. X

Dura

ADb. 20. 2.Fall. Hirnbasis von unten geschen (Unterwasserautnahme). 0.5:1.

sehr gut entwickelt und intensiv rostbraun verfarbt. Man kann sie nach vorn bis
zu dem schlitzférmig verengten Foramen Monroi, nach hinten und unten his zu
einem schmalen, der Spitze des Unterhornes entsprechenden Spalte verfolgen.
Unser Préparat hat eine iiberraschende Abnlichkeit mit einem von Cruweilhier
dargestellten hydranencephalen Gehirn (Abb. 19a). Abweichend davon sieht man
in unserem Falle unmittelbar hinter dem linken Plexus ein grofBles, ovales, glatt-
randiges Loch, das offenbar durch Zerstérung oder Einbruch der an dieser Stelle
sehr diinnen Lamelle von Hirngewebe (Fimbria und Psalterium) entstanden ist
und in die Cisterna ambiens hineinfithrt. Durch diese Offnung kann man auf den
stark erweiterten Tentoriumschlitz und die Dorsalfliche des Kleinhirns sehen. Das
Kleinhirn ist — wohl durch den erhshten Liquordruck — im Bereiche des erwahnten
Durchbruches — nach unten gedriingt und von oben her so stark komprimiert,
daf3 die Dorsalfliche schiisselformig ausgehohlt ist. In der Umgebung des Plexus
(Lamina affixa des Thalamus) 148t die Oberfliche in einem Gebiete, das der basalen

3*
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Wandung der Seitenventrikel entspricht, feine, warzenférmige Erhebungen er-
kennen.

Das Gehirn wird nach vorsichtiger Praparation mit den weichen Hiuten heraus-
genommen. Nur am hinteren unteren Umfang wird ein Teil der harten Hirnhaut
mit dem Tentorium belassen. Auf der Abb. 20, die unter Wasser aufgenommen ist,
ist die aus den weichen Hauten und dem oben beschriebenen Balkenwerk bestehende
Membran dargestellt. Sie zeigt die Hirnbasis von unten gesehen. Wie in dem Falle
von Edinger und Fischer 1aft die mit Luft aufgepumpte Blasenwand die normale
Form der Stirn- und Schlafenpole erkennen. Auf dieser Abbildung kommen die
Reste des Bulbus und Tractus olfactorius deutlich zur Darstellung. Dahinter sieht
man das deformierte Chiasma opticum und die heiden atrophischen Sehnerven,
die in ihrem ganzen Verlaufe bis zum Bulbus zu verfolgen sind. Hinter dem Chiasma
ist der Hypophysenstiel zu erkennen. Der Briickenfuf tritt nicht als Wulst hervor.
Das Kleinhirn ist von uunten gesehen gut ausgebildet und zeigh, abgesehen von
einer deutlichen Verquellung der Tonsillen, keine Formverinderungen. Die Vier-
hiigelplatte ist ebenso wie die Dorsalfliche des Kleinhirng durch die Liquordruck-
wirkung deformiert. Die Hirnnerven liegen an normaler Stelle und zeigen makro-
skopisch nichts Auffalliges. Die basalen GefiBe sind zart. An den Carotiden ist
makroskopisch nichts Pathologisches zu sehen. Die in der Blasenwand verlaufenden
GefiBaste der Art. cerebri ant. und medis sind sehr diinn und langgestreckt (aus-
gewalzt).

Histologische Befunde.

Der Autbau der Blasenwand entspricht weitgehend der Beschreibung, die wir
in unserem ersten Falle gegeben haben. Nur ist im zweiten Falle der Gliasaum
durch die hydrocephalische Schiadelvergrofierung stark gedehnt und infolgedessen
wesentlich schmaler (Abb. 21). An der Basis geht der Gliasaum kontinuierlich in
die noch erhaltenen Windungsreste tiber. Abb. 212 1a6t den Abgang des Gliasaumes
von der Dorsaliliche des linken Oceipitallappens erkennen. Im Saum sind die

Gliasanr
Abb. 21. 2. Fall. Blasenwand, die infolge der Vergréferung des Schidels gedehnt und viel
schmaler als im 1. Falle ist. v.Gieson-Firbung. 20fache Vergr.

Gliakerne gleichmiBig verteilt, ohne eine besonderé Anordnung wie im ersten
Falle zu zeigen. Im Subarachnoidealraum sieht man wieder Gliasaumfragmente
und zahlreiche Blutpigment filhrende Xérnchenzellen. Hamosiderin kommt
mitunter auch im Gliasaum und dort meist in der Umgebung der Gefalle vor. An
vereinzelten Stellen sind die GefaBe im Subarachnoidealraum von Rundzellen-
infiltraten umgeben. Sonst finden sich in den weichen Hauten oder im Saum nicht
die geringsten entziindlichen Verinderungen oder Folgezustdnde von solohen.
Auch die Gefifle sind normal. .

Die Rinde der Occipitallappen zeigt einen wenig gestorten Aufbau. Die Area
striata 140t sich allerdings nicht sicher idemtifizieren. Im Mark bestehen keine
groben pathologischen Verinderungen. Die Markfasern sind aber — besonders
im schlechter erhaltenen linken Occipitallappen — im ganzen reduziert. Rechts
kann man in der Umgebung des Ventrikels das recht gut erhaltene Stratum sagittale
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srkennen. Wahrend die Spitze des Hinterhornes links eine flache Delle darstellt,
ist sie rechts spaltformig verengt. Diese Verengung wird durch eine breite glitse
Neubildung als Folge einer diffusen Ependymitis hervorgerufen. Vom Ependym
der urspriinglichen Wandung des Hinterhornes sieht man noch tiberwucherte,
inselférmige Reste in der Tiefe (Abb, 22a). In der Ependymitis Hegen Gitterzellen
mit dunklen Pigmentkdrnchen, Blutpigmentkérnchenzellen und reichlich Hémo-
siderin in den Gliazellen, Pseudokalkmassen und vereinzelt Gebilde, die verkalkten
Nerven- oder Gliafasern dhneln (Abb. 22b). Auch sonst findet man iberall dort,

Wand. d. Hinterhornes tegin les Gliasaumes

Blasenhohle

3 NPT, SN«

Abb. 21a. Linker Occipitallappen. Ubergang in die Blasenwand. Nissi-Firbung.
50 fache Vergr.

wo die basale Wand des Seitenventrikels freiliegt, eine dicke glitse, in der Tiefe
von Ependymschlduchen begrenzte Schicht als Rest einer Ependymitis diffusa.
Die Foramina Monroi sind durch die Ependymitis beiderseits stark eingeengt.
Man sicht darin strangférmig ausgezogene Ependymknétchen, die mit der Gegen-
seite verwachsen sind. Im deformierten 3. Ventrikel sind die Ependymverinderungen
viel weniger ausgeprigt als in den Wandresten der Seitenventrikel. Man findet
dort mehr die Anzeichen einer Ependymitis granularis: meist altere, zellarme und
gliafaserreiche Ependymknotchen und in der Tiefe ebenfalls einige Ependm-
schiguche. Das Holzer-Bild zeigt itherall eine miBige Faservermehrung in der
Umgebung des Ventrikels, Hin und wieder erkennt man ,.Ependymbreschen‘,
wie sie von Hasenjdager und Stroescu bei der Ependymitis beschrieben worden sind.
Im Aquédukt sicht man nurmehr ganz vereinzelte Veréinderungen des Ependyms.
In der Umgebung des 4. Ventrikels fehlen sie vollig.

Der Plexus der Seitenventrikel ist ausgezeichnet entwickelt, auch der im Unter-
horn gelegene Amnteil. Das Plexusepithel enthélt vereinzelte Kalkkonkremente
und zahlreiche Kérnchen, die sich bei Eisenfarbung hlau anfirben. Im 3. Ven-
trikel ist der Plexus an einer Stelle flichenhatt mit dem Ependym verwachsen.



38 H. Lange-Cosack:

Hier ist die Eisenspeicherung im Plexus nur sehr gering, im Plexus des 4. Ventrikels
fehlt sie vollig.

Der in Serie gelegte Hirnstamm hat sehr eigenartige Verhéltnisse. Wie man
auf der Abb. 23 erkennt, ist der Schwanzkern der einen Seite in der Mittellinie
mit dem der anderen Seite und mit dem Fornix verwachsen. Der Linsenkern ist
auf der linken Seite (in der Abbildung rechts) merkwiirdigerweise um fast 90°
derart gedreht, daB das Innenglied des Globus pallidus nach ventral statt nach
medial sieht. Die Ansa lenticularis hat diese Drehung mitgemacht, ebenso die

(£33

Abb. 22a. Starke diffuse Ependymitis in der Umgebung des spaltférmig verengten rechten
Hinterhornes. In der Tiefe sieht man zablreiche Ependymschliuche als Reste der
urspritnglichen Ventrikelwandungen. Nissl-Farbung. 10fache Vergr.

Capsula interna der rechten Seite. Abb. 24 entspricht einem Frontalschnitt in der
Hohe der Corpora mamillaria. Man sieht beiderseits die sehr engen Foramina
Monroi und in der Mitte den nicht erweiterten, aber etwas deformierten 3. Ventrikel.
Der Fornix ist erkennbar, aber in seiner Form verindert und in einzelne Faser-
biindel zersprengt. Die rechte Seite (auf der Abbildung links) ist etwas weiter
hinten getroffen als die linke. Man erblickt das vordere Ende des rechten Unter-
hornes mit dem unten anliegenden Uncus. Uber dem Unterhorn erkennt man
den Linsenkern mit seinen heiden Teilen, dem Globus pallidus und dem Putamen,
das mit dem Korper des Nuecl. caudatus verbunden ist. Medial folgt ziemlich
unverandert der Thalamus, bei dem man deutlich den lateralen Kern und den von
der Lamina medullaris begleiteten vorderen Kern unterscheiden kann. Im Gebiet
des Hypothalamus ist das Corpus Luys sehr gut ausgebildet. Dariiber liegt das
gut entwickelte Haubenfeld. Das unter dem Corpus Luys gelegene markscheiden-
arme Gebiet entspricht dem stark verschmilerten HirnschenkelfuBl und der Sub-
stantia nigra, die hier im Gegensatz zum 1. Fall erhalten ist. Die linke Seite ist
schwerer verindert. Ebenso wie auf der vorangehenden Abbildung kommt auch
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hier die Drehung des Globus pallidus zur Darstellung. Sonst ist der Globus pallidus
aber gut entwickelt und in typischer Weise gegliedert. Dagegen ist das Putamen
hochgradig deformiert: es ist

mit dem Nucl. caudatus breit

verwachsen und enthdlt —

ebenso wie rechts — zahl-

reiche heterotopische Zell-

inseln. In dhnlicher Weise ist v

der linke Thalamus hetero-

topisch umgestaltet. Das Cor- *

pus Luys, das Haubenfeld ' y [}
und die benachbarten Ge- i "1
bilde weisen ebenfalls eine , : . ’.

Drehung auf. Das Nissl-Bild s 2
zeigh, daB das Pallidum im ® 5

Gegensatz zum schwer ver- - |

dnderten Striatum beiderseits _

gut erhalten ist. Auch in =3

den Thalamuskernen finden 'S

sich beiderseits gut erhaltene ,‘q 5

Nervenzellen. Die Substantia ‘ L3

nigra zeigt sowohl in der

roten als auch in der schwar-

zen Zone den typischen Auf-  Abb. 22b. Verkalkte Zellen und Fasern in der Epen-
ban. Das Corpus Luys ist dymitis in ger DL_r'lgebmJg des rechten Hinterhornes.
auf beiden Seiten auffallend Nissl-Farbung. 500fache Vergr.

groB und zellreich. Sehr gut entwickelt ist das zentrale Hohlengrau. Der Nucl.
paraventricularis und der Nucl. supraopticus sind beiderseits von normaler Struktur.

Mittelhirn, Briicke und Me-
dulla oblongate lassen ziemlich
regelrechte  Verhaltnisse er-
kennen. Der Nucleus ruber ist
beiderseits normal grof und
normal gebaut. Er ist nur —
vielleicht infolge der Liquor-
druckwirkung — in seiner
Form leicht verdndert. Auch
der iibrige caudale Hirnstamm
weist leichte Formverdnde-
rungen auf (Abb. 25). Aqui-
dukt und 4. Ventrikel sind eben-
so wie der 3. Ventrikel nicht
erweitert, - die Briickenfulgan-

glien sind reduziert. Die un- .

N . b. 22¢c. Basale Reste vom Ependym der Seiten-
teren (?hven lassen Entwick-  yengrixer, Ependymitis diffusa. Nissl-Farbung.
Iungssﬁorungen erkennen: das 20fache Vergr.

graue Band ist unregelmiBig

gefiltelt und an verschiedenen Stellen verschieden breit. Das Kleinhirn hat -

eine vollkommen normale histologische Struktur. Die embryonale Kérnerschicht
ist — dem Lebensalter entsprechend — hereits geschwunden.

Leitungsbahnen. Die Pyramidenbahn fehlt. Auch von den iibrigen absteigenden
Bahnen ist nichts zu erkennen. Die sensible Bahn, die zentrale Haubenbahn und
alle iibrigen Bahnen des Hirnstammes zeigen einen regelrechten Verlauf.

Nuel.
caun-
datus
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Nuel, candat, Caps. int. Putamen

Glo-

bus
Nuel. palli-
amyg- dus
dalae

Corp. fornic. Ansa lenticularis

ADbb. 23. Frontalschnitt durch das Resthirn auf Hoéhe der stirksten Entwicklung des

Globus pallidus, der links um fast 90° gedreht ist. Nucleus caudatus in der Mittellinie mit

dem Nucleus caudatus der anderen Seite und mit der Pars libera des Fornix verwachsen.
Markscheidenfirbung. 2fache Vergr.

Nuel. ant. u. lat. thalami
— Fornix Nucl. caudat.
Plexus 7~

Nuel. caudat. =
Caps. interna-

Putamen
Putamen—

Corpus Luys—
Unterhorn—- Globus pallidus

Uncus- Aunsalenticularis

Zentrales
Hahlengran

) 1
t |
Tl >
1 1 o
| |
Subst. nigra Corp. IIIL. Ventr.
mamill.

Abb. 24. Frontalschnitt durch das Resthirn in Hohe des Corpus mamillare. Im Putamen
beiderseits Heterotopien. Markscheidentarbung. 2fache Vergr.

Hirnnerven. Wie oben erwahnt, sind Bulbus und Tractus olfactorius beiderseits
schwer deformiert. Der Sehnerv ist heiderseits atrophisch. Auf den Markscheiden-
priparaten des linken N. opticus sieht man aber deutlich iiber den ganzen Quer-



Die Hydranencephalie (Blasenhirn) als Sonderform der GroBhirnlosigkeit. 4]

schnitt verstreut diinnkalibrige, markhaltige Nervenfasern. Der Tractus opticus
ist beiderseitig in sehr stark reduziertem Zustande erkennbar. Man sieht auch die
Endigung im Corpus geniculatum laterale, das links verkleinert und zellarm, rechts
dagegen besser entwickelt ist. Vom N. oculomotorius abwirts sind die Hirnnerven
normal ausgebildet, liegen an normaler Stelle und haben normal entwickelte Kern-
gebiete. Die Hoérbahn zeigt in ihrem gesamten Verlauf bis zu den hinteren Vier-
hiigeln keine Abweichungen.

Nuel. N, XII

Tract.
solitar.
u. Nuel.
tract.solit.

Corpus
restiforme

Tractus
Gowers

_ Zentrale
Hauben-
bahn

Nuel. olivar. aceess. med. Oliva inf.

Abb, 25, Querschnitt durch die Medulla oblongata in Héhe der unteren Oliven. Die Medulla

ist durch Druckwirkung etwas deformiert, ist sonst aber bis auf die fehlenden Pyramiden-

bahnen und die nicht ganz regelméBige Faltelung der Oliven normal. Markscheidenfarbung.
5fache Vergr. .

Zusammenfassung des anatomischen Befundes des 2. Falles.

Der Aufbau der Blasemwand entspricht im wesentlichen den im ersten
Fall beschriebenen Verhiltnissen. Nur ist der Gliasaum infolge der
hydrocephalen VergroBierung des Schidelumfanges stark gedehnt und
dadurch durchschnittlich noch schmaler als im ersten Falle. Die Blasen-
wand enthélt reichlich Blutpigment. Bis auf vereinzelte Rundzell-
infiltrate in der Umgebung von GefdBen im Subarachnoidealraum sind
nicht die geringsten entziindlichen Verinderungen aufzufinden.

Das Resthirn ist erheblich weniger rudimentér als beim ersten Fall.
Das Mittelhirn ist véllig intakt; die Substantia nigra ist im Gegensatz
zum ersten Fall entsprechend dem FErhaltensein von Striatum und
Pallidum unverdndert. Entsprechend dem intakten Nucleus ruber ist
die zenfrale Haubenbahn unversehrt. Im Gebiet des Zwischenhirns ist
der Hypothalamus gut erhalten, der Thalamus weist Entwicklungs-
storungen auf und der Globus pallidus * ist auf der rechten Seite um 90°

1 Nach Spatz zum Zwischenhirn gerechnet.



49 H. Lange-Cosack:

gedreht. Vom Endhirn ist das Striatum erhalten, wenn es auch auf der
rechten Seite Schidigungen aufweist, und von der GroBhirnrinde sind
untere Abschnitte des Schlifenlappens sowie der Hinterhauptslappen
re. villig, li. teilweise stehengeblieben. Auch Sehnerv und Riechnerv
sind vorhanden, wenn auch ihre Nervenfasern stark reduziert sind. Die
Pyramidenbahnen fehlen, die BriickenfuBganglien sind reduziert.

Ein wesentlicher Unterschied gegeniiber dem ersten Fall besteht
darin, dafl ein durch erhebliche VergroSerung des Schidels erkennbarer
Hydrocephalus hinzugetreten ist. Dieser ist zu erkliren durch eine Storung
des Liquorabflusses infolge der hochgradigen Einengung der Foramina
Monroi; die Liquorproduktion ist bei dem sehr gut erhaltenen Plexus
der Seitenventrikel offenbar weitérgegangen. Die dicke glitse Neu-
bildung, die den noch erhaltenen Teilen der basalen Seitenventrikel-
wandungen und dem rechten Hinterhorn aufliegt, und die auch die
Verlegung des Foramen Monroi hervorgerufen hat, kann nur als Rest-
zustand einer abgelaufenen schweren Ependymitis diffusa angesehen
werden. Im 3. Ventrikel bestehen lediglich die Resterscheinungen einer
Ependymitis granularis; der Aquiadukt und der 4. Ventrikel sind fast
vollig frei von Verdnderungen ihrer Wandungen. Dieser Befund spricht
dafiir, daf sich im Gebiet der Seitenventrikel schwere Entzimdungs-
erscheinungen abgespielt haben miissen, wihrend das tiefere Ventrikel-
system hiervon nur wenig betroffen wurde und auch die duleren Liquor-
rdume in den weichen Héuten (an der Basis und an der Konvexitit) von
Resterscheinungen entziindlicher Prozesse (Meningitis) freigeblieben sind.

Vergleich des histologischen Aufbaus der Blasenwand (beider Fille) mit
dem Hirnmantel beim Hydrocephalus und mit anderen Beobachtungen von
,,Gliasdumen’.

Die Wand der mit Fliissigkeit gefiillten Hirnblase besteht nach dem
Gesagten aus der Arachnoidea, der Pia, die mit der Arachnoidea durch
das subarachnoideale Netzwerk verbunden ist, und einem der Innenfléache
der Pia anliegenden schmalen Saum von Gliagewebe, der fast nirgends
mehr Nervenzellen und Nervenfasern enthilt. Die glatte innere Be-
grenzung des Gliasaumes gegen die Blasenhohle wird von einer Membrana,
gliae limitans accessoria gebildet. Nirgends findet sich hier eine binde-
gewebige Auskleidung. Tm Saum ist das adventitielle Bindegewebe der
Gefifle stellenweise vermehrt. Im Subarachnoidealraum sieht man
reichlich teils zungenformig hineinragende, teils vollstindig vom Saum
abgeschniirte Gliasaumfragmente, die von einem der Pia entsprechenden
Bindegewebsmantel umgeben sind. Sichere Entziindungserscheinungen
in der Blasenwandung lassen sich in keinem unserer Fille nachweisen.
Dagegen sieht man in beiden Fillen viel Hamosiderin, das teils in
Kornchenzellen und teils frei in der Dura, im Subarachnoidealraum und
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im gligsen Gewebe liegt. Fettkornchenzellen kommen nur ganz ver-
einzelt vor. ‘

Die bereits von Heschl widerlegte Ansicht, daf die Hydranencephalie
nichts anderes als eine extreme Form der Hydrocephalie darstelle, ist
von einzelnen Autoren bis in die neueste Zeit hinein vertreten worden.
Darauf soll bei der Besprechung der Pathogenese noch eingegangen
werden, Hier soll nur aufgezeigt werden, daBi schon das morphologische
Bild beim Hydrocephalus und bei der Hydranencephalie so charakte-
ristische Unterschiede bietet, dafl man schon daraus ersehen kann, daB

[ ¢
4
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Abb. 26. 8.Nr. 15/37. Hxtremer Hydrocephalus internus. Der Hirnmantel ist hochgradig

verschmilert und ausgewalzt, 148t aber {iberall die Gliederung in Rinde und eine darunter

liegende Markschicht erkennen. Die Ventrikel wurden ausgegossen. Im Linsenkern ein
Artefarkt. Verkleinert.

es sich um zwei verschiedene Krankheitsbilder handelt. Wir haben
deshalb den histologischen Aufbau der Blasenwand bei der Hydran-
encephalie mit der Struktur des diinnen, ausgewalzten Hirnmantels
bei Fallen von besonders hochgradigem kindlichem Hydrocephalus
internus mit starker VergroBerung des Schidelumfanges aus der Samm-
lung des Institutes verglichen. Es soll vorausgeschickt werden, daf
schon makroskopisch insofern ein deutlicher Unterschied besteht, als
statt des grauweiBen , Trabekelwerkes” an der Innenfliche der Pia
auch in den extremsten Fillen von Hydrocephalus eine zwar stark
verschmilerte, aber doch deutlich erkennbare Rindenschicht und eine
innere Markschicht erhalten geblieben sind (Abb. 26).

I. (8.-Nr. 15/37). 12jahriges imbezilles Midchen. VergroBerung des Schidels
vom 6. Lebensmonat an. Umfang beim Tode 70 cm. Extreme Erweiterung aller
Ventrikel. Windungen abgeplattet und auseinandergezogen. Hirnsubstanz auf
wenige Millimeter verdiinnt. Schon makroskopisch 148t sich tiberall eine hoch-
gradig verschmilerte Markschicht, die bei Heidenhain-Firbung normale Mark-
scheidenbildung zeigt, und eine ebenfalls verschmilerte Rindenschicht unter-

scheiden. Das Nissl-Bild zeigt, daBl im Rindengrau Nervenzellen liegen, die sogar
noch eine architektonische Gliederung aufweisen (Abb. 27). Die Ganglienzellen
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sind zum groflen Teil pyknotisch, schmal, unregelmaBig konturiert und haben
geschlingelte Fortsitze. Neben diesen Bildern von chronischer Zellerkrankung,
die auch Schob bei einem Fall von Hydrocephalus beschrieben hat, kommen auch
schlecht gefirbte Ganglienzellen mit mittelstindigem Kern, die statt der Nissl-
Substanz nur kleine, wenig intensiv gefirbte Kérnchen enthalten und im Nissl-Bild
keine Zellfortsitze erkennen lassen, vor. Im Mark stehen die Gliazellen auffallend
dicht. Die Ventrikelwand ist iber groBe Strecken hin unbekleidet. An vielen
Stellen aber sind mehr oder weniger deformierte Ependymzellen erhalten.

II. (S.-Nr. 4/42.) Vorgeschichte und Alter des Kindes nicht bekannt. Schédel-
umfang 80 cm. Abklemmung des Aquiduktes durch cystenartige Erweiterung
der Cisterna ambiens. Hochgradige Ausweitung der ersten drei Hirnkammern.
Hirnmantel stark verschmilert, an manchen Stellen nur 2—3 mm dick. Histo-
logisch derselbe Befund wie oben: Rinde und Mark hochgradig verschmalert, aber
deutlich zu unterscheiden. Ependym iiberall erhalten, die einzelnen Zellen zum
groBen Teil abgeplattet und auseinandergezogen. Trotz der Auswalzung des Hirn-
mantels sieht man im Nissl-Bild, dal der Schichtenbau kaum gestért ist. Im Mark
ist wieder die dichte Stellung der Gliazellen bemerkenswert.

ITI. (S.-Nr.164/37.) 9monatiges Kind mit einem Kopfumfang von 69 em.
Kurz nach der Geburt Abtragung einer Meningocele am Hinterkopf. Stark er-
weiterte Ventrikel. Auch in diesem Falle besteht der GrofShirnmantel aus einem
schmalen Saum von Rinde und Marksubstanz. Cytoarchitektonik der Rinde
leidlich erhalten. Schrumpfung der Nervenzellen und Ependymverdnderungen wie
im ersten Falle.

IV. (S.-Nr. 166/38.) 9 Monate altes Kind mit stark vergroBertem Schédel.
Hochgradige Ventrikelerweiterung. Pia und Arachnoidea verdickt, Leukocyten-
infiltrate in der Umgebung der GefiBe. Der Hirnmantel bestehs iiberall aus Rinde,
Mark und stellenweise stark verindertem Ependym. Rindenschichten teilweise
verworfen. Ganglienzellen normal konfiguriert mit mittelstindigem Kern, aber
teilweise nur schwach angefirbten Fortséitzen. Zelleib homogen gefirbt, teilweise
dunkel, in manchen Zellen hell; Néssl-Substanz nicht zu erkennen. ‘

V. (S.-Nr. 59/38). 5 Monate altes Kind mit einem Schidelumfang von 61 cm,
aulerdem Rachischisis und MiBbildung des Riickenmarks. Derselbe Befund bei
einem #&lteren Geschwister. — Wie in den anderen Fallen Mark und Rinde trotz
der hochgradigen Auswalzung des Hirnmantels deutlich erkennbar. Nur an einer
Stelle, die makroskopisch rostbraun verfarbt ist und offenbar bei einer der vielen
Ventrikelpunktionen verletzt worden ist, besteht die Hemisphirenwandung ledig-
lich aus einem diinnen, gefaBhaltigen Saum, in dem von nervésem Parenchym
nichts mehr zu erkennen ist. Nerwenzellen im allgemeinen gut erhalten. Glia ver-
schiedentlich leicht progressiv verédndert. Ependym vielfach fehlend, aber auch
hier an einigen Stellen noch erhalten.

Der Vergleich der histologischen Bilder lifit in allen Fillen von Hydro-
cephalie denselben grumdsditzlichen Unterschied gegeniiber der Hydran-
encephalie erkennen: auch bei hochgradigstem Hydrocephalus internus sind
Rinde, Mark wnd Ependymreste erhalien und trotz aller Verinderungen
infolge der Druckwirkung in threr Struktur deutlich zu erkennen (Abb. 27).
Bei den von uns untersuchien Fillen von Hydranencephalie dagegen fehlt
alles bis auf einige ungleichmdfige Reste der oberen Lagen der ersten
Rindenschicht, die fast nirgends mehr Nervenzellen enthilt (Abb. 27a).
In den anderen histologisch wuniersuchten Fillen von Hydranencephalie
ist die Beschreibung der Blasenwand zu wenig eingehend, als daf ein
sicherer Vergleich maglich wire. Soviel aber 148t sich sagen, daf tber-
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einstimmend in allen Fillen die Innenfliche der Pia von einer schmalen
Glialage, in der gar keine oder nur vereinzelte schwer geschidigte Nerven-
zellen liegen, ausgekleidet ist. Ependym ist im Saum niemals gefunden

Arachnoidea

Epen-
dym-
reste

Abb. 27. 8.Nr. 15/37. Ventrikelwandung hel einem Fall von hochgradigem Hydrocephalus
internus. Nissl-Farbung. 50fache Vergr.

worden. Bei niherer Untersuchung haben sich regelmiflig — wenn auch
meist sparliche — Endprodukte eines destruktiven Prozesses nachweisen
lassen (Blutpigment, Fettkornchenzellen, Entziindungsresiduen u. a. m.).
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Abb. 27a. Blasenwand bei einem Fall von Hydranencephalie mit normalem Schidelumfang
ohne sekundaren Hydrocephalus internus (Fall 1). Nissi-Farbung. 50fache Vergr.

Beim cystischen Endzustand grofer Erweichungsherde beim Er-
wachsenen finden sich an der duBeren Oberfliche Gliasiume, die auf den
ersten Blick eine gewisse Ahnlichkeit mit den Gliasdumen der Blasen-
wand bei der Hydranencephalie haben. Bei néherer Betrachtung ergeben
sich aber bemerkenswerte Unterschiede. Schon makroskopisch handelt
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es sich — von Ausnahmen abgesehen — nicht um glattwandige Hohlen,
sondern um. Cysten, die von einem lockeren, bindegewebigen Netzwerk,
das sich zwischen einem subependyméren glitsen Restsaum und dem
Gliasaum unter der Pia ausspannt, durchzogen sind. Die Abb. 28, die
einer Arbeit von Spatz (1939) entnommen ist, zeigt einen solchen Glia-
saum im Endzustand einer Erweichung beim Erwachsenen. Man sieht,

Subarachnoidealraum

Abb. 28, AuBerer Randsaum an der Begrenzung eines alten Erweichungsherdes im er-
wachsenen Gehirn. Silberfarbung nach Perdrawn. 190fache Verg. (Aus Spatz: Pathologische
. Anatomie der Kreislaufstorungen des Gehirns. Z.Neur. 167, Abb. 19, 8. 334.)

wie das bindegewebige Netzwerk mit einer bindegewebigen Schicht
zusammenhdngt, die den Gliasaum gegen die Cyste abschlieBt (,,Pia
accessoria‘’ nach Lindenberg). Spatz nimmt an, dafl das kernarme Gewebe
der Deckschicht ein geringeres Sauerstoffbediirfnis hat und deshalb eine
grifere Resistenz bei Storungen der Blutzufuhr besitzt; das iibrige
Gewebe wird auf komplizierte Weise resorbiert, wobel man an seiner
Stelle schlieSlich als Rest gewucherter Gefdlle das erwdhnte binde-
gewebige Netzwerk, das den Herd durchzieht, findet. Nach Lindenberg,!
der die Gliasfume im erwachsenen Gehirn in einer noch nicht versffent-
lichten Untersuchung naher studiert hat, kann man am Gliasaum eine
dufere gliafaserreiche Schicht, darunter eine faserarme, kerureiche
Schicht mit vielfach gewucherten Astrocyten und eine dritte innere

1 Die Kenntnis der Untersuchungsergebnisse verdanken wir einer miindlichen
Mitteilung von Herrn Dr. Lindenberg, dem wir an dieser Stelle dafiir danken.
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Schicht, die wieder reichlicher Gliafasern und weniger Kerne enthilt,
nonterscheiden. Dagegen sind bei der Hydranencephalie, wie schon
gesagt, nur spérlich Gliafasern nachweisbar; vor allem aber fehlt das
bindegewebige Netzwerk an der Innenseite und der AbschluB des Saumes
gegen das Cystenlumen durch eine Pia accessoria.

Vergleichbare Verhaltnisse finden wir dagegen bei Endzustinden von
Erweichungsprozessen, die sich im kindlicken oder fetalen Gehirn abgespielt
haben. Schon Zingerle beobachtete ,,velumartige Fortsitze' der oberen
Rindenschicht iiber der Defekthohle bei der Porencephalie, die allerdings
gewohnlich bei der Untersuchung wenig berticksichtigt werden, da man
sie mit den weichen Hirnhéuten, denen sie anliegen, abzureiBen pflegt.
Auch Dejerine, Obersteiner und v. Kahlden haben festgestellt, daBl die
den Porus iiberziehenden Meningen von einer diinnen, keine oder nur
spirliche nervose Elemente enthaltenden glivsen Schicht ausgekleidet
werden (zit. nach Spatz 1921). Spéter hat Siegmund bestétigt, daBl bei
porencephalischen Gehirnen das Cystenlumen nicht unmittelbar an meso-
dermales Gewebe angrenzt, sondern daf es stets durch eine schmale
ektodermale Schicht davon getrennt wird. Die erste eingehende Be-
schreibung stammt von Spatz, dem es im Tierversuch gelungen ist, der-
artige Qliasiume hervorzurufen. ¥r untersuchte die Vorginge nach
experimenteller Riickenmarkdurchschneidung beim Kaninchen unter
besonderer Beriicksichtigung der verschiedenartigen Reaktionsweise des
reifen und unreifen Nervengewebes. Bei den ausgewachsenen Tieren
bildete sich an der Durchschneidungsstelle schliefllich eine (wenn auch
oft lockere) glidsbindegewebige Narbe. Bei den neugeborenen Tieren
dagegen wurde das Gewebe in der Umgebung der Schnittstelle abge-
schmolzen. Im Endzustand bildete sich der fiir die Reaktion des unreifen
Gewebes charakteristische ,,Porus®, der eine glatte, wie mit dem Rasier-
messer gezogene, reaktionslose Begrenzung zeigte. Zwischen den weichen
Hauten und dem Hohlraum blieb regelmédfiig eine schmale Gewebs-
schicht iibrig, die aus zellreichem glidsem Gewebe bestand und ganz
vereinzelt nervose Klemente enthielt. Die nachweisbare Gliafaserbildung
war verhdltnismiBig gering. Gegen das Lumen zu war der Saum von
einer zarten, glitsen Haut, einer ,,Membrana gliae limitans accessoria‘‘.
abgeschlossen. Dagegen fehlte auch hier eine ,,Pia accessoria‘‘. Siegmund
und Jakob haben das Vorkommen einer neuen gliosen Grenzlamelle
spéater beim Kind bestétigt. Wie gezeigt, fand sie sich auch an der Innen-
fliche der Gliasdume bei der Hydranencephalie. — Wihrend sich die
Versuche von Spatz nur auf das Riickenmark bezogen, konnte Becker
am hiesigen Institut in letzter Zeit bei Tierexperimenten auch im Gehirn
derartige Gliasiume hervorrufen. Durch AusguB der aus den Carotiden
stammenden HirngefdBe mit Paraffin gelang es Becker, bei neugeborenen
Hunden experimentelle halbseitige Blasenhirne zu erzeugen, die mit der
Hydranencephalie grofte Ahnlichkeit haben. Die Blasenwand bestand
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auch bei diesen aus den weichen Héuten und einem schmalen Gliasaum,
der kaum Nervenzellen enthielt und an manchen Stellen eine Zwei-
schichtung in eine &uBere zellreiche und eine innere zellarme Schicht
erkennen lieB. Irgendwelche Resterscheinungen des Abbauprozesses
LieBen sich auf den von Becker freundlichst zur Verfiigung gestellten
Priparaten auch wieder nicht auffinden.

Die von Spatz untersuchten Gliasdume bei neugeborenen Kaninchen
zeigen nicht nur hingichtlich der Glia und der nervisen Elemente, sondern
auch im Verhalten des Bindegewebes eine weitgehende Ubereinstimmung

Abb. 29. Hydranencephalie. Fall 1. Blasenwand. Von der Pia dringen zahlreiche Binde-

gewebsstrange in den Saum ein. Dazwischen liegen Inseln von Gliagewebe. Silberfirbung

nach Perdrow. 150fache Vergr. Vgl. mit den Abb. 36 und 51 in Foersier und Penfield:
Der Narbenzug an und im Gehirn usw.

mit den Gliasiumen bei der Hydranencephalie. Spafz fand — ebenso
wie wir bei der Hydranencephalie (Abb. 29) — innerhalb des Saumes
haufig eine Zunahme des Gefal-Bindegewebsapparates und eine Zer-
kliftung und Substituierung des Saumes durch Bindegewebe. Er ver-
mutete, daBl die glivsen Bestandteile infolge der schlechten Erndhrungs-
bedingungen allmahlich atrophisch wiirden und daB Teile der Saume
langsam durch Bindegewebe ersetzt werden konnten. Auch Schob und
Jakob stellten eine dhnliche Reaktion des Bindegewebes in den erhaltenen
anBeren Rindenschichten bei Fillen von totaler Erweichung beider
GroBhirnhemisphéren bei jungen Sauglingen fest. Bei unseren Fillen
von Hydranencephalie lagen im Subarachnoidealraum zahlreiche vom
Saum abgeschniirte Inseln und Halbinseln aus gliosem Gewebe. Der-
artige Gliasaumfragmente sind wunseres Wissens bisher noch niemls
beschrieben worden. Eine gewisse Ahnlichkeit haben lediglich die histo-
logischen Bilder bei zwei von Foerster excidierten Hirnnarben nach
schwerem cerebralem Geburtstrauma. Auf den Abbildungen sieht man
— ahnlich wie in unseren Fillen — Balken und Inseln von Hirngewebe,
die von Bindegewebsscheiden umgeben sind. In allen anderen von
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Foerster und Penfield mitgeteilten Fillen, die im Gegensatz zu den
beiden angefithrten fast ausnahmslos Verletzungen bei Erwachsenen
betrafen, fand sich dagegen in der Hirnnarbe eine innige Durchflechtung
von Glia- mit Bindegewebsfasern. Obwohl Foerster dies nicht besonders
beachtet hat, ist das von den Befunden beim Erwachsenen abweichende
Verhalten bei den beiden einzigen Fillen, in denen das Gehirn in noch
unausgereiftem Zustande vom Trauma betroffen wurde, offenbar als
Ausdruck der verschiedenartigen Reaktionsweise des reifen und des
unreifen Nervengewebes zu deuten. Dem entsprechen auch die Be-
obachtungen von Spatz, dafl bei neugeborenen Tieren die Grenzscheiden
zwischen ektodermalem und mesodermalem Gewebe erhalten bleiben.

Die besondere Reaktionsweise des unreifen nervosen Gewebes ist
verschieden gedeutet worden?!. Siegmund und Wohlunll setzten eine
Insuffizienz der Glia voraus, die durch um so intensivere Reparations-
bestrebungen von seiten des Mesenchyms ausgeglichen werden konne.
Spatz hat von vornherein die Annahme einer Insuffizienz der Glia ab-
gelehnt. Nach seiner Ansicht hat die fiir das unreife Gewebe charak-
teristische ,einfachere, raschere und grindlichere’ Art der Resorption
und Organisation ihre Ursache — abgesehen von einer stirkeren Leistungs-
fahigkeit des jugendlichen Stoffwechsels — auch darin, daf weniger
Material abzubauen ist, ndmlich weniger paraplastische Intercellular-
substanzen (Markscheiden) bei dichtstehenden zur Resorption beféhigten
Elementen, die ,,gewissermallen leichtere Arbeit™ haben. Spatz weist
darauf hin, daBl ganz allgemein die Resorptionsvorgdnge im unreifen,
insbesondere im fetalen Gewebe, besonders rasch und spurlos vor sich
gehen. Alles dies spricht nicht fiir eine Insuffizienz des Stiitzgewebes,
sondern im Gegenteil fiir eine besondere Leistungsfahigkeit.

Beim Erwachsenen sind bei der Resorption nervisen Gewebes komplizierie
und langwierige. Umwandlungen notwendig (Spatz 1939). Insbesondere kommt
es an den Rindern des Nekrosebezirkes (Nekrosestadium der Erweichung) zu einer
intensiven GefaBwucherung. Von dieser ,,Wucherungszone* aus wird im Re-
sorptionsstadium der ganze Herd von einem mesodermalen Netzwerk durchzogen,
das die Quelle der Kérnchenzellen ist, wélche die Zerfallsstoffe, insbesondere die
Lipoide, des nervésen Gewebes aufnehmen und verarbeiten, um dann wieder zu
zerfallen. An Stelle der in den Maschen des bindegewebigen Netzes liegenden
Kornchenzellen tritt endlich eine liquorartige Fliissigkeit. So entsteht schliellich
das Endstadium, die von einem lockeren bindegewebigen Netzwerk durchzogene,

von klarer Flissigkeit erfiilllte Cyste; doch halten sich einzelne Kérnchenzellen
viele Jahre lang.

1 Die von Schwartz gedullerte Ansicht, daBl die Reaktionslosigkeit des Wand-
gewebes grofBler Defekte ifn Gehirn neugeborener Menschen mit der Unreife des
Zentralnervensystems nichts zu tun habe, sondern lediglich dann beobachtet wiirde,
wenn sich der Zerstérungsproze bis zur Grenze eines funktionell anders gearteten
GroBhirnteiles ausdehne, ist vollkommen hypothetisch. Der Vergleich zwischen
den Gliasaumen im kindlichen und im erwachsenen Gehirn spricht dagegen, weil
er zeigt, daB bei gleicher Ausdehnung des Defektes sehr deutliche Unterschiede
bestehen.

Archiv fiir Psychiatrie, Bd, 117. 4
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Bei der Reaktion des unreifen Gewebes begegnet man zwar im Re-
sorptionsstadiuin  auch Ansétzen einer Gefdfiwandwucherung, aber
grofenteils gentigt schon die Glia zur Aufnahme und Verarbeitung der
Zerfallsstoffe. Mesodermale und glivse Gitterzellen gehen aufllerordent-
lich rasch zugrunde, und das erhalten gebliebene Gewebe setzt sich
durch eine neue Grenzlamelle von dem nun entstandenen Defekt ab.
DaB die Glia anch im jugendlichen Zustand nicht insuffizient ist, beweist
ihre Wucherungsfédhigkeit bei solchen Prozessen, bei denen nur das
nervise Parenchym zugrunde geht, wahrend die Glia erhalten bleibt.
So ist es z. B: bei der lobéren Sklerose des Kindesalters und bei unvoll-
stdndigen Erweichungen, wie sie bei gefdflbedingten oder traumatischen
Lésionen mit oder ohnegleichzeitige Porusbildung vorkommen.

Mit Recht betont Schob die groBe Proliferationsfihigkeit der Glia des
Kinderhirns. Dies widerspricht keineswegs den Anschauungen von Spasz, der bei
der Porusbildung von einem bestimmten Falle ausging, ndmlich von dem einer
vollstindigen Erndhrungsstorung; er wies bereits selbst darauf hin, dafl es unvoll-
standige Schiédigungen gibt, bei denen die erhalten gebliebene Glia hyper-
trophieren kann (1920, S. 392). Wie Spatz meint (mindliche Mitteilung), ist die Be-
zeichnung ,,besondere Reaktionsweise des unreifen Zentralnervengewebes* viel-
leicht insofern irrefiihrend gewesen, als andere Autoren annahmen, es sei jede
Reaktion des Neugeborenen schlechthin gemeint wihrend eine bestimmte Vor-
bedmgung vorausgesetzt -war. Ferner fehlte in der damaligen Arbeit von Spatz
ein Hinweis darauf, daf§ Porusblldung und Narbenbildung auch nebeneinander
vorkommen koénnen, da eben vollstindige und unvollstindige Nekrosen als ver-
schiedene Grade einer und derselben Storung nicht selten gleichzeitig auftreten.
Gelegentlich kommt es iibrigens auch beim Erwachsenen unter noch nicht geklarten
Voraussetzungen zur Heilung mit Bildung einer glattwandigen Hohle, die meistens
mit dem Ventrikel kommuniziert (z. B. nach GehirnschuBverletzungen), wofiir
Spatz 1941 ein Beispiel gebracht hat.

Das Wesentliche der besonderen Reaktionsweise des unreifen Gewebes
ist also die schnelle und griindliche, kaum Spuren hinterlassende Art
der Resorption bei der volistdndigen Erweichung. Die mesodermalen
Bestandteile zeigen — wie gesagt — urspriinglich auch nur verhéltnis-
miBig geringe Reaktionserscheinungen, weil eben eine stirkere Reaktion
nicht notwendig ist. Erst spéter kormmt es zu einer sekundiren Zunahme
des Bindegewebes, vor allem der erhalten gebliebenen GeféaBle innerhalb
der restierenden Gliasiume, dig vielleicht die Folge einer Atrophie der
Glia ist. Durch die sekundiren Erscheinungen kann eine stérkere Be-
teilignng des Bindegewebes-am Resorptionsprozel vorgetduscht werden.
Auch das isolierte Vorkommen von ,Gliainseln innerhalb des sub-
arachnoidealen Gewebes, die mitunter weit entfernt vom Saum innerhalb
der Zisternen verstreut liegen koénnen, spricht nicht fiir eine Insuffizienz
der Glia, sondern eher fiir eine besondere, beim Erwachsenen nicht mehr
vorhandene Wucherungs-  und Lebensfihigkeit. - Die Befunde von
Foerster und Penfield sind offenbar so zu verstehen, daf auch innerhalb
von bindegewebigen Narben im Kinderhirn Konglomerate von Glia-
zellen sich durch ‘eine Grenzlamelle abschliefien und ebenfalls eine Sonder-
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existenz filhren kinnen. Auch hierbei haben wir es offenbar mit einer
Besonderheit des unreifen Gewebes zu tun.

Gerade die Hydranencephalie ist unseres Erachiens ein besonders gutes
Beispiel fiir die gewaltige Resorptionsfihighkeit des unreifen Stiitzgewebes,
durch die, zusammen mit dem Mangel an Myelin, eine besonders glatte
und ginstige Art der Ausheilung nach einer ungewihnlich schweren und
ausgedehnten Schadigung ermdglicht wird. Die Endzustinde von Zer-
storungsprozessen im kindlichen Gehirn konnen sehr vielgestaltig sein.
Sie entsprechen keineswegs alle dem glattwandigen Porus; es kommen
auch ausgedehnte Narbenbildungen vor, weil auf dem Boden unvoll-
stdndiger Erweichungen die Proliferationsfahigkeit der Glia erhalten
bleibt. Bei der Hydranencephalie aber ergibt die Untersuchung der
Blasenwand eine sehr gute Ubereinstimmung mit den Befunden an den
,.Sdumen’ beim Durchschneidungsversuch am neugeborenen Tier. Auch
der Vergleich zwischen den Gliasiumen der Hydranencephalen mit den
ganz andersartigen Séumen beim ausgereiften Gehirn stiitzt die Fest-
stellung von Spatz iiber die verschiedene Reaktionsweise des unreifen
und reifen Nervengewebes gegeniiber einer Storung, die alle Gewebs-
bestandteile zum Absterben gebracht hat.

(Klinischer Teil im néchsten Heft.)
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