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I. Anatomischer Teil. 
Dag menschliehe Wesen ohne GroBhirn leben k6nnen, ist eine be- 

kannte, aber immer wieder fiberraschende Tatsaehe, die eine Fiille yon 
Problemen in sieh birgt. Die ausfiihrliche Mitteilung yon zwei F~llen 
erseheint uns um so mehr gereehtfertigt, als die bier vorliegende Sonder- 
form der GroBhirnlosigkeit, die gydraneneephalie,  obwohl sie schon 
1835 yon Cruveilhier (als , ,Anene@Mie hydroe@halique") entdeekt 
wurde und obwohl sie keineswegs besonders selten sein dtirf~e, noeh 
wenig erforscht ist. Besser bekannt ist eine andere Form der Aneneepha- 
lie, der Kr6tenkopf,  insbesondere dutch den yon E. Gamper anatomiseh 
und k]iniseh beschriebenen Standardfall. Beim Kr6tenkopf ist die 
Gehirnmigbildung sehon zu Lebzeiten erkennbar an einem Defekt des 
Sehi~dels in der Mittellinie, aus dem die sog. Area eerebro-vaseulosa 
herausragt. Bei der Hydranencephalie dagegen ist das Groflhirn 1 dutch 
eine grofie, mit avliissigkeit ge/iillte Blase ersetzt (weswegen aueh yon 
,,Blasenhirn" gesproehen wird), ohne daft der Schgdel eine au/ die Gehirn- 
mifibildung hinweisende Anomalie hat. Da das Fehlen des Groghirns 
beim S/~ugling nicht die nach den Erfahrungen der allgemeinen Neuro- 
pathologie zu erw~rtenden sehweren Ausfallserseheinungen naeh sieh 
zieh~, is~ bei der Hydranencephalie - -  wie in unserem ersten Full - -  
bei der Sektion oft die ~berrasehung grog, wenn man naeh Er6ffnung 
des normalen Sch/~dels und der anliegenden dfinnen Blasenwand und 
naeh AbflieBen der Fliissigkeit den leeren Seh/idelgrund oder nur miB- 
bildete Reste der Stammganglien vor sieh sieht. 

Anderemale - -  so bei unserem zweiten Fall - -  ist infolge einer sekund~r 
hinzutretenden Vergr613erung des Seh/~delnmfanges kliniseh die Diagnose 
auf Hydrocephalus internus gestell~ worden. Aueh anatomisch wird 
die t tydranencephalie  6fters mit  der I-Iydroeelohalie verweehselt. Man 

GroBhirn = Endhirn -{- Zwisehenhirn. Das Mittelhirn geh6rt bereits zum 
tieferen ttirnstamm. 
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hat sogar versueht, die Hydranencephalie als Folgezustand eines Hydro- 
cephalus aufzufassen. Wir haben deshalb die Blasenwandung, die bisher 
wenig beaehtet worden ist, eingehend untersucht und mit dem dfinnen 
ttirnmantel bei hoehgradiger Hydrocephalie verglichen, wobei grund- 
ss Unterschiede zutage traten. Wesentliehe Unterschiede ergeben 
sich ferner beim Vergleich der Blasenwand mit Restzust~nden nach 
ZerstOrungsprozessen im Gehirn Erwaehsener. Dagegen findet die An- 
nahme eines Zerst6rungsprozesses in der Entwieklungszeit eine Stfitze 
beim Vergleich mit den Ergebnissen yon Experimenten an neugeborenen 
Tieren. Diese ]ehren, dal~ das unrei]e nerv6se Gewebe his auf gewisse 
eharakteristiseh gebaute ,,Glias~ume", die den Rindenresten bei der 
Hydraneneephalie sehr ~hnlieh sehen, spurlos und ohne Hinterlassung 
von Vernarbungserscheinungen abschmelzen kann (,,besondere Reaktions- 
weise des unreifen Nervengewebes" naeh Spatz). Hier ergeben sich 
Parallelen mit gewissen porencephalen De/ektzust~inden des Kinderhirns, 
yon denen sich das Blasenhirn nur durch die enorme Ausdebnung des 
Defektes unterscheidet: Dutch die Annahme einer Aplasie kann die 
Hydranenceph~lie ant keinen FM1 erkl~trt werden. 

Schwieriger noch als die Pathogenese ist das Problem der ~tiologie 
des zur ttydraneneephalie fiihrenden ZerstSrungsprozesses. Da wir in 
der Regel nur Endzu~tiinde sehen, ]assen sieh fiber die Verursachung 
nur Vermutungen aufstellen. 

Weiterhin tauchen bei der Hydranencephalie auch alle jene Pro- 
bleme auf, die mit  der Grol~hirnlosigkeit im allgemeinen zusammen- 
hi~ngen. Dahin gehSren zun~chst die anatomisehen Fragen, welche 
das Verhalten des Resthirns betreffen, die Degeneration yon Leitungs- 
bahnen, das Abhs der Zentren untereinander u. a. m. 
(Unser erster Fall ist in dieser Hinsicht yon Weisschedel vorbearbeitet 
worden.) Von g~6~ter Wiehtigkeit ist die Grol~hirnlosigkeit flit prin- 
zipielle Fragen der Physiologie des Gehirns. Es genfigt, auf Gampers 
Beobachtungen hinzuweisen und auf die VergleichsmSglichkeiten mit 
den Ergebnissen der Tierversuche yon Magnus und seiner Sehule fiber 
die autonome Leistungsfi~higkeit bestimmter Hirnreste. - -  Eine ~Er- 
fuhrung endlieh wiederholt sich bei allen groBhirnlosen Kindern: man 
ist immer wieder erstaunt dari~ber, mit welehem geringen Hirnrest ein 
mensehliehes Neugeborenes verMiltnismiifiig lange Zeit am Leben bleiben und 
verhgltnism~iflig viele und verwicIcelte Leistungen vollbringen ]cann. Hier 
besteht ein grundsgitzlicher Unterschied gegeni~ber der Neuropathologie des 
erwachsenen Men~ehen, bei dem derartig ausgedehnte Hirnde/ekte mit dem 
Leben, sei es auch nur /i~r I~urze Zeit, i~berhaupt nicht vereinbar wSren. Es 
gibt ~uch in physiologischer Hinsicht Besonderheiten der Reaktionsweise, 
wenn eine Schs das Zentralorgan im unreifen Zustande betroffen 
hat. Obwohl eine eehte Regeneration kaum vorkommt, sind die MSglich- 
keiten der Pl~stizit~t, des Funktionswandels und tier ~bernahme yon 
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Leis tungen durch erhaltengebliebene Tefle des Zentra lnervensystems 
weit gT01]er als beim Erwachsenen.  Auf diese Fragen  werden wir bei 
der Besprechung unserer  Fi~l]e noch zurfickkommen. I )em Beispiel 
Gampers folgend werden wit  yore anatomischen Befund ausgehen, um 
sodann  in  einem I I .  Teil fiber die kliuischen Beobachtungen zu berichten 
und  auf F ragen  der Pathogenese, Atiologie und  Physiologie einzugehen. 

Schrifttum. 
Das Schrifttum fiber die Hydranencephalie ist sehwer zu fiberblicken, weft die 

Nomenkl~tur nicht einheitlieh ist. Neben dem yon Cruveilhier gepr~gten Namen 
Hydranencephalie finder man die Bezeichnungen Rindenblasensporencephalie 
(Eischer), Sonderform der Porencephalie (Heschl), Polyporencephalie (Brocher), 
unentwiekeltes Gro~hirn bei ausgebfldetem Schitdel (Breschet, Ilberg) u . a . m .  
Mehrere F~lle sind, wie gesagt, falschlieh als Hydroeephalie bezeiehnet und be- 
schrieben worden. Die mangelhafte Einheitlichkeit in der Benennung, die zum Teil 
aul]ere Grfinde hat, zum Teil aber auf die abweichenden Ansichten fiber die Patho- 
genese zurfiekzuffihren ist, macht es verst~ndlich, da~ in keiner Arbeit der neueren 
Zeit ann~hernd vollst~tndige Literaturangaben entha]ten sind. Wit haben uns 
deshalb bem~tht, eine mSglichst vollstSndige Ubersicht itber das sehr zerstreute und teil- 
weise schwer zugiingliche Schri/ttum zu geben, sind uns aber bewuBt, dab auch uns 
infolge der erw~thnten Sehwierigkeiten der eine oder des" andere Fall entgangen 
sein mag. 

Die erste eingehende Beschreibung und Abbildung der Hydraneneeph~lie ist 
in des" ber~hmten ,,Anatomie pathologique" yon Cruveilhier zu linden (1835). 
Allerdings hat schon Breschet im Jahre 1823 in einer Mitteilung fiber unvollst/indige 
Hirnentwieklung bei Neugeborenen das Gehirn eines im Alter von wenigen Tagen 
verstorbenen Mgdehens beschrieben, bei dem zweifellos eine Hydranencephalie 
vorlag. Aber erst Cruveilhier hat das anatomische Bild in allen Einzelheiten riehtig 
gesehen und hat Ms Erster zur Pathogenese Stellung genommen. Von den insgesamt 
drei Beobaehtungen, fiber die Cruveilhier berichtete, werden zwei unter den fetalen 
Hydroeephalien und eine unter den verschiedenen Formen des" Mikroeephalie 
abgeh~ndelt. Der meisterhaften Besehreibung und Deutung des makroskopisehen 
Bildes ist aueh bei dem heutigen Stande der Forsehung nur wenig hinzuzuffigen. 
Die vorsiehtig ge~ul]erten Vermutungen iiber die Pathogenese gehen ebenfalls 
sehon in der R.iehtung, in des" man aueh sparer die L6sung dieses Problems gesueht 
hat. Die 2 ersten Beobachtungen yon Cruveilhier betrafen tot geborene Kinder 
mit mikrocephalen Sch~deln. In einem Falle waren noeh einige deformierte, 
knorpelharte Windungen an der Basis, die verh~rteten braun verfl~rbten Stature- 
ganglien und der caudal davon gelegene tLirnstamm erhalten. Bei dem anderen 
fehlte nieht nm" das gauze GroBhirn, sondern aueh Brfieke und Kleinhirn; ulles 
war ersetzt dureh eine mit Flfissigkeit gef~llte Blase. Ein so ausgedehnter Defekt 
des Gehirns ist bei der Hydranencephalie bisher unseres Wissens nieht mehr be- 
sehrieben worden. Bei dens dritten Fall yon Cruveilhier lag im Gegensatz zu den 
erst genannten eine betr/~ehtliehe Vergr6~erung des Sch~delvolumens vor; er 
betrifft einen idiotiseh aussehenden Kn~ben (F{ndelkind !), der ein Lebensalter yon 
9 Monaten erreichte. Wghrend des Lebens hatte er mit kontrakturierten Gliedern 
dagelegen, hatte meist gesehlafen und zwisehendurch oft laut aufgesehrieen; auf 
die leisesten Ger~tusche reagierte er mit Sehreien. ~_it den meist naeh unten ge- 
richteten Augen hatte er niemals einen Gegenstand fixiert. Er war sehlieBlieh an 
einer interkurrenten Krankheit zugrunde gegangen. Bei Er6ffnung des Sch~dels 
sah man in eine grol]e, mit Flfissigkeit gef~llte H6hle hinein. Vom Gehirn waren 
ledigHeh Teile des Temporal- und Occipitallappens ,die Stammganglien, die Plexus, 

1" 



4 H. Lange-Cosack: 

Fornix, Corpora mamillaria, I-Iirnschenkel und der eaudale Hirnstamm mit dem 
auffallend stark entwickelten Kleinhirn zu sehen (Abb. 19a, S. 34). Als charak- 
teristisch ffir die Hydranencephalie bezeichnete Cruveilhier die zarte, das Sch/~del- 
innere auskleidende Membran und benannte sis treffend als ,,Hirnmembran" 
(Membrane c6r6brale). Die Verhartung und br/iun]iche Verf/~rbung der Oberfliiehe 
des Resthirns und die oft auch gelb-br/iunliehe Farbe der Membran wurde yon 
Cruveilhier mit dem Aussehen apoplektischer H6hlen verglichen. Er/olgerte daraus, 
daft sich sin schwerer krankha]ter Prozefl abgespielt haben mi~sse, der zur Ausbildung 
des riesigen Hirnde/ektes ge[i~hrt habe. Er hob besonders hervor, daft das Ausmafl 
des Hirude/ektes yon der Gr6fle des Sch~idels und der darin enthaltenen Fli~ssigkeits- 
menge unabhiingig sei, und daft er die ausgepr~igtesten Hirnde]ekte gerade bsi Milcro- 
cephalen gesehen habe. Die .Fli~ssiglceitsansammlung sei selcundiir bedingt und babe 
lediglich den Zweclc, den (lurch Zerst5rung de8 Gehirns entstandenen leeren Raum 
auszu]i~llen. Bei der Besprechung der Hydranencephalie streffte Cruveilhier bet(its 
das modern anmutende physiologische Problem der funktionellen Ausgleichs- 
mSglichkeiten bei derartigen in der Fetalzeit entstandenen Hirndefekten. - -  1836 
erw~hnte Andral in seiner Vorlesung fiber die Krankheiten des Nervensystems 
ein yon Beclard beobachtetes, im Alter yon 5 Tagen verstorbenes Kind mit normal 
gebildetem Schi~del, dem sowohl das GroBhirn als aueh das KAeinhirn vollst~ndig 
fehlte. Start dessen land sich eine mit Flfissigkeit geffillte Membran. - -  Im Jahre 
1868 berichtete Heschl ausfiihrlich fiber einen ,,seheintot" geborenen, nach 2 Tagen 
verstorbenen hydraneneephalen Knaben. In diesem Fa]le waren basal( l~este der 
Oceipitallappen, einige Inseln aus dem Temporallappen, der Gyrus cinguli und der 
Hirnstamm yon den Corpora striata abw~rts erhalten. Heschl nahm zum ersten Mal 
eine histologische Untersuchung vet und land sowohl an der 0berflaehe der mit 
feinen Zotten bedeekten, gelblich gefi~rbten I-IJrnrudimente als auch an der Innen- 
fli~ehe der Pia ,,in Fettdegeneration begriffene Hirnsubstanz". Das Kleinhirn war 
kteiner als gewbhnlich, sons$ aber ebenso wie die Nerven an der Hirnbasis normal. 
In den Hirnhiiuten war der Mangel aller mit dem freien Aug( siehtbaren Gefiil~e 
eklatant. Hesehl faBte die Hydranencephalie als Sonderform der Porencephalie 
auf und lehnte mit eingehender Begrfindung die fetal( Hydroeephalie als Ursache 
sowohl ffir die Hydranencephalie als auch ftir die Porencephalie im engeren Sinne 
ab. Auch er war der Ansieht, daft sine fetal( Krankheit bestanden haben mfisse, 
die einen Schwund des bereits angelegten Gehirns bewirkt habe. Er hielt es ffir 
wahrscheinlich, daft der Schwund der Gefiifte in beiden Hemisph/~ren frfiher be- 
gonnen habe als die Rfiekbfldung der Hirnsubstanz und da$ er, ebenso wie die 
Embolie im Extrauter[nleben, die Ursaehe derartiger ttirndefekte sei. Beim Ver- 
gleich mit extrauterin vorkommenden Erweichungsherden stellte Heschl bereits 
lest, dal~ zu dem fiblichen Bilde der Erweichung nur das dabei stets erhaltene 
bindegewebige Masehenwerk fehle. - -  Eine welter( Beobachtung stammt yon 
Klebs (1876). Bei einem Kind, das sin Alter yon 12 Tagen erreichte, hart( der 
Sch~idel einen normalen Umfang, war aber auffallend lang und sehmal. Das Inn(re 
war mit klarer, blaftgelber Fliissigkeit erffillt. An der Basis lagen Reste der Stamm- 
ganghen mit dem Foramen Monroi. Klebs braehte zum ersten Mal eine Zeichnung 
von dem groben histologlsehen Aufbau der aus Dura, weichen Hauten und schwer 
veri~nderter Hirnsubstanz bestehenden Membran, die in diesem Fall( sine matt- 
weifte Fi~rbung zeigte und yon sp~rlichen Gef/~l]i~sten durchzogen w~r. Start der 
Carotis interna der rechten Seite zweigten mehrere klelne Gef/~i]e veto Baupt: 
stature ab, dagegen war die link( Carotis interna etwas dicker. In dlesem Fall( 
hatte die Mutter bis zur Geburt schwerste kSrperliehe Dienstbotenarbeit verrichtet. 
Die Geburt verlief rechtzeitig und komplikationslos. ])as Kind, das im Alter yon 
8 Tagen in einer Findelanstalt aufgenommen wurde, saugte und schrie, fiel abet 
in den letzten Tagen durch anhaltende Schlafsucht und dureh nicht zu be(in. 
flussende Untertemperaturen, die zwisehen 32,60 und 33,8 ~ sehwankten, auf. Da 
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eine ringfSrmige Druckfurche am Seh~del bestand, nahm Klebs an, dab durch 
intrauterinen Druek auf den Sch~del ZirkulationsstSrungen und eine sekundfire 
Atropbie des Gehirns erzeugt worden seien. - -  Auch zwei kurze Mitteilungen yon 
Henoch (1878 und 1889), die unter dam Titel ,,Hydrocephalus chronicus mit fast 
g~nzlichem Schwund der Hemispharen des groBen Gehirns" ver6ffentlieht wurden, 
beziehen sich auf hydranencephale Kinder. Im ersten Falle handelte es sich um 
ein 3 Monate altes Madchen, mit vergrSBertem Kopfumfang, das w/~l~rend des 
Lebens in seinem Verhalten angeblich nicht yon dam eines gesunden Kindes ab- 
gewichen war. Am Grunde der mit Flfissigkeit geffillten H6hle sah man einen 
basalen Hirnrest, der den Stammganglien zu entsprechen schlen. Der darunter- 
liegende Hirnstamm, das Kieinhirn, die Hirnnerven und die Gef~Be waren intakt. 
Auch dgs zweite hydranencephale Wesen, das ein Alter yon 31/2 Monaten erreichte, 
zeigte nut insofern einen Unterschied gegenfiber norma]en S~uglingen, als die 
Spttren der erwaehenden geistigen T~ttigkeit Iehlten. Als besonders wichtig hob 
Henoch die v611ig ungest6rte Motilit~t bei Fehlen der Pyramidenbahnen hervor. 
Er sah darin eine Bestatigung der Ansicht yon Soltmann, dab s~mtliche Aktionen 
der Neugeborenen nieht willktirliche, sondern reflektorische seien. Makroskopiseh 
war der zweite Fall dem ersten sehr / thn l ich . -  Kundrat braehte in seiner Mono- 
graphie fiber ,,Die Porencephalie" eine kurze makroskopische Besehrelbung zweier 
weite~er F/~lle yon Hydranencephalie. Der erste (Fall 30) betraf ein mehrere Mona~e 
altes Kind mit stark vergrSBertem Sch/~del. Die Sichel war in ihrer unteren Halfte 
,,flordfinn" und stellenweise gitterf6rmig durchbrochen. :Die GroBhirnhemlsphgren 
waren bis auf den weichen Hirnh/iuten anliegende geringe tleste und bis auf die 
Basis des rechten Occipitallappens vollstandig geschwunden. An der Basis sah 
man Reste der Stammgangllen. Der zweite Fall (Fall 39) stammte aus dem Wiener 
Pathologischen Museum und war schon yon Rokitanslcy beschrieben worden. Auch 
hier war der Sch/~del vergrSBert. ])as tllrnpr/~parat, das neben den Basalganglien 
die Plexus und die basalen Fl/ichen der Hinterhauptslappen erkennen lieB, glich 
vollkommen einem der F/~lle yon Cruveilhier. Auch K~ndrat betonte die grund- 
s~tztiehe ~lbereinstimmung mit den weniger ausgedehnten porencephalen Defekten. 
Er taBte den Schwund der Hirnsubstanz als Erweiehung dureh An~mie auf und 
legte der gleichzeitigen Einwirkung des mit dam Hydrocephalus einhergehenden 
erh6hten Innendruckes eine gewisse Bedeutung ffir die groBe Ausdehnung des 
Defektes bei. - -  Zu erw~hnen ist bier auch eine kurze Mitteilung yon Grawitz" 
Ausgetragener Knabe mit Geburtsgewicht yon 2360 g und Kopfumfang yon 28 cm. 
Konnte nicht rlehtig schreien, nicht saugen und hatte Beugekontrakturen und 
klonische Zuckungen in den Armen. Exitus letalis am ersten Tage. Es bestand 
eine Skaphycephalle. Das Sch~delinnere war yon blutlger Flfissigkeit erftillt, die 
Sichel fehlte. Die linke Hemisph~ire war in einen dfinnwandlgen Sack verwandelt 
und lieB nur in der Frontalgegend hirn/~hnllche Substanz erkennen. Von der reehten 
Hemisphere war nur noch der Schl~tfenlappen leidlich ausgebildet, sonst war der 
Befund wie links. Erhalten waren Rudimente des Balkans, des Fornix und der 
vorderen Commissur. Start der Iliechnerven fanden sich hohle Aussttilpungen. 
Die fibrigen I-Hrnnerven waren normal. Kleinhirn verktimmert. Vierhtigel sehr 
klein. Von der Substantia nigra nichts zu erkennen. Obwohl Grawitz yon einer 
Mi~bildung der Dura und des Grol]hirns (zwischen Periost und Dura land sieh 
ein rnit blutiger Flfissigkeit geffillter Sack) und einer prim~ren Aplasie des GroBhirns 
mit sekund~rem Hydrocephalus sprieht, geh6rt aueh dieser Fall zweifellos zur 
tIydranencephalie. - -  Der 8monatige, kurz nach der Geburt gestorbene weibliche 
Fetus, fiber den Schdi//er berichtet, zeigte einen fast so ausgedehnten Hirndefekt 
wie einer der.F~lle Cruveilhiers. Auch bier fehlte neben den GroBbirnhemisph~ren 
das Kleinhirn. Man sah am Sch/tdelgrunde Reste der Stammganglien und basale 
hintere Windungsreste. Schii/[er land ebenso wie Heavhl eine auffallende Blut- 
armut der weichen HAute. Er land die HirItrudimente glatt und nieht etwa yon 
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rauher, zeffressener Oberfl~che. Der Schiidel war kleiner, als dem Entwicklungs- 
alter und dem fibrigen kSrperlichen Entwicklungszustande entsprach. Auf Schd:f/ers 
Theorie, derzufolge die I-Iydranencephalien auf Sch/~delmiBbildungen zuriiekzu- 
fiihren sind, sol1 hier nicht eingegangen werder~, da sic durch sp/~tere Forschungen 
l~ngst widerlegt [st. - -  Zweifellos handelte es sich auch in dem 1899 yon Zapper~ 
nnd Hitschmann als Hydromikrocephalie bezeichneten Fall urn eine Hydran- 
eneephalie. Sic sahen darin kein yore echten Hydrocephalus grunds~tzlich ver- 
schiedenes Krankheitsbild und fiihr~en die ZerstSrung der I-Iirnsubstanz auf den 
Druck, den die in den I-IirnhShlen eingeschlossene Fliissigkeit auf die Ventrikel- 
wandungen ausgefibt hatte, zuriick. Da jedoch alle nachweisbaren Druckerschei- 
nungen fehlten, nahmen sic zur Erkl~rung an, dub die Wasseransammlung sehml 
in einer Zeit erfolgt sei, in der sieh die Hirnrinde noch im Stadium der ersten Ent- 
wieklung befunden habe. Des Kind hatte w~h~rend des Lebens keine auffallenden 
Erscheinungen geboten, war jedenfalls imstande gewesen, zu saugen, zu wimmern 
und willkiirliche Bewegungen auszufiihren und ging im Alter yon 11 Tagen an 
Lebensschw~che und einer Lungenatelektase zugrunde. Der Sch~tdel war bls auf 
eine leichte Asymmetric normal. Des Resthirn endete kolbig in HShe de r vorderel~ 
Vierhiigel, der caudale Hirnstamm war bis auf sekund~re Ver~nderungen, mangel- 
hafte Markscheidenentwicklung in den Hinterstr~ngen des Halsmarkes, konse- 
kutive Minderentwieklung der G ollschen Kerne und Heterotopien im Lendenmark 
normal gebaut. Die Carotis interne war beiderseits vorhanden, aber in ihrem ganzen 
Verlaufe diinner als gewShnlich. Die A. ophthalmica war//lagegen in ihrem' Abgang 
so dick wie die Carotis selbst. Circulus Willisfi, A. corp. cellos, und A. loss. Sylv. 
fehlten. Start des Gro6hirns enthielt der Sch/~deletwa 350 ecru gelblieher Fliissigkeit, 
die yon einer der Innenfl~che der Dura anliegenden, gefa$reichen Membran um- 
sehlossen war. An der Innenfl/iche der ~embr~n sah man kriimelige, grau-gelbllehe 
Massen. Nach dem mikroskopischen Befunde bestand die Membran aus den we[chert 
Hirnh~uten, einer darunterliegenden Sehicht mit zahlreichen kleinen Zellen und 
mit Elementen yore Aussehen deformierter Ganglienzellen und einer schmale.n 
Innenschicht mit kleinen Zellen ohne eingestreute Ganglienzellen. Die be[dell 
inneren Schichten der Membran hielten die Verff. fiir verkiimmerte Hirnrinde mit 
einem Saum verkiimmerter Marksubstanz. - -  hn  Jahre 1900 wurde Yon Israel in der 
Berliner Medizinischen Gesellschaft ein Kind mit angeborenem Mange1 der Groft- ~ 
hirnhemisph/~ren be[ normal ausgebildetem Sch/~deldaeh demonstriert. Des Kind 
war im Alter yon 4 Tagen unter Suffokationserscheinungen zugrunde gegangen. 
Die Reste der St~mmgangllen und des Kieinhirn bildeten den Gesamtbestand der 
Hirnmasse. ])as Sch~delinnere enthielt rStl~che Fli~ssigkeit. Von der Arachnoidea 
und den Gro$hirnhemispharen Waren nut noch einige strangfSrmige, mit hirsekorn- 
grogen gliSsen Kn~tchen besetzte Reste r~aehzuweisen. Wir mSehten annehmen, 
dab es sich dabel um die charakteristische, aus den weichen Hirnh~uten und Hirn- 
resten bestehende Blase handelt, die be[ der Sektion zerrissen worden war. Der 
Autor fiihrte die Abweichung auf entzfindliche Vorg~nge zwischen d~m 3. und 
5. Fetalmona~ zu r i i ck . -  D~rante beschrieb eln hydranencephales Monstrum, des 
20 Tage alt geworden [st. Be[ diesem bestand yon Geburt an eine leiehte Seh~del- 
vergrSl~erung. In  der Folgezeit verkleinerte sigh der Kopfumfang wieder. ,Des 
Kind reagierte auf Beriihrungsreize, hatte keine L~hmungen, keine Kontrakturen 
und, abgesehen yon gelegentlichen nystaktischen Oszillationen, keine Krampf- 
erscheinungen. ~a:hrungsaufnahme und Ausseheidung waren normal. Die ~/ege- 
tat[yen Funktionen schienen bis auf elne ungeklarte st~ndige Gewichtsabnahme 
ungestSrt. Auffallend war eine vollkommene Aphonie, die wohl mit einer Blutung 
in der Gegend des Calamus seriptorius zusammenhing. Der Tod erfolgte p15tzlieh 
nach einer Streptokokkenphlegmone am Hals. Des Grolthirn war bis zu den 
Hirnschenkeln einschliel~lich gesehwunden und wurde durch elne br/~unliche Fliissig- 
keit im Schadelinnern ersetzt. Die zarte, graue, des Sch/~delinnere auskleidende 
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Membran enthlelt reichlich Blutpigment und tells durchg/~ngige, tells oblitericrte 
Gef/tl~e, die stellenweise yon periarterfitischen Zellansamralungen ums~umt waren. 
In  der Umgebung des Blutergusses in der Medulla fanden sich perlvaskul/ire In- 
filtrate, die Durante entweder mit der Streptokokkeninfektion oder mit einer Reizung 
infolge der Abbauprodukte bei dem ZerstSrungsprozeB in Zusammenhang brachte.-- 
Bei einem yon Ilberg publizierten Fall, der eln 6 Tage altes, hydranencephales 
Madchen betraf, wurden syphilitische Ver/~nderungen an Leber und Milz und 
Rundzelleninffltrate in den Rfickenmarkshauten festgestellt. Im Gegensatz zu 
den meisten anderen Fallen war bier keine Doppclblase, sondern eine unpaare, 
nnr durch elne seichte, sagittal "verlaufende Rinne eingekerbte Blase vorhanden, 
die Falx fehlte. An der Basis fanden sieh einige Windungsreste und das verktimmerte 
ZMschenhirn. Die caudal davon liegenden Hirnteile waren erhalten und, soweit 
sie nicht /lurch das Fehlen des GroBhirns sekund/ir ver/~ndert waren, normal ent- 
Mckelt. Nur fiel auf, dag die reehte Kleinhirnhalfte ebenso Me die Verbindungs- 
arme des rechten Kleinhirns gr6Ber waren als links. Bel der mlkroskopisehen U~ter- 
suchung der Blasenwand fanden sich in Reih und Glied stehende kMne Ganglien- 
zcllen, in den besser erhaltenen Bczirken aueh einzelne markhaltige Nervenfasern 
und lebhaft gwucherte Glia. An den Gef/igen waren keine Veranderungen fest- 
zustellcn. Ilberg meinte, dab die yon ibm gefundene tIypoplasie der Nebennieren 
durch den Ausfall_der hamodynamischen Nebennierenwirkung das Gehirn in der 
EntMcklung geschgdigt ha.ben k6nnte. Wiehtiger als diese sehr umstrittene Hypo- 
these scheint uns fiir die ~tiologie die Feststellung einer kongenitalen Lues zu sein. 
Zwei weitere F/~lle yon IIydranencephalie wurden von Kluge und yon Kroph be- 
schrieben. Der erste nut makroskopisch dargestellte Fall betraf eine infolge Nabel- 
schnurvorfall nnd intrauteriner Asphyxie tot geborene m~nnliche Frucht yon 
normalem K6rpergewicht, normaler Gr6Be und normalem Sch/idelumfang. Bei 
ErSffnung des Sch~dels bot sleh das ffir die Hydranencephalie charakteristische 
Bfld der leeren, yon klarer, gelblicher Fltissigkeit erftillten Sehs an deren 
Grunde Ileste der Stammganglien und dahinter zwei S-f6rmige gekrfimmte W/ilste 
zu sehen waren. Im zweiten Fall handelte es sieh um ein normal geborenes, reffes 
Madchen mit normalen K6rpermagen, das mit 21 Tagen ad exitum kam. In den 
]etzten Tagen bestand eine Melaena neonatorum, die zur unmittelb~ren Todes- 
ursache wurde. AuSerdem land sich bei der Sektion eine Mmorrhagisehe Broncho- 
pneumonie. An klinischen Symptomen wurden Nystagmus, Strabismus, klonische 
Zuckungen in der Kinnmuskulatur, seltene klonische Zuckungen und Beuge- 
kontrakturen in den Armen, some vor dem Tode Untertemperaturen beobaehtet. 
In diesem Falle war die ZerstSrung des GroBhirns nicht so vollst/indig Me in 
~ypisehen Ffillen yon Hydranencephalie. ObgMch Kluge selbst ihn ohne Ein- 
schr~nkung zur Hydranencephalie rechnet, m6ehten Mr ibm eine Mittelstellung 
zwischen der Hydranencephalie und der Porencephalie einrgumen. Das Seh~del- 
innere war yon einem feinmaschigen Netzwerk br~unlieher Fibrinf/iden efftillt, 
aus dem eine Mare, br~unliche Flilssigkeit heransquoll. :Die I)ura war yon H~mor- 
rhagien durehsetzt und grenzte an eine lehnffarbene, leieht zerreiBllehe Membran. 
Die Hirnreste bestanden aus einer Doppelblase. gon der Zerst6rung war in beson- 
derem MaBe das Stirnhirn betroffen, Sehl~fen- und I-Iinterhauptslappen sowie das 
Ammonshorn mit dem Unterhorn und dem Plexus ehoreoideus waren besser erlaalten. 
Wahrend sieh reehts typische Verh/~ltnisse fanden, lag links ein eystenartig ab- 
gesehlossener Araehnoidealsaek vor, der dutch Berstung der lir~ken hydrocephali- 
schen ,,tIemisphgrenblase", dureh Umstfilpung der RiBr/~nder und dutch deren 
erneute Verwaehsung entstanden sein soil. Im Gegensatz zu den anderen Fhllen 
yon Hydraneneephalie waren hier IlirnMndungen, zum Teil mikrogyriseh ver- 
/~ndert, teilweise aueh Marsub~tanz und Reste der Ventrikelwandungen erhalten. 
ZMschen den weichen Hfiuten und der Innenflaehe der Dura lag eine dicke ,,arach- 
nitische Neubildungsmembran" (unseres Eraehtens offenbar eine in Organisation 
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befindliche subdurale Blutung). Der ttirnstamm zeigte vom Mittelhirn abwiirts 
ledlglich sekundi~r bedingte Veranderungen. Das Zwischenhirn war teilweise zer- 
st6rt, Traetus opticus und Chiasma sowie der intrakranielle Verlauf des Optieus 
fehlten, wi~hrend die retinale Eintrittsstelle vorhanden und die Bulbi normal aus- 
gebildet waren. An einzelnen Stellen sah man eine, beginnende h~morrhagische 
Zerst6rung in dem sonst gut ausgebildeten Klelnhirn. Die grotlen GefgBe waren 
intakt. Dagegen zeigten die kleinen und kleinsten Gefi~13e sowohl in den Resten 
der Hirnsubstanz als aueh in den Hirnhguten hochgradige Vergnderungen: neben 
Hypergmie und Stase Leukocytenanhgufungen in der Gefii~wand, Wucherung der 
Endothel- und Perithelzellen und Obliteration des Gefgl31umens dureh Blutpigment- 
reste. Auch die weichen Haute waren ver~ndert durch Hyper~mie, Hitmorrhagie, 
Verdichtung und-kleinzellige Infiltrati6n sowie teilweise Verwaehsung mi~ der 
Hirasubstanz. Bei histologiseher Untersuehung der Hirnreste an der Stirnbasis 
sah man im Subarachnoidealraum zahlreiehe Blutungen und unterhalb der ver- 
diekten Pin einen schmalen Streifen der Hirnsubstanz, der yon einer Lage tells 
zylindrischer, tells abgeplatteter epithelialer Zellen begrenzt war und die basale 
Begrenzung des ,Vorderhornes anzeigte. Die Marksubstanz war teilweise noch 
erhalten, aber fibera!l schwer ver~ndert, yon Pigment und hyalinen Sehotlen 
durehsetzt und an schmaleren Stellen dureh einea Blutbelag ersetzt. Kluge schloB, 
da{l die Gefii~veranderungen als Ausgangsstelle des Zerst6rungsprozesses anzu- 
sehen seien und sah darin die Wirkung einer vor allem die kleinen GefgBe schs 
den Noxe. Munches spreche zugunsten einer abnormen Gefgi3anlage. Es fanden 
sich nicht rlur Blutungen iflnerhalb des Sehiidels, sondern aueh ira Durra, in den 
Lungen und im Nasen-Raehenraum. Gr6bere traumatische Einwirkungen waren 
nicht bekannt, eine Lues war nicht nachzuweisen. - -  Fiir die Frage der Pathogenese 
ist aueh die Ver6ffentlichung Spielmeyers fiber das einzige bisher bekannte hydran- 
encephale Zwillingspaar yon Bedeutung. Die ledige Mutter ~ hatte wghrend der sonst 
normalen Sehwangerschaft 0deme, ,,akute Herzinsuffizienzersehelnungen" und im 
Urin Spuren von Eiwei{l gehabt. Die Geburt verlief ziemlich schnell, aber kompti- 
kationslos. Die Kinder Waren weiblichen Geschlechtes und hatten zwei Ammnien 
und zwei Chorien, so dal~ Zweieilgkeit angenomnmn wurde. Abgesehen yon etwas 
weiten Seh~delniihten bestanden keine :Auff~lligkeiten der Seh~delbildung. Beide 
Kinder saugten schlecht, ein Kind hatte SchluckstSrungen. Andere auf eine Hirn- 
sehadigung verdi~chtige Symptome wurden nicht festgestellt. Das eine Kind starb 
2, das andere 7 Tage nach der Geburt. Im ersten Fall umfal3te der Substanzverlust 
uniter dem t{irnmantel auch das Stammhirn bis ,zur hin~eren Grenze des Dience- 
phalon. Die vorderen Vierhiigel zeigten in der Mitre eine buchtartige Exkawtion, 
wghrend der iibrige Hirnstamm makroskopisch intakt war. Ira zweiten Falle waren 
noeh Reste vom Thalamu s, yore ttippocampus und vom Plexus vorhanden. Der 
Grol~hirndefekt ~ r  durch serSse Fliissigkeit ersetzt, die bei Fall 2 Spuren alter 
Blutungen zeigte. Ein ~Flfissigkeitsbinnendruek gegen dig Sc'hadelwandungen 
fehlte in beiden Fgllen. Nach der makroskopischen und histologischen Beschreibung 
war die Blasenwandung offenbar im ersten Falle bei der Preparation zerrissen 
worden, so dab bur noch flottierende Fetzen zu sehen waren. Im zweiten Falle 
fund sich ein stark vaskularisierter, rostbraun vel~farbter, mit blutiger Flfissigkeit 
geftillter, zusammengefallener Sack. Die Gefgl~e an der Basis waren normal. In  
beiden Fiillen fehlte der intrakranielle Verlauf des Opticus. Bei der histologisehen 
Untersuehung fund Spielmeyer an der Defektgrenze, speziell aueh an der Innen- 
fliiche der weichen Hirnhaut, zahlreiehe nekrotische und hgmorrhagisehe Residuen 
neben Resorptions- und Reparationserscheinungen. fdberall bestand eine erhebliehe 
Gefgl~fiillung, sowie eine kavernSse Erweiterung der meningealen Blutbahnen. 
Transportzellen und frei im Gewebe liegendes Blutpigment gaben an einzelnen 
Stellen eine positive Eisenreaktion. An der Defektgrenze im Vierhfigelgebiet sah 
man eine komp!izierte Durehflechtung yon nervSsem Gewebe, weitmasehigem, 
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l~lutreichen Meningealgewebe und Ependymwueherungen. Eine deutliche Wuche- 
rung gli6ser Elemente fehlte. Die Rindensehieht des guflerlieh normalen Klein- 
hirns war bls zu den Purkin]e-Zellen hin aufgeloekert, wie angena'gt yon kleinen 
Blutungen. An der Defektgrenze beteiligte sieh derbfaseriges Bindegewebe an 
der Substitution des zerfallenen Gewebes. Die Vergnderungen waren in beiden 
Fallen gleich, nut  im zweiten Falle viel ausgesprochener. Die Ursache der Hydran- 
encephalie bei diesem Zwillingspaar sah Spielmeyer in einem ,,hgmorrhagisehen 
Zerst6rungsprozeB", der teils durch direkte Zertrfimmerung des nervSsen Gewebes, 
teils durch die Nekrose infolge yon Zirkulationsst6rungen den Substanzverlust 
bewirkt habe. 1Nach seiner Ansicht waren die enorm dfinnen Gefgl~wandungen 
und die Tendenz der BlutgefgBe, zu kavern6sen Itohlr'gumen zusammenzuflief~en, 
die eine Vorbedlngung fib" die Entstehung der Blutungen. - -  Bei der interessanten 
Beobaehtung yon Seitz war die Mutter im 4. Sehwangerschaftsmonat mit einer 
sehweren Schfissel mehrere Stufen einer Kellertreppe hinabgestfirzt. Sie bekam 
danaeh Wehen und hatte  in der folgenden Zeit wiederholt Blutabggnge aus den 
Genitalien. Das Kind wurde 6 Wochen zu frfih in asphyktisehem Zustande geboren 
und starb 5 Stunden naeh der Geburt. Die Sqhgdelh6he war yon klarer, etwas 
zghfliissiger, gelblicher Flfissigkeit erffillt und enthielt nur an der Basis einige 
oecipitale und temporale Windungsreste, die Plexus und die deformierten Stamm- 
ganglien. Der darunterliegende Hirnstamm und das Kleinhirn waren erhalten. 
Die Blasenwandung zeigte eine eigentfimlich oekergelbe Farbung. Bei der histo- 
logisehen Untersuchung sah man in den weiehen Hguten und in der darunter- 
liegenden sehmalen Gliasehieht reichlieh Blutpigment, aber nirgends Zeichen yon 
Entzfindung. Seitz war der Ansicht, dab durch das Trauma der Mutter eine schwere 
cerebrale Blutung bei dem Kinde erfolgt sei und dal3 dadureh der fast das ganze 
Grol3hirn umfassende Hirndefekt zustande gekommen sei. - -  Langer beriehtete 
1919 fiber einen weiterer~ Fall  yon Hydraneneephalie, der gewisse Ubereinstim- 
mungen mit der Beobaehtung yon Seitz aufwies. Auch hier war die Mutter w~hrend 
der Schwangerschaft zweimal gestfirzt, allerdings ohne dal3 danaeh Blutungen 
auftraten. Die Geburt verlief normal. Der Kopf hatte eine spitz zulaufende Form, 
die Sagittalnaht klaffte anfangs urn 11/2 cm, spgter nur noch um wenige Millimeter. 
Von der 2. Leb~enswoche an setzten schwerste St6rungen der Temperaturregulation 
ein, die bis zum Tode bestehen blieben (Abb. der Temperaturkurve s. II .  Teil). Der 
am 8. Tage entnommene Liquor war oekergelb gef~rbt. Im weiteren Verlaufe 
trat  eine aregeneratorisehe An~mie mit den sehlie~lich extrem erniedrigten Werten 
yon 10% tIbgl, und 600000 Erythrocyten auf. Es fanden sieh gesteigerte Reflexe 
und weehselnde spastische Zeietlen bei wechselndem Muskeltonus. Das Gehirn 
war aueh bier i:n die charakteristisehe dfinnwandige Doppelblase verwandelt und 
lie0 nur noeh Reste des Occipitallappens, basal gelegene mikrogyre Temporal- 
windungen, die Stammganglien und die Plexus erkennen. Der darunter]iegende 
Hirnstamm war makroskopisch intakt.  Langer deutete seine Beobachtung ebenso 
wie Seitz in dem Sinne, dal3 auf dem Boden des Traumas eine Yentri/celblutung 
erfolgt-sei, die der funktlonellen Entwieklung die Grenzen eines grol3hlrnlosen 
Reflexwesens gesetzt habe. Er ~ fal]te die An~tmie als sekundgre Blutungsan~mie 
auf und nahm auBerdem eine mit der HirnzerstSrung zusammenhgngende Hypo- 
trophie der blutbfldenden Organe an. - -  Die von Oberndor/er mitgeteilte Beobachtung 
ist deshalb bemerkenswert, well das hydraneneephale Wesen ein Alter yon 
5 Monaten erreichte. Sehon nach den ersten Woehen fiel das Fehlen aller seelisehen 
Regungen auf: das Kind laehte nicht, strampelte nieht, grill nicht und sehrie sehr 
viel. Mit 5 Monaten war der Kopfumfang auf 48 cm vergr613ert, die Muskeln waren 
spastisch kontrahiert, besonders ausgesproehen waren die Kurpopedalspasmen. 
Das Kind war anscheinend blind. Bei Gerauschen zuckte es zusammen, zitterte 
und weinte schliel]lich. Der Kopfumfang nahm allm~hlich inlmer mehr zu. Das 
GroBhirn war bls auf kleine basa]e Reste der Stirn, Schlafen- und tIinterhaupt- 
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lappen geschwunden und durch e[ne spinnwebdtinne, durch die Falx geteilte Doppel- 
blase ersetzt. Stammganglien, Plexus, Fornix und der caudale ttirnstamm mit 
dam Kleinhirn waren vorhanden. Xtiologisch dachte Oberndor]er an eine fetale 
Sch/~dlgung dutch Trauma, Gef/~BverschluB oder anderes, die zu einer Ernahrungs- 
st6rung des Gehirns und zu fast vollst/indiger Resorption gefiihrt habe. - -  In  tier 
Arbeit yon Pagel ist die Literatur bis 1922 ziemlich vollst/~ndig zusammengestellt. 
Er teilte dazu eine neue Beobachtung mit. Auch bei diesem hydranencephalen 
Kind, das mit l l  Tagen zugrunde gegangen war, fanden sich noeh Reste der Stamm- 
ganglien, die Plexus, einige Windungsreste, die der unteren Stirnwindung und der 
Insel zu entsprechen schienen, sowie der caudale Hirnstamm mit dem normal 
ent~ickelten Kleinhirn. -Die basalen Hirnteile zeigten durchweg eine braun-gelb- 
liche Farbe. Aueh die der Innenseite der Dura anliegende Blasenwand war braun- 
gelblich gefiirbt und bestand tails aus mesodermalem, teils aus gliSsem Gewebe, 
das reichliche Hamosiderinablagerungen enthielt. Da die basalen Windungsreste 
eine dem 5. Fetalmonat entsprechende Cytoarehitektonlk aufwiesen, datierte 
Pagel den Krankheitsbeginn auf den 5. Embryonalmonat. Als wesentliches patho- 
genetisehes Moment nahm er eine erhebliche Blutung, vielleicht entzfindlichen 
Ursprungs, an. - -  Ob es sich in dem vonSchwartz (S.-l~r. 1358/21) 1 als Hydrocephalus 
internus mit sekundgrer ZerstSrung des GroBhirns beschriebenen Falle nicht auch 
um eine ttydraneneephalie handelte, ist auf Grund der kurzen Besehreibung nicht 
sieher zu entscheiden. Wir halten es aber ftir sehr wahrscheinlieh und erw~hnen 
deshalb kurz diese Beobachtung: Tot geborenes Kind mit auffallend groBem Seh/~det, 
dessen beide GroBhirnhemisphgren in diinnwandige, mit ldarer Fliissigkeit prall 
gefiillte Blasen verwandelt waren. Vollst/indiger Schwund der tIirnsubstanz in 
der Parietalgegend, so dab die Hemlsph/~re hier nur dureh eine zarte, durch- 
scheinende, gef/~gftihrende piale~Itaut geschlossen war. Nur in den basalen frontalen 
und temporalen Teilen des Hirnmantels war noch Nervensubstanz vorhanden. Die 
basalen Hirnreste gingen an einem hSckerigen Randsaum in die piale ]:[aut tibgr. 
Durchsichtlges Septum pellucidum zwischen den beiden Hemisph/~renh6hlen. An 
der basalen Innenflgche der H6hle war die Ventrikelwand mit Anzeichen einer 
Ependymitis granular, is zu erkennen. Nach Schwartz handelte es sich ,,ira wesent- 
lichen um eine enorme Erweiterung der Seitenventrikel". Die Schilderung spricht 
aber vie1 eher fiir eine Hydrane~ncephalie, bei der ja auch 6fters basale Ependym- 
reste gefunden werden. Kieinhirn und Hirnstamm waren im wesentlichen intakt. - -  
Auch KSrnyey beschrieb ein Monstrum, bel dem zweifellos eine Hydranencephalie 
bestand, wenngleich die charakteristische, aus den weichen Hauten und dan Resten 
nervSsen Gewebes bestehende Blase nieht besonders erw/~hnt und dargestellt ist. 
Der Sch~tdel war bis auf eine vollst/~ndlge Verkn6cherung des Siebbeins normal. 
Die Dura wurde weder vom Sehner~en noch vonder  Carotis interna durchbohrt. 
Vom Sehnerven war nur tier extrakraniale Tell erhalten, der Riechnerv fehlte. 
Am Schadelgrunde waren Reste der Hemisph/~ren, des Zwisehenhirns und der 
Plexus zu erkennen. Da in den welehen H~tuten und in den erhaltenen Hirnresten 
deutllche Veranderungen vascul/h'en Ursprungs nachweisbar waren (Hyper/~mie, 
Blutungen, Infiltrate, Erweichungsherde), nahm Kgrnyey einen vascularen oder 
vaseular-entziindllchen Zerst6rungsproze$ an, tier naeh dem Gesamtbefund etwa 
im 6. Embryonalmonat eingesetzt b a b e . -  Ein weiterer Fall wnrde 1938 in einer 
Dissertation yon Kobelt mitgeteilt: 2 Wochen zu friih geborener, unehelicher Knabe, 
der mit DurchfaU, Erbrechen und Krampferseheinungen erkrankte und. bei tier 
Aufnahme das Bild eines dystrophischen S/~uglings mit Weieh- und Quadrat- 
sch/~del boL In tier Folgezeit geringe, aber stetige Zunahme des Kopfumfanges, 
Nackensteifigkeit, schliefllich haufiges Erbrechen und Atemst6rungen. Lumbal- 
liquor ldar. Fieberhafte Bronchopneumon~e und Keuchhusten. Exitus mit 4 Mo- 
naten infolge Atemlahmung. Klinisch war die Diagnose Hydrocephalus gestellt 

1 Schwartz: Z. Neur. 90, 355 (t924). 
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worden, anatomisch bot sich das typische Bild der Hydranencephalle. Von der 
GroBhirnrinde waren lediglleh die um des Hinterhorn herum gelegenen Teile des 
Occipitallappens leidlieh gut erhalten. Die makroskopiseh ~ntakten Stammganglien 
zeigten histologiseh Ltickenfelder mit weitgehendem Schwund des nervSsen Gewebes. 
Das Ependym war fiber~ll br/~unlieh verf/~rbt, des Riiekenmark zeigte zahlreiche 
Verwachsungen mit Dura und Leptomeninx. Histologlseh fanden sieh in der 
Blasenwand geringe gli6se Reste, die kaum mehr Ganglienzellen enthielten, in 
den inneren Schichten stark 5demat6s aufgequolien waren, teilwelse einen typisehen 
Status laeunaris zeigten und zahlreiche H/~mosiderln fiihrende KSrnchenzellen in 
den adventitiellen Lymphr/~umen erkennen liei]en. Kobelt vertrat die - -  naeh 
unserer Meinung allerdings nieht hinreiehen~l begrtindete - -  Ansicht, da]] eine 
eerebrale Geburtssch/~digung stattgefunden babe, ,,die am Ende einer Reihe 
leiehterer, ebenfalls traumatisch bedingter Hirnver/~nderungen steht". - -  In  jfingster 
Zeit haben sehlieI]lieh Elo und Otila fiber zwel interessante Beobaehtungen berichtet, 
die zweifeUos in des Gebiet der Hydranencephalie gehSren, obgleleh sie yon den 
Verff. als besondere Form des friih erworbenen Hydrocephalus aufgefaBt werden. 
Darauf soll an anderer Stelle noeh elngegangen werden. Hier soll lediglich eine 
kurze Sehilderung der hinsightlich der Pathogenese besonders interessanten F/~lle 
gegeben werden: 1. Reehtzeitig und normal mit leicht, vergrSBertem Sch/~del 
geborener Knabe einer ledigen Kellnerin, die in der ersten Sehwangersehaftsh/~lfte 
eine Angina durehgemacht hatte, sonst aber gesund war. Vom 3. Tage ab ~u- 
nehmende Spastizit/~t der Extremit/~ten, zunehmende Somnolenz, Krampferschei- 
nungen und St6rungen der W/~rmeregulation. Zun/~chst Zunahme, dann vorfiber- 
gehende Verkleinerung des Sehgdelumfanges, der anschlie]]end bis zum Tode 
wieder zunahm. Exitus am 35. Tage, nachdem noeh vorher sehwere Diarrh6en 
und Erbreehen aufgetreten waren. Die GroBhirnhemisph/~ren waren in eine Blase 
verwandelt. Mikroskopisch fanden sich als 1%este der Hemisph~ren an der Basis 
undifferenziertes Hirngewebe mit Blutungen und an der Konvexitiit eine diinne 
Glialamelle unter den stark fibr6s verdickten weiehen H/~uten. Der .I-Iirnstamm 
war makroskopisch yon den in der Mitre verwaehsenen Sehhtigeln abw/~rts erhalten. 
Vom Striopallidum und yon der Substantia nigra war beiderseits niehts aufzufinden. 
Die Plexus der Seitenventrikel und des dritten Ventrikels waren restlos gesch~nden, 
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 Brfickenhaube waren beiderselts recht gut erhalten. Das Kleinhirn 
war kleiner als gew6hnlieh. Im 4. Ventrikel und im Aquiidukt bestand eine Epen- 
dymitis granularis. Der Aqu/~dukt war versehlossen ,,durch ein in der Raphe 
entwickeltes Gliaseptum". In den subependym~ren Schiehten waren Ependym- 
wueherungen zu sehen. Dorsal yore Aqu~dukt lag eine unregelm/~Bige Zerfalls- 
h6hle. 2. Die GroBhirnhemisph~ren waren bis auf die deformlerten AmmonshSrner 
lair dem Gyrus dentatus zerstS~t. :Die Innenfl/~ehe des Seh/~dels wurde von elner 
Membran ausgekleidet, die aus tangential verlaufenden Bindegewebslamellen 
bestand, zwisehen denen sieh eine starke diffuse Zellinffltration fend. Die Dm'a 
war adh/irent, die weichen tIirnh~tute waren stark zellig infiltriert. Did Sehhfigel. 
und die Vierhtigel waren ~trophisch, der Aqu/idukt war miI]bildet. Des subependy- 
m~re Gliagewebe war pro]iferiert. Von der Substantia nigra waren nur reehts 
diifftige Reste zu sehen. Das Kleinhirn war verldeinert und fast marklos. Die 
Oliven waren teilweise degeneriert. Kllnisch war, wit im ersten Falle, bemerkens- 
wert, dal] sieh der Kopf trotz Zunahme der Krankheitssymptome verkleinerte. 
Auffallend war ferner, da~ des Kind, dessen Thermoregulation sehwer gest6rt 
war, bei einer letalen Pneumonie mit einem Fieberanstieg auf 39 o reagierte. Schon 
bei der Geburt (Asphyxie, Zangengeburt) war der zuckerhutfSrmlge, hydroeephale 
Seh~del aufgefallen, l~ach dem Liquorbefund bestand bei dem Kinde eine eitrige 
Meningitis. Exitus mit 25 Tagen. /~/o und Otila waren der Meinung, dal] in beiden 
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F~llen infolge der Entwicklungshemmung des Aqu~duktes intrauterin ein Hydro- 
cephalus internus occlusus entstanden sei und dal~ die dadurch verursachte Druck- 
atrophie auBerdem aber auch eine sp~ter hinzugetretene Meningoencephalitis, die 
ZerstSrung des Telencephalon verursachte habe. 

Den bisher bekannten Beobachtungen yon vollkonmen ausgebildeter ttydran- 
encephalie sind noch einige F~lle yon halbseitigem ,,Blasenhirn", wie sle Breschet, 
Cruveilhier, Heschl, Kopp, Schwartz, Wcrtkin u. a. beschrieben haben, an die Seite 
zu stellen. Auch in den Fallen yon totaler Erweichung beider Gro~hirnhemisph~ren 
bei jungen S~uglingen handelt es sich um Kinder ohne GroBhirn, da auch bei 
diesen im Hirnmantel kein funktionstiiehtiges ~Tervengewebe mehr erhalten ist. 
Anatomisch unterscheiden sich diese F~lle abet dadurch yon der Hydranencephalie, 
dal] die Ventrikelwi~nde vollst~ndig erhalten sind und dab statt einer gro~en, 
einheitlichen,' mit Tltissigkeit geffillten HShle ein feinkanmeriges, bindegewebiges 
Maschenwerk vorhanden ist, ~das Fliissigkeit oder auch noch breiige, mit 
J~ettk6rnchenzellen und Myelinschollen durchsetzte Massen enth~lt. Unter den 
wcichen H~uten ist bei dlesen F~llen in der Regel eine sehwer geseh~cIigte 
Schicht yon Nervengewebe erhalten. Sie li~13t h~ufig noch die Form einzelner 
I-Iirnlappen und I-Iirnwindungen erkennen und enthMt oft noch eine breite Rinden- 
schicht, mitunter auch Reste der Marksubstanz. Solche Beobachtungen sind 
yon Hedinger und Meier, Edinger und Fiacher, Jakob (1923 und 1931), Ghizetti, 
Schob und Brocher mitgeteilt worden. Einen Tall yon Schwartz 1, der allerdings 
schon woitgehend der I-[ydranencephalie ~hnelt und yon Schwartz als Rindenblasen- 
porencephalie bezeichnet wurde, rechnen wir ebenfalls zu dieser Gruppe. Brocher 
sprach in seinem Talle yon TolyporencephaHe. Die ~tiologie blieb im Talle 
yon Hedinger und Meier ganz ungekl~rt. Edinger und Fischer und Jakob (1931) 
hielten einen yon den Gef~l~en ausgehenden Prozel~ ffir wahrscheinlich. Jakob 
(1923), Schwartz und Brocher nahmen eine geburtstraumatische Genese. an. 
Ghizetti vermutete einen Zerst6rungsprozeB auf der Grundlage luischer Gefal~- 
ver~tnderungen. Im Tulle yon Schob bestand eine totale Erweichung beider 
I-Iemisphi~xen infolge eines nichteitrigen Entziindungsprozesses. Als gtiologischer 
Taktor kam in diesem Talle ebenfalls eine Lues in Frage. t~cmerkenswerterweise 
haben die Kinder mit der eben beschriebenen Torm von totaler Erweichung 
beider GroBhirnhemisphi~ren durehschnittlich ein bedeutend hSheres Lebensatter 
erreieht als der Durchschnitt der hydranencephalen Si~uglinge. Am altesten ist 
das yon Edinger und Fischer beschriebene Lebewesen, das erst mit 33/4 Jahren 
starb, geworden (Abb. 5a, 8.16). 

Eigene Beobachtungen. 
V i e l e  F~lle des Schrif t tums leiden an dem Mangel, da~ be,i der Er- 

5ffnung des Sch~dels die zarte Blasenwand verletzt  wurde, die nach 
Entleerung der Fliissigkeit zusammensinkL Es ist ein Vorzug unserer 
F~lle, dab gleich bei der Sektion auf die Erhal fung des natiirlichen Zu- 
Standes Rficksieht genommen werden konnte.  Die Blase wurde in ver- 
schiedenen Stadien der Prepara t ion  unter  Wasser photographier t .  
Besonders die Farbaufnahmen,  "auf deren Wiedergabe wir leider ver- 
zichten miissen, geben eine anschauliche Vorstellung yon dem hSchst  
merkw~irdigen Bfld, das sieh bei der Er5ffnung ,des Sch~dels eines 
Hydranencephalen bietet. 

1 Schwartz: Z. Neur. 90, 345 (SJNr. 1259/78). 
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1. Fall. Annelnarie Seh. (S.-Nr. ~[tinchen 3758). Ausgetragenes Kind,  frucht-  
wasserarme Geburt.  h 'ormal  grol3er Schiidel. Klinische Diagnose: Poikilothermie ? 
eerebraler Geburtsschaden ? prgnataler  Kirnschaden ? Tod nach  2 Monaten. 

Malcroskopischer Be/und. 
Sektion 9 S tunden  nach  dem Tod durch Prof. Spitz. Dem Alter entsprechende 

Leiche eines weiblichen Kindes. Normal gebildeter Sch~tdel mi tdu rchschn i t t l i chen  
Mal3en. Die KSrpersektion er- 
gibt  keine Besonderheiten. Ins- 
besondere werden keine Mi•- 
bi ldungen gefunden. 

Hirnbefund.  Naehdem die 
Kopfhaut  abgezogen ist, erkennt  
manstellenweise eine mgl3ig rost- 
braune  Verf~rbung der Galea, 
besonders fiber den Scheitel- 
beinen. Es ~4rd sodann mit  der 
Schere ein Fenster  ira vorderen 
l inken Quadranten  der Sch~del- 
kalot te  angelegt. Un te r  der Dura 
gelangt man  auf eine in tensiv  
ros tbraun  verfi~rbte Membran,  
die durch einen flfissigen I n h a l t  
in Spannung gehalten wird. 
Bei einer unbeabsicht igten Ver- 
letzung der )r  flieBt elne 
wasser]clare Fl~ssigkeit aus und  
die Membran sinkt  entsprechend 
ein (Abb. 1). Der  Schadel- 
knoehen wird nun  auf beiden 
Seiten mi t  dem Messer von  der 
Dm'a losgel0st und  dann  die 
Dura zurfickgeklappt; in  der 
Mittellinie wird eine aus Dura 
und  Sch~delknochen bestehende Abb. 1. Ansicht yon oben. Die Galea zeigt stellen- 
Spange belassen. Abb.2 zeigt den weise (z. B. am rechten Scheitelbein) eine rostbra~me 

Verf~rbung. Durch das Fenster im linken vorderen 
Anbllck des derar t  erSffneten Quadranten erkennt man eine unter tier Dura gele- 
Sch~dels yon oben, nachdem gene, intensiv rostbraun verf~rbte Membran, die den 
die rostbraune Membran dureh weichen ttirnhauten entspricht. Die Membran war 

durch einen fl~issigen Inhalt in Spannung gehalten 
Fixierungsflfisslgkeit und  Luft  and lag der Dura an. l=J[ier ist sie zusammengefallen, 
wieder in den gespannten Zu- r ~urch eine unbeabsichtigte Verletzung ein Teil des 
s tand  versetzt  worden ist. Die flfissigen InhalCes ausgeflossen ist. 
Membran enths grSl3ere Ge- 
f~13e, welche in ihrem Verlauf den H i r n g e f ~ e n  entsprechen. Es ist keine 
Frage, dal3 es sich um die durch Pigmenteinlagerung verf~rbten weiehen H~ute 
handelt .  Auff~llig ist  ferner, dal~ der Membran an  der Innensei te  dfinne, un- 
regelm~Big geformte, wefl31iche Lamellen aufliegen, die vielfaeh dureh ebenso be- 
sehaffene Trabekel untere inander  verbunden  sind. Abb. 3 zeigt den Sch~del 
naeh Ent fernung der Dura yon der reehten Seite. Man sieht di~ Gefal3e und  die 
wei~lichen Auflagerungen an  der Innensei te  der durehsichtigen Membran mit  
ihren trabekelart igen Verbindungen. Sodann ~ r d e  die Blase durch Abtragung 
der ros tbraunen Membran  atff der l inken Seite brel t  erSffnet. Abb. 4 zeigt den 
Bliek in das Innere.  Man sieht im Grunde die Formen der Seh~delbasis. Die rost- 
braune Membran,  deren Schnl t t rand links siehtbar ist, kleide~ den Seh~delgrund 
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aus;  oben setzt  sie sieh auf  die Fa lx  fort  u n d  schl~gt slch am freien Rande  derselben 
aui  die gegeniiberliegende Seite urn. Auch das Tentor ium cerebelli wird yon  der 

Abb. 2. Ansicht des Sch~idels Yon oben, nachdem der Sch~ide]knochcn un(1 die Dura bis 
anf eine in der Mitre stehen gebliebene sehmale Spange entfernt sind. In  der l~Iembran ist 
derVerlauf der~ttirngefaBe deutlich zu erkennen. Aul~erdem sieht man ein gTau-weig]iehes 

Trabekelwerk durchschimmern, das tier Innenseite der ~Iembran aufge]agert ist. 

Abb. 3. Ansicht des Schfidels yon rechts nach Entfernung des I~inochens und der Dura. 
Man erkennt wie in der vorhergehenden Abbildnng den u der Gefhi~e in der IMembran 
nnd an der Innenseite der dnrchsiehtigen ~lembran weigliche Anflagerungen mit ~hren 

trabekelartigen Yerbind~ngen. 

Membran  beMeide~. Am Eingang  in die h intere  Sch~delgrube si tzt  ein blasenart iges 
Gebilde yon  der Gr6ge elner Brombeere.  Unmi t t e lba r  davor  sieht m a n  ein Meines, 
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rostbraun verfgrb~es, plexusghnlichos Gebilde. Ein ebensolches Gebilde sitzt rechts 
etwas vor dem Eingang zur hinteron Schgdolgrube sowie am hin~eren unteren Rande 
der FMx. Es handolt sioh offenbar um oinzelne Rudimente des Ptexus chorioideus 
der SeiLenventrikel und des 3. Ventrikels. Die Sells ist zu erkennen, aber es existier~ 
kein tiypophysonstiet. In dot Orbits finder man den atrophiscl~en Sehnerven, 
dessen intrakranioller Toil fehlt. Vom Rieohnerven isle. keine Spur zu erkennen. 

Abb. 4. Einbliok in das SchLidelinnere yon oben nach Abtragung der Blgsenwand aui der 
linken Seite, deren Schnittrand gut zu erkennen ist. Die Blasenwancl kleidet das Seh~tdel- 
innere ganz aua, legt sieh tier Falx an un(~ schlggt sich am freien l~ande der Fatx aug die 
andere Seite uber. Endhirn und Zwisehenhirn fehlen vollst~ndig. Hinter der gro~en 
Cyste sieht man eine kleine H6hle, die den Eingang zur hinteren Sehgdelgrube markiert. 

In  dor ngohstea Etappe worden KMnhi rn  und verlgngorges Mark yon dot Basis 
aus freigolegt, indenl der Knochen vorsichtig Stiick ftir Sttiok entfernt  wird. Dabei 
zeigt sioh, dab der Hh'nstamm bis zum orMen Ausgang der hinteren Sohgdo]grube 
intakt ist. Es wlrd dann die Schgdolbasis durch einen frontMen Schnitt  durch- 
schnitten, und zwar auf der I-IShe des Clivus hinter der Sells. Abb. 5 zoig~ das 
Prgpara~ nach AblSsung der vorderen Teile, -con vorn und  unten gesehen. Man 
sioht auf den freien Rand der FMx, die frontMwgrts mitsamt dora Sinus durch- 
schnit ten wurde. Zum VergMch wird eine/*hnliehe Ansioht des Gehirnes des van 
Edinger und  Fischer beschriebenen Gehirnes daneben gesetzt (Abb. 5 a). Abb. 6 
zeigt das Prgparat,  yon der linken Seite gesehen. Man erkennt jetzt Ms vordersten 
t t i rnnerven beiderseits den N. ooulomotorius. Die Zisterne der Fossa interpodun- 
eularis ist erhatten. Die Hirnschenkel fohlen. Man erkennt den flachen Briicken- 
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wulst und die beiderseits neben den fehlenden 1Jyramiden sehr stark hervortreten- 
den Olivenwiilste des verl/~ngerten Markes. Das Tentorium cerebelli ist in seinen 

Abb.  6. Ans ich t  des l~leinhirns und  der  Falx  yon  links u n d  Einbl ick in die r ech te  
Sch~delhShle nach  A b t r a g u n g  der vo rde ren  Teile. 

Abb.  7. 1,3fache VergrS/3erung. ]~leine ~I6hle. E ingang  zur  h in te ren  Sch~de]grube.  Die 
links d a v o n  und  oberhalb  des Ten to r iums  gelegene Cyste ist  erSffnet. 

Beziehungen zur rostbraunen Membran belassen worden. Zur serienmgl~igen Ver- 
arbei~ung war eine weitele Verkleinerung des Prgparates notwendig. Die Falx 

Archiv  ffir Psych ia t r i c ,  Bd. 117. 2 
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wurde ganz hinten und unten durehschnitten. Abb. 7 zeigt den Block yon oben 
gesehen. Man sieht den Eingang zur hinteren Seh~delgrube, der dureh die links 
davon sitzende Cyste verengt wird. Auf tier rechten Seite des Einganges sitzt 
an entspeehender Stelle eine bedeutend klelnere Cyste. Reclits und links yore Ein- 
gang vor der grS$eren linken und der kleineren rechten Cyste sind die intensiv 
rostbraun verf~rbten, plexus~hnlichen Gebilde erkennbar. - -  Das Rfiekenmark 
ist makroskopiseh o. B. 

Histologische Be/uncle. 
1..Blasenwand. Genauer mikroskopisch untersueht wurde die Wand der rost- 

braunen Doppelblase, die sieh an Stelle der GroBhh'nhemisph~ren vorfand (Abb. 8). 

Abb. 8. Blasenwan4 bei LupenvergrSltemmg (2:1). Die weflMichen Auflagerungen mit 
ihren trabeke]artigen Verbindungen stellen l~este yon Hirngewebe dar. 

Diese Wand ist bisher noch hie eingehend untersucht worden. Aus der Blasenwand 
wurden an verschiedenen Stellen Stiicke zur Einbettung in Zelloldin und Paraffin 
herausgeschnitten und nach 2Vissl, van Gieson, H~matoxylin-Eosln, Spielmeyer, 
Bielsvhowsky, Heidenhains H/imatoxylln, auf Gliafasern mit der Weigertschen und 
Holzerschen Methode, nach Hortega, Globus.Ca]al und Alzheimer-Mann gefarbt. 
Fiir die Fettf~rbung wurde in Gelatine eingebettet. 

Die beste Ubersieht fiber den groben Aufbau der Blasenwand erh~lt man bel 
den F/~rbungen nach van Gieson und nach Nissl (Abb. 9a--e). ])abei sieht man 
grunds~tzlich immer wieder den n~mlichen Aufbau. Zun/~chst sind zwei Absehnit~e, 
ein mesodermaler und ein ektodermaler, zu trennen. Ganz aul~en liegt iiberall 
(soweit nicht eine artifizie!le Beseh~digung vorliegt) die normal gebaute Arach- 
noidea, leicht erkennbar an ihren diehtstehenden Endothelzellen. Unter der Arach- 
noidea folg~ das loekere Masehenwerk des Subaraehnoidealraumes mit seinen 
vielen stark gefiillten Gef~B~sten. Hier finder sieh fiberall reichlich, racist in 
KSrnehenzellen eingesehlossenes, gelbbraunes, im Nissl-Bild manchmal blaugriin 
erscheinendes Pigment, welches fast immer die Eisenreaktion gibt. Einzelne 
Masehenri~ume des subaraehnoidealen Gewebes sind mit Pigmentk(irnehenzellen 
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vollgepfropft. Wiihrend sich das eisenhaltige Pigment an allen untersuehten Stellen 
in reichliehen Mengen im Subarachnoidealraum vorfand, konnten sudanf/irbbares 
Fett  als Inhalt yon FettkOrnchenzellen nur an einigen wenigen Orten im Sub- 
araehnoidealraum festgestellt werden. Manchmal liegen dabel die FettkSrnehen- 
zellen mehr verstreut, manehm~l in dichten Haufen beisammen. Ein sehr eigen- 
artiges Bild bieten die langgestreckten Zellen der inneren faserigen Lage der 
Arachnoldea. Hier haben die Zel]en feinkSrniges H/~mosiderin gespeiehert. Dieser 
Anblick ist desto auffiilliger, als in dem naeh au6en folgenden eigentlichen Endothel 
fiberhaupt kein Pigment vorkommt. Gelegentlich sieht man aufler I-Iistiocyten 
einige wenige Lymphocyten ira Subaraehnoldeah'aum und bier und da Anh/~ufungen 
yon scholligem Pseudokalk. Gegen die Reste des ektodermalen Gewebes schliel3t 
den Subaraehnoidealraum iiberall die Pie ab, die im v. Gieson.Bild leuehtend rot 
hervortritt. Der wesentliehe kranklu~/te Be/und in den weiehe~ Hiiuten besteht also 
in der i~berall reichlich vorhandenen Ablagerung yon Hiimosider~:n, des der mit blo/3em 
Auge au/ge/atlenen rostbraunen Ve.r/iirb~tng der Blasenwand zugrunde liegt. 

Der andere Bestandteil der Blasenwand, die Reste ektodermalen Gewebes, 
kommen in 5rtlieh verschiedenem Ausma]3 vor. Offenbar handelt es sich hierbei 
am Reste der ersten l~indenschicht, and zwar meistens nur um Reste der ~uBersten 
Lagen der ersten Rindenschicht. Es sei gleieh erw~hnt, dab Nervenzellen nur an 
einigen ganz wenigen Stellen der basalen Blasenwand gefunden worden sind, im 
tibrigen bestehen diese Reste aus Glia und einer m~Ngen Anzahl yon kMnen 
Gefitfien. Da es melstens ein diinner Belag an der Innenseite der mesodermalen 
Wandbestandteile ist, der auf dem Quersehnitt vorwiegend als verschieden dtinne 
Zone erscheint, soll im folgenden yon ,,Gliasaum" (Spatz) gesproehen werden. 
Der Gliasaum ist sehr versehieden dick und versehieden gebaut. Man finder stellen- 
weise sehmalere und breitere Zonen yon gleiehbleibender Dicke. An anderen 
Stellen kann der Saum auf weite Strecken hln zu einer iiugerst diinnen 1V[embran 
reduziert sein, in die einlge spiirliehe platte Zellkerne eingestreut sind (inwieweit 
artffizielI noeh eine weitere Verschmitlerung erreicht wird, ist sehwer za entscheiden). 
Verh~iltnlsm~131g selten vermifit man eine solehe diinne Lamelle ektodermalen 
Gewebes v611ig, wenn man sie genfigend beachtet. An diesen wenigen Stellen 
bfldet die Pie die innere Begrenzung der Blasenwand. Wie die Abb. 9a zeigt, ist 
der Gliasaum an der inneren Begrenzung der Blasenwand, also gegen deren Hohlraum 
zu, i~berall so gradlinig begrenzt, als sei +nit dem Messer ein gerader Sehnitt angelegt 
wordeu. Dagegen verl~uft die Grenze des Saumes gegen die weichen ttiiute zu in 
einer unregelmai]igen Linie. Beim lJ'bergang yon einer schmalen zu einer breiten 
Stelle maeht sich die Ausbuchtung des Samnes nicht nach innen, sondern 
nach augen bemerkbar. Die Folge davon ist, dab der Subarachnoidealraum an 
versehiedenen Stellen versehieden tier ersehelnt (Abb. 9a--e). AuBer dem zu- 
sammenhangenden Ghasaum gibt es Fragmente des Samngewebes im Subarach- 
noldealraum, die auf dem Querschnitt als ektodermale Inseln innerhalb des meso- 
dermalen Gewebes erscheinen. Eine serlenm~Bige Untersuchung hat ergeben, 
da/~ diese Fragmente nur teilweise wirk/iehe Inseln yon l(ugel- oder ~Va,lzenform 
oder yon unregelm~Biger Form sind und dag sie meist an einer Stelle noeh mit dem 
Saum unmittelbar zusammenh~ngen. 0fters sieht man Bilder, wie bei Abb. 9a 
und c, die den Gedanken nahelegen, da~ diese Fragmente yore Saum abgeschniirt 
werden. Inwleweit des Bindegewebe dabei eine Rolle spielt, soll nachher er0rtert 
werden. Meistens begegnet man den Fragmenten an Stellen, an denen der zu- 
sammenhiingende Saum bereits stark reduzlert ist. 

:Der Santo, bzw. die Saumfragmente bestehen, wle gesagt, in erster Linie aus 
Glia. Wenn man yon dem vorherrschenden Bfld eines kontinuierliehen Saumes 
yon mittlerer Dieke (Abb. 9 d) ausgeht, so kann man unschwer zwei Schichten des 
Saumes untersehei~en. Die iiul3ere Schicht hat nnmittelbar unter der Pie eine 
ganz dfinne, zellfreie Zone, die im Nissl-Bild hell erscheint. Daraui folgen ziemlich 

2* 
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dicht  liegende, rundliche oder ovale helle Kerne,  die oft si~ulenfSrmig angeordne~ 
sind. W e n n  die ovale F o r m  der Kerne  vorherrscht ,  so s teht  die Lgngsachse s tets  
senkreeht  zur  Li~ngsachse des Saumes.  Die Zellen haben  also eine radi~re Stetlung. 

.~bb. 9a. Blasemvan4. Der Subarachnoidea]rav~n ist infolge der Yerschiedenen Breite des 
Saumes verschieden tier. In  der ~J[iLte sieht man ein grol3es Gliasaumfragment. An der 
Innenflhche tier Blasenwand ist tier Gliasaum iiberall geradlinig begrenzt. Nissl-F~rbul~g. 

10 fache Yergr. 

Abb. 9 b. Blasenwan4. Der Gliasaum ist verschieden breit nn4 besteht an manchen Stellen 
nor aus einer einfachen Zellage. Links liegt ein gro2es, zungenf6rmiges Gliasaumfragment. 
Im Subarachnoidealraum sieht man Pigmentk6rnchenzellen. A~issl-F~rbung. 25facheVergr. 

Abb. 9c. Ausschnifit aus Abb. 9a. Die BIasonwan4 besbel~t an 4ieser Stelle nut  aus 4en 
weichen H~uten und einer einschichtigen Gliazellage. In  der Mitre groBes Gliasaum- 
fragment (,,Inse]"), das ebenso wie der Saum yon der Pia begrenzt wird. Im Subarach- 
noidealraum liegen zahlreiche Blutpigment ffihren4e K6rnchenzellen. Nissl-F~rbung. 

80 fache Vergr. 

Dfe Zellen der inneren Schioht s ind dagegen locker u n d  unregelm~l~ig angeordnet ;  
ovale Kerne  liegen hier oftmals  in  der L~ngsuchse des Saumes. Am inneren R a n d  
s ind die Zellen wieder vielfach etwas dlchter  gelagert, wobei  auch ~vieder hi~ufig 
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die L~ngsrichtung bevorzugt wird. Betrach~et man die Elemen~e der i~ugeren 
Schicht genauer, so erkennt man im ~'issLBild, dab den hellen bl~schenfOrmigen 
oder ovalen Kernen ein ZelMb zugeordnet ist, yon dem man abet nur stellenweise 
die ganze Form erkennt. Zwischen diesen wohl als Astrocyten anzuspreehendea 
Elementen sind in v M  geringerer Zahl ganz andersartige Elemente eingestreut. 
Diese haben einen I/inglichen oder h/tufiger ganz unregelm/~Ng geformten Kern, 
dot sich im Gegensa~z zu den Astrocytenkernen mehr oder weniger dunkel fgrbt. 
Wenn hier yore Zdleib etwas erkennbar ist, so sind es fadenf0rmige For~s/itze, die 
yon den Polen der Kerne ausgehen. Es ist keine Frage, daes  sich bier um Hortega- 

Abb. 9 d. Bl&senwand. In der zellreiehe~ ~tul3eren Schicht vielfach Radi~rstellung der 
Zel]kerne, die in der inneren Schieht hSufig mit ihrer L~ngsaehse Parallel zur innereI1 

Begrenzung tier Bl~senwand stehen. Nissl-F~rbung. 120roche Vergr. 

sche Gliazellen handelt, wenn ouch der Versuch, diese Elemente an dem nicht nach 
Vorschrift fixierten Materi~l mit der Hortegasehen Methode isoliert zur Darstellung 
zu bringen, mi~gliick~/st. Tiefere Ninblieke in die Struk~l Fder /~d3eren  Sehieb~ 
gew/ihrt besonders die Alzhelmer-Mann-F~rbung. Hier erkennt man, daI] die zell- 
freie Zone unter der Pie den Bau des , ,Gliakammerraums" aufweist. 5Inn sieht 
teilweise ziemlich dicke Forts~tze, die zu einzelnen Astrocyten gehSren und die 
an der Membrane gliae ]imitans ansetzen. Die Astrocytenform der vorherrschenden 
Gliaze]len wird hier ganz deutlich, besonders wenn gewisse progressive Ersehei- 
nungen auftreten. Der Kern riickt dann an den Rand der Ze]le, die Forts/~tze 
gehen strab/enfOrmig naeh allen /~ioh~ungen ~us. Andere Elemente erin~ern 
wieder mehr an Spongloblasten; ihr ZelMb ist birnenf6rmig; dfe Forts~tze ziehen 
radi/~r nach aul]en oder naeh innen. Von den ZelMbern der Astroeyten gehen 
nach innen zu ebenfalls vorwiegend radi/ir angeordnete feinere Forts~tze aus, die 
sieh bei der Alzheimer-Mann-Methode vielfach ro~ f~trben. Oft bilden solehe Fort- 
s/~tze ganze Btindel und sehen dann fast wie Gliafasern aus. Bel der Anwendung 
der Weigertschen und der Holzersehen Me~hoden gelang es uns abet nicht, Glia- 
fasern deutlich zur Darstelhmg zu bringen. In der inneren Sehieht ist die Zuordnung 
der einzetnen Zellen zu bestimnlten Gliazel/arten schwieriger. Sieher gibt es ouch 
hier zahh'eiche Astrocyten und dazwischen vereinzel~ einwandfreie Hortegasche 
Gliazellen; Oligodendrogliazellen sind nich~ mit Sicherhei~ nachzuweisen. In der 
innersten Zone der inneren Schieht ist eine Verdiehtung des Grundgewebes fest- 
zustellen; mit Hilfe der Heidenhcdnschen Hgmatoxyiinmethode findet man hier 



22 H. Lange-Cosaek : 

stellenweise sin diclxtes Gewirr yon Forts/~tzen, die v~elfach als Fasern imponieren. 
Im Gegensatz zur /~ul~eren Zone vermiBt man hier die radigre Anordnung der 
~ortsgtze und Fasern und trifft h~ufig auf,~eine Anoi'dnung vorherrsehend in der 
L~ngsrichtung des Saumes, entsprechend der bereits erw~hnten Anordnung vieler 
Kerne. Die Maschen, die zwischen den Forts~tzen und Fasern elngeschlossen 
werden, sind besonders in mittleren Teilen des Saumes oft etwas erweitert, so da$ 
eine sehwammartige Struktur entsteht. Manche Stellen mit solchen erweiterten 
Maschenr/~umen sind g]eichzeitig durch ih~e Armut an Kernen ausgezeichnet. Ein 
deutllcher ,,Status spongiosus" ist aber nicht vorhanden. An einigen Stellen ist 
als Begrenzung gegen den Hohlraum der Blase sine reins, aber deuthch sichtbare 
Membrana glias limitans zu erkennen, an der einzelne l~orts~tze anhaften. Inter- 
essant sind auch die Stellen, an denen der Saum ganz di~nn wird. Die Zellen sind 
dann oft unregelma$ig angeordnet, lassen aber doch noch oft die fiir die /~ul~ere 
Sehicht charakteristisehe radi/ire Anordnung der Xerne und auch der Forts/~tze 
(ira Heidsnhain-Bild) erkennen. Vielfach kommt es aber dann zu einer Durch- 
mischung mit mesodermalen Elementen, auf die noch eingegangen wird. Wenn 
sich der Saum noch lnehr verdiinnt, dann finder sich oft nurmehr sine einzelne 
Schicht yon vorwlegend l~ngsgestellten Zellen mit 101atten Kernen. Aui den ersten 
Blick wird man sin solches ]{~ntchen zweifellos f~ir bindegewebig ansehen, aber 
der Zusammenhang mit breiteren Stellen des Saumes ergibt unstreitig die ekto- 
dermale I-Ierknnft der schma]en Zellage (as wurden lgngere Strecken der Blasen- 
wand quergesehnitten). Nut selten wurde, wie bereits gesagt, der Santo ganz 
vermil~t nnd an solchen Stellen war man nicht sieher, ob er nieht artifiziell verloren- 
gegangen war: Die Saumfragmente zeigen im wesentlichen den Aufbautylous der 
ersten Sehicht (Abb. 9 c). Am gande unter der Pin finder sich wieder, meist sogar 
sehr deuthch, eine zellfreie oder zellarme Zone, wghrend ira Innern der vielfaeh 
runden Gebilde dicht gedrgngt runde and ovale helle Kerne liegen, denen einzelne 
dunkle Xerne Hortegascher Gliazellen eingestreut sind. Die FortsStze und Fasern 
sind bier wieder deutlich radigr angeordnet. Aueh im Saum finder sieh Hgmo- 
siderln, abet in viel geringerer Menge als im subarachnoidealen Raum. Man sieht 
eisenhalt[ges Pigment resist in K5rnehenzellen eingesehlossen, inder  l~egel in der 
Nachbarsehaft der Gefgl~e; doeh begegnet man dem Pigment auch h~ufig als 
Einlagerung in den verzweigten Forts/~tzen der Hortegaschen GHa. Auffallend ist, 
dal~ es fast nur in der inneren Schicht angetroffen wird. Dementsprechend finder 
man das H~mosiderin auch nur selten in den Saumfragmenten. Fett land sich nur 
an solchen Stellen, an denen Fet~ geh/~uft im Subaraehnoidealraum ~uftrat, und 
zwar aueh hier immer weniger als im mesodermalen Anteil der Blasenwand. Nach 
Resten des Parenchyms wurde mit den verschiedensten Methoden gefahndet. Wie 
bereits gesagt, konnten 1Nervenzellen nur an wenigen Stellen der basalen Blasenwand 
festgestellt werden, tiler waren es Nester yon kleinen Nervenzellen, wie sie sonst 
naeh sehweren Gehirnl0rozessen im frfihen Kindesalter hgufig gefunden werden. 
Ein grSl~eres Nest yon Nervenzellen, das vielleieht als Rest des Ammonshorns 
angesprochen werden kann, fand sich in einer wulstfOrmigen Verdiekung des Saumes 
in der iNachbarschaft sines Plexus. fJbrigens sind l~este der Ammonshornformation 
rnit dem Plexus des Unterhorns aueh sonst bei hydranencephalen Gehirnen gefunden 
worden. Im Bielschowsky-Prgparat gelang es nieht, im Saum einwandfreie Achsen- 
zylinder darzustellen, und die Fgrbung auf markhaltige Nervenfasern harts eben- 
falls sin negatives l~esultet. W~hrend der Saum naeh auf~en stets yon Pi~ bedeckt 
wird, wurde er an seiner Innenseite ~iberall frei befunden. Die innere Begrenzung 
des GIia~aumes wird also allein von der Membrana gliae limitans accessoria gebilde~. 
Die Gef~l~e treten yore Subarachnoidealraum unter den gew5hnliehen Bedingungen 
senkrecht in den Saum sin; in der Tiers desselben sieht man sle fast immer schr~g 
oder in der L~ngsriehtung des Saumes verlaufen. Manchmal trifft man sis auch 
unmittelbar unter der innersten Grenzsehicht an. H~uflg kann man an Gieson. 
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odor Perdrau-Bildern feststellen, dal~ die Wgnde der Gefa~e etwas verdickt sind. 
Oft scheinen Bindegewebsstr~nge yon der Pia aus in die oberste Zone des Sannaes 
einzudringen, so daB man naanchnaal den Eindruck hat, dab das Sannagewebe 
yon Bindegewebe zerklfiftet ~drd (Abb. 9e). Besonders an schnaa]en Stellen 
des Sannaes finder man die bindegewebigen Anteile vermehrt ;  es hat  den Ansehein, 
als ob dort das ektodernaale Gewebe langsana dureh naesodernaales ersetzt wird. 
Solehe Bilder sieht man aueh h/iufig an den Saunafragnaenten, die vielfaeh teil- 
weise sehon durch Bindegewebe substitniert erscheinen.] Inwieweit dena Binde- 
gewebe auch b e i d e r  Abschntirung der Fragnaente vona Sauna eine aktive Rolle 

Abb. 9e. Im Gliasaum Erweiterung des retikularen Maschengewebes. Eindringen yon 
Bindegewebe vom Subarachnoidealranm. Gef~i~ mit stark verengtem Lumen ira Sub- 
arachnoidealraum. Substitution des gli6sen Gewebes durch Bindegewebe. v. G~ieson-Ffirbung. 

120 facho Vergr. 

zukonamt, sell nicht entsehieden werden. Es ist wahrseheinlieh, dab bei der Bildnng 
der Fragnaente noeh Waehstunaserseheinnngen yon seiten des gli6sen Gewebes 
eine Rolle spielen. I-Iieflir sprieht besonders das Vorkonanaen yon Gliainseln in tier 
Cisterna interpeduneularis, in die sie offenbar eingech'ungen sein naiissen (Abb. 14). 

2. Gefii/Je. An den groBen GefgBen der Hirnbasis dnsehlieNieh der Carotis kSnnen 
keine pathologischen Vergnderungen naehgewiesen werden. Allerdings wurde 
keine serienna~Bige Untersuehung vorgenonamen. An den GefgB~isten an der Ken- 
vexit~t, d .h .  Mso an den ina Subarachnoidealrauna verlaufenden GefgBen der 
Blasenwand werden verschiedentlieh pathologische Yergndernngen festgestellt: 
es linden sieh ldeine Gefage nait dnreh Intinaawucherung stark verengtena odor 
aueh ganz versehlossenena Lnnaen (Abb. 10), an den kleinen tth'nvenen ist niehts 
Pathologisches zu sehen. Die Vena Galeni lgBt ebenfalls keine Besonderheiten 
erkennen. 

3. Plexus und Plexuscysten. Wie bei vielen ttydranencephMen land sich auch 
bel unserena Fall am Grunde der Blase etwas vona Plexus ehorioideus. Wghrend 
man aber in den naeisten Fallen die gesanaten Plexus beider Seitenventrikd als 
Wiilste den Stananaganglien aufliegen sieht, war dies bei nns entsprechend dena 
Fehlen der Stananaganglien anders. Es fanden sich nnr zerstreute Reste, die erst 
dureh die naikroskopische Untersuchung nait Sicherheit als Plexusgewebe identi- 
fiziert werden konnten (Abb. 4). 
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Auf dem Quersohnitt dureh das plexus~hn]Jehe Gebflde an der Falx sieht man 
in der Mitre die Falx llegen (Abb. 11). Sie ist allseits umgeben yon der Araehno- 
idea. Zwisehen der Araehnoidea und dem Gliasaum, also im subaraehnoidealen 
Gewebe, liegen reichlich stark gefiillte Gef/~Be, sowie solide Bfindel yon kollagenem 
Bindegewebe, die /~hnlichen Bau zeigen wle die Falx, auf]erdem eine kleine 
Cyste mit einschichtigem Epithel, die von kollagenem Bindegewebe umgeben ist. 
Auf das subarachnoideale Gewebe folgt die Pia und welter naeh innen der Gliasaum, 
der sieh ventral verd/innt und einen epithelialen Uberzug bekommt. Dieser 
epitheliale Uberzug setzt sich in das Plexusepithel fort. Der Plexus bildet zwei 
gr6Bere und mehrere kleine Zotten zu beiden Seiten der Mittellinie. Wie oben sehon 

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 1/~ngliehen 
Zottenwiilsten angeordnet ist. Die Stellen, an denen 
das Epithel linear verlauft, entsprechen dem epithe- 
]ialen ])ache des 3. Ventrikels. Der Plexus ist hier 
lediglieh dureh eine kompakte Sehicht der weiehen 
H/~ute yon der Falx gesehieden, w~hrend seitlich und 
welter oben ein welter Subarachuoidealraum vorliegt. 
Das Auff/~llige ist aber, dab die Gebilde, die normaler- 
weise zwisehen dem Dash des 3. Ventrikels und der 
Araehnoidea der Cisterna interhemisphaeriea und dem 
freien Rande der Falx liegen, n/~mlich Balken, Septu~n 
uncl Fornix, v61lig fehle~. Der Zustand erinnert da- 
durch an den embryonalen Zustand, bevor sich die 
Commissurenplatte nach hinten zum Balken ausweitet. 

Abb. 10. Gef~fl im Sub- ~![an kSnnte also daran denken, dab der zerst6rende arachnoidealraum mit 
stark verengtem Lumen. ProzeB vor der Balkenentstehung begonnen hat. In 

Elastie~-v.-6/ieson- diesem 1%lle wfirden untere AbschIfitte des Saumes 
Farbung. 200facheVergr. der Fornixanlage entsprechen. Andererseits besteht 

die l~6gliehkeit, dab Balken, Septum und Fornix bereits 
gebildet und wleder zerstSrt worden slnd. Hief/ir scheint zu sprechen, dab 
im Subarachnoidealraum zwischen Falx und Plexuszotten besonders zahlreiche 
Gliainseln zu linden slnd, die als Reste zugrunde gegangener 1-Iirnteile ge- 
deutet werden k6nnten. Auch in der Falx ist in KSrnchenzellen enthaltenes 
H/~mosiderin zu sehen. Das Plexusepithel erseheint bel der Turnbull-t~eaktlon 
als blaues Band; bei st/irkerer Vergr6Berung sieht man eine intensive Speieherung 
in den Zellen des Plexusepithels, w/~hrend dus Plexusstroma yon tI/~mosiderin last 
freigeblleben ist. Das n~mlicheBfld kennen wir ja aueh bei in die Ventrikel 
durchgebroehenen apoplektisehenBlutungen. Man kann daraus lediglieh sehlieBen, 
dab dem Plexus auch sine resorbierende T/~tigkeit zukommt (Askanazi, Wullen- 
weber u. a.). 

Die zu beiden Seiten des Einganges zur hinteren Sch~,delgrube gelegenen rudi- 
ment/~ren Plexus sind ganz /~hnlich gebaut wie der Plexus. der der Falx aufsitzt. 
Abb. 13 zeigt den reehtsseitigen Plexus im Quersehnitt. Der Saum yon ttirn- 
gewebe, der die mittlere Sehadelgrube auskleidet, versehm/~lert sich zu beiden 
Seiten des Plexus und bekommt auch hier zu beiden Seiten der Ansatzstelle einen 
epithelialen Uberzug. Saum und Plexus sind hier nur dureh die Cisterna ambiens 
yon der sell, lichen Oberfl/iche des Mittelhfi'ns getrennt. Es kann naeh der ganzen 
Lage kein Zweifel sein, dab hier ein Rest des Plexus des reehten Seitenventrikels, 
und zwar im Gebiet des Unterhorns, vo runs  liegt. Der Restplexus des linken 
Seitenventrikels ist etwas kleiner, entspricht abet sonst v611ig dem reehtsseitigen 
Plexus. Links vor dem Plexus sieht man eine keulenfSrmige Anschwellung des 
Gliasaums, die ziemlich reichlich kleine Nervenzellen enth~lt und in der wir 
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naeh der Lage einen Rest des linken Ammonshorns vermuten. Auf beiden Seiten 
hat  das Plexusepithel, ebenso wie der oben besehriebene Rest des Plexus des 3. Ven- 
trikels, reiehlieh Pigment gespeiehert. Der Plexus des 4. Ventrikels llegt an seiner 
gewohnten Stelle und zeigt normalen Bau. Aueh hier ist im Plexuseplthel Hgmo- 
siderin enthalten. Die unmittelbar hinter dem Plexus des reehten Seitenventrikels 
gelegene lgngliehe Cyste ist zusammengefallen (Abb. 13). Auf der einen Seite wird 
sie vom Saum bedeekt, auf der anderen Seite grenzt sie an die Cisterns ambiens. 

Abb. 11. Plexusfragmente an der Falx. Nissl=Ffirbtmg, 15lathe Verg'r. 

Die Cyste hat eine Wandung aus faserigem Bindegewebe und ist an ihrer Innen- 
fl/iehe yon einem tells einsehiehtigen, teils mehrsehiehtlgen Epithel bekleidet. An 
mehreren Stellen ragen kMne plexusartige, veto Epithel ausgehende got ten in 
das Innere der Cyste hinein. Diese enthalten kein Pigment. Hinter  dieser Cyste 
liegen zwei Maine Cysten yon gleiehem Bau. Eine dritte, etwa gleieh grofle Cyste 
ist an der Obergangsstelle des Tentorium in die t~alx unterhalb des der I~alx an- 
gehefteten Plexus zu erkennen. Aueh die sehon erw/~hnte in der Naehbarsehaft 
des Plexus der Hnken Seite gelegene gr6/3ere Cyste ist ebenso gebaut wie die tibrigen. 
In  ihrer bindegewebigen Wand sieht man mehrere ldeine Cysten derselben Art. 
In der Bindegewebssehieht, die versehieden breit ist, sind in der N~he der Gef~fle 
vereinzelte Pigmentk6rnehenzellen zu erkennen. Wie die Abb. 4, 5, 6, 7 erkennen 
lassen, liegt die Cyste tiber dem Mittelhirn, ohne abet den Eingang in den Aqu~dukt 
zu verlegen. Der laterale Tell ist dm-eh den Gliasaum, dureh die weiehen tt~ute 
und dureh das Tentorium veto Mittelhh'n getrennt, der mediale Tell dagegen wh-d 
vom Mittelhirn und veto Kleinhirn lmr dureh die Cisterna amb[ens gesehieden 
und liegt teilweise sogar dem Mittelhirn an (Abb. 12). 
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~. Nervus optieus. Wie bereits gesagt, ist yore 0pticus bei der Betrachtung 
des Blasengrundes nichts zu erkennen gewesen. Die Gegend des Foramen opticum 
wurde zusammen mit der ganzen Sells und ihrem .Lnhalt zwecks genauer Unter- 
suchung der I-Iypophyse der Biologischen Abteilung der Mfinchener Anatomie 
(Prof. Romeis) fibergeben. Dagegen waren wir in der Lage, den intraorbitaleI1 
Teil des Opticus zu untersuchen. Der Nerv besteht lediglich aus Glia und Binde- 
gewebe, in der Mitte ist die Zentralarterie getroffen. Von Nervenfasern lieBen 

Abb. 12. Sagittalschnitt dilrch Mittelhirn, Brticke und verl~I~gertes Mark der ]inken Seite 
Schnitt 170. ~r 3,5fache Yergr. 

sich keinerlei Reste nachweisen. Auch fehlten jegliche Spuren des Abbaus; weder 
tt~mosiderin noch l%tt w~ren vorhanden. 

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

6. Der ~bergang zum Resthirn. Schon aus der makroskopischen Untersuch~lng 
geht hervor, dab das Zwischenhirn fehlt. Auch bei der mikroskopisehen Unter- 
suehung wurden keine noch so gei'ingen Reste yon Parenchym des Zwisehenhirns 
ge]unden. An  den dem Zwisehenhirnboden entspreehenden Stellen /and 8ieh ledi~lich 
ein Gliasaum, der sich in niehts yon dem Gliasaum an der Konvexitiit der Blase unter- 
schied. Die hintere Commisur ist nicht vorhanden. Besonders genau wurde die 
INachbarschaft des Eingangs in die hintere Schi~delgrube, also der Ubergang zum 
Resthirn, untersucht. 

Die groBe intracerebrale BlasenhShle setzt sich gegen die hintere Schadelgrube 
zu in elne kleine tt6hle fort, die makroskopisch auf den Abb. 4 and 7 zu sehen ist. 
Diese ]=I6hle hat eine breit offene Verbindung mit dem caudal folgenden Aqui~dukt. 
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Die oralen Teile dieser It6hle entsprechen also dem !Jbergangsgebiet yore 3. Ven- 
trikel zum Aqu~tdukt. Doch ist nirgends in dieser Gegend ein Ependym vorhanden, 
ebenso wie in den WandseMchten. Aueh im Bereich oraler Abschnitte des Mittel- 
hirns bildet die ihrer Lage naeh den oralen Zwelhfigeln entsprechende dorsale 
Wand dieser It6hle noch lediglich S~umgewebe, das sich yon den beschriebenen 
S/~umen nur durch seine gr61~ere Dieke unterseheidet. 

Abb. 13. Querschnitt durch das 1VIittelhirn in ]~6he der durch eine ]~rweich~g'sh6hle 
zerstSrten vorderen u [In der ]~asalzistelne sieht lran die Oculomotoriusfasern. 

Schnitt 325. Markseheidenf~rbung. ~fache Vergw. 

Abb. 13 zeig~ den Zusammenhang der kMnen tIShle mi~ dem Aqu/tdukt, der 
an seinem Ependymfiberzug erkennbar ist. Auf den in caudaler Riehtung an- 
schliel3enden Schnitten liegt die tt6hle weiterhin verkleinert dorsal yon dem ge- 
schlossenen Aqu/idukt, sie stiilpt sich also divertikelartig in das Vierhiigelgebiet 
vor, diese in ihrem ganzen vorderen Abschnitt  aushShlend. Betraehtet man die 
dorsale Wand der HShle, so unterscheidet sich diese nur dureh ihre grS~ere Dicke 
yon den oben beschriebenen Gliasgumen. Aueh hier ist das Parenchym vollkommen 
geschwunden; die Glia zeigt wieder elne Anordnung in zwei Schichten, eine/~uBere 
mit dichter stehenden Zellen und einem zellfreien Saum gegen die Pia zu und eine 
innere mit mehr locker stehenden Zellen. Bemerkenswerterweise finden wir such 
hier wieder die Tendenz des angrenzenden Bindegewebes, das ekt'odermale Gewebe 
zu zerMfiften. Es linden sich such bier wieder reiehlich ,,Saumfragmente" in der 
Cisterna ambiens, zum Teil ziemlich wei~ entfern~ yon der Oberflaehe des zu- 
sammenhgngenden ek~odermalen Gewebes. Auch im Inneren des letzteren ist eine 
Vermehrung des Bindegewebes durch Wueherung der Gefggadventitien zu er- 
kennen. Es seheinen aueh solide bindegewebige Briicken zwischen den Gefgl]en 
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vorhanden zu sein. Die Innenseite der It6hlenwand entspricht wieder ganz der 
Iunenseite des Saumes; sie ist ganz glatt, w[e mit dem Messer abgeschnitten. Man 
sieht auch PigmentkSrnehenzellen und 6rt]iche Erweiterungen der Gewebsmaschen. 

7. Resthirn. ])as Resthirn wurde serienm/~l~ig in Markseheiden- und v. Gieson- 
Pr~paraten untersucht. Vonder rechten Seite des Hirnstamms wurden Querschnitte, 
yon der linken Seite bis nahe an die Mittellinie heran Sagittalschnitte angelegt. 
Abb. 12 zeigt einen Sagittalsehnitt durch das ganze Resthirn veto MesencephMon 
bis zur Medulla oblongata. Es sell gleich vorausgesehickt werden, dab s~mtliche 
Hirnnerven veto Oculomotorius abw~rts normal entwickelt slnd, normMe Kern- 
gebiete haben und an normaler Stelle austreten. Die Pyramidenbahnen fehlen in 
ihrem ganzen Verlauf. 

a) Mittelhirn: Das Mittelhirn, der oralste Tell des Resthirns, ist you den 
eaudMen Vierhiigeln abwarts erhalten, w~hrend die oralen Vierhfigel sehoa makro- 
skopiseh sehwer geseh~digt sind. Im eaudaten M/ttelhlrnabschni~t ist das zentrMe 
H6hlengrau gut entwickelt. Der Fuganteil ist hochgradig verkleinert und besteht 
nur aus gliSsem Gewebe. Fen der Substantia ~igra ist keine Spur zu linden. Der 
kraniale Absehnitt der Haubeuregion ist weitgehend in den ZerstSrungsprozeg ein- 
bezogen. An Stelle der vorderen Zweihfigel finder sich die berMts erw~hnte, 
kranial mit der grol~en Blasenh0hle und caudal mit dem Aqu/~dukt kommuni- 
zierende kleine H6hle. Der rechte Nucleus ruber ist dureh einen kleinen Er- 
weichungsherd, besonders in seinem kranialen Tell, schwer geschadigt. Der linke 
rote Kern ist mit seiner Kapsel aus markhMtigen Fasern gut zu erkennen, erreicht 
aber auch nieht ganz die norma]e GrSge (Abb. 13). Die Nervenzellen des Nucleus 
ruber sind beiderseits gut ausgebildet. In  der Umgebung der roten Xerne liegen 
GliMnseln, die auger Astrocyten auch Hortegasche Gliaze]leu enthalten. AuffMlend 
ist im Mittelhirn die Vermehrung des Gefiil~bindegewebes. Stellenweise finder man 
Anzeiehen bindegewebiger Vernarbung. An der ventralen Begrenzung des Mittel- 
hirns sieht man ebenso wie am dorsalen l~ande Gliasaumfragmente, die iiberall 
zerstreut in den subaraehnoidealen Maschen der Zisternen liegen und teilweise 
H~mosiderin enthalten. In  der Basalzisterne fgllt die starke Blutfiillung der 
grogen GefgBe auf (Abb. 14). Dorsal und lateral vom roten Kern verlaufen 
atypische Fasern, die offenbar Resten des Hauben/eldes und der medialen Sehlei/e 
entsprechen. Auf Abb. 15 sieht man augerdem zwischen den gekreuzten Binde- 
armen die ventrale (Forelsche) und die dorsale (Meynertsche) Haubenkreuzung. 
Die zentrale Haubenbahn ist etwas faser/trmer als der Norm entspricht. Im 
fibrigen aber ist sic auf der linken Seite gut entwickelt. Auf der rechten Seite 
dagegen ist sie entsprechend der Verkleinerung des rechten roten Kernes stark 
versehm~ilert und sehr faserarm. Die Bindearm/aseru~g liegt an normaler Stelle. 
Aber auch bier finder sieh eine deutliche Seitendifferenz; der linke Bindearm- 
sehenkel ist - -  wahrseheinlich ebenfalls infolge der Schhdigung des zugehSrigen 
rechten retch Kernes - -  bedeutend schlechter entwickelt als der rechte. Die 
laterale Schlei]e zeigt beiderseits einen regelreehten Verlauf. Auf Abb. 16 sieht 
man die Einstrahlung in den eauda]en Zweihfigel. 

b) Briicke und Medulla oblongata (Abb. 16--18): Der Briiekenfug ist erheblich 
verschm~lert. Die griiekenkerne sind gut entwickelt, aber atypisch angeordnet. 
Man Sleht ziemlieh reichlieh quer verlaufende Fasern, die durch die seitliehen 
Briiekenarme zum Klelnhirn ziehen. Die Brfickenarme sind dem Lebensalter 
entsprechend noeh ziemlich markarm. Die obere Olive ist auffMlend stark ent- 
wickelt. Die untere Olive springt dureh das Fehlen der Pyramldenbahn wulstf6rmig 
vor. Sie ist beiderseits deformiert; die rechte ist st/trker ver~indert und kleiner als 
die linke. Das mediale Ende des dorsalen Schenkels ist noch am besten erhalten, 
w~ihrend im tibrigen die charakteristische regelm~Bige F~ltelung dureh unregel- 
m~llige, plumpe Windungen ersetzt ist. Die zum Corpus restiforme ziehenden 
olivo-cerebellaren Fasern sind sehr gut entwiekelt. Das Corpus resti[orme bildet 
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Abb. 14.. Foss~ interpeduncularis ,  die reich]ich Gliasaumfragmente und stark geffillte 
Gcffi~e enthhlt .  Rechts  yore Tentor ium W~nd der gro~en Blase. Schnitt  296. v. Gieson- 

Fhrbung. 7,2fache Veigr. 

:kbb. 15. Querschnitt  durch das ]Kittelhirn unmi t te lbar  oberhalb der Bindearnlkretazlmg. 
~] '~  sieht yore Oeulolnotoriuskern die Fasern zur Basalzistelne ziehen. Das Lumen des 

Aqu~duktes ist  versehlossen. Schnitt  270. iMarksc~eide]xf~rhung. 4 la the  Vergr. 

s ich in  t yp i s che r  Weise  u n d  n l m m t  s u c h  die Flechsigsche Kle inhh 'nse i t ens~rang-  
b a h n  auf .  D~s  Gowerssche Biindel  dagegen  verl&uft in  n o r m a l e r  Welse  z u m  Ve lum 
medul l~re .  Die mediale Schlei/e l~/3t s ieh au f  d e m  S~g l t t a l s chn i t t  u n d  ~uf  den  
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Abb .  16. Q u e r s c h n i t t  , h i t c h  d~s M i t t e l h i r n  i n  I-IShe der  B i n d e ~ r m k r e u z u n g .  1Yf~u s i e h t  
wie die l a t e ~ l e  Sohlelfe i n  den  c a n d ~ l e n  Zweih i ige l  e iI ts t r~hl t .  S c h n i t t  215. 

M~rksche iden f~ rbnng .  4 f~che  Verg r .  

Abb .  1'7. Q u e r s c h n i t t  d u r c h  die Br i icke  in  I-I6he des  T r i g e m i n u s a u s t r i t t s .  
S c h n i t t  130, 1Viarkscheidenf~rbung. ~ f ache  ~ e r g r .  
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Quersehnitten gut verfolgen. Sfe liegt gn normaler Stelle, ist aber verschmMert 
und faserarm. Aueh d~s hintere Lgingsbi~ndel ist verkleinert. Auf diesen Befund 
hat Weisschedel sehon hingewiesen. Sehr gut entwickelt ist der Trapezk6rper und 
die gesamte HSrbahn. Aueh die iibrigen Gebilde in der Briicke und im verl~ngerten 
Mark zeigen typisehe Verh~ltnisse. 

c) Kleinhirn: Auf der Dorsalseite sieht man im Subarachnoidealraum und ver- 
einzelt aueh im Kleinhlrngewebe sehr zahlreiche prall geftillte GefM3e. Das Kleinhirn 

Abb. 18. Querschnitt dutch Medulla oblongata und Xleinhirn. Der Nucleus delltatus isb 
beiderseitig deformiert, links starker als rechts. Die Formveranderung der unteren Olive 
ist dagegen rechts ausgepr~gter als links. Die iiber dem Tentoriulu beiderseits sichtbare 

Wandung der groBen Blase entspricht den Occipitalpolen. Die Pyramiden fehlen. 
Schnltt 108. M~rkseheidenifirbnng. 1,Sfache Vergr. 

ist, besonders auf der linken Seite, markarm. Der Nucleus dentatus ist beider- 
seits sehr groB und deSormiert, links mehr Ms rechts (Abb. 18). Die anderen Klein- 
hirnkerne sehen normal aus. Der l~locculus is~ im Gegensatz zum iibrigen t(Jein- 
him markreif. Im Kleinhirnwurm ist die Markfaserbildung welter fortgeschritten 
als in den Hemfsphiiren. 

d) J~i~kenmark: Vom t%fickenmark wurde keine Serie angefertigt, Einzehle 
Pr~parate aus verschiedenen ttShen des l%fickenmarks zelgten abgesehen yon 
sekulld~ren Degenerationserscheinungen nichts Anffi~lliges. In  den lZiickenmarks- 
hauten sieht man an versehiedenen Stellen Ansammlungen yon Blutpigment. 

Zusammen]assung des anatomischen Be/uncles des 1. Falles. 

Es fehlt pr~ktisch das ges~mte GroBhirn (Endhi rn  + Zwischer~airn). 
An seiner Stelle finder sich eine mi t  klarer Fliissigkeit gefiillte, durch 
die Fa lx  eingekerbte Blase, deren diinne,  ros tb raun  verf~rbte W a n d  
der Dura  des GroBhirnraumes, den beiden Seiten der FMx und  der 
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Oberseite des Tentoriums folgt. Die Blasenw~nd hat an der Innenseite 
einen dfinnen, weiftlichen, trabekelartigen Belag. Die mikroskopische 
Untersuchung der Blasenwand zeigt, daft sic aus einem ~ul]eren binde- 
gewebigen, den weiehen H/~uten entsprechenden nnd einem inneren, 
dem trabekel~rtigen Belag entspreehenden ektodermalen Anteil besteht. 
Der erstere enthglt auI~er den Gefs reichlich H~tmosiderin und wenig 
FettkSrnchenzellen. Der ektodermale, der Pia ~n]iegende Anteil erweist 
sich als ein wechselnd dicker ,,Gliasaum", der oberen Anteilen der 
1. Rindenschicht zu entsprechen scheint. Der Gliasaum setzt sich mit 
einer Membr~na gliae limitans aecessoria seharf gegen den Hohlr~um 
der Blase ab. Innerhalb der  Subarachnoideah's finder man ver- 
einzelte freie ,,Gliainseln", die offenbar aus ]3ruchstfieken nervSsen 
Gewebes hervorgegangen sind. 

Der Eigenapparat des mit dem caudalen Absehnitt des Mittelhirns 
beginnenden ,,Resthirns" ist im groften und ganzen gut entwickelt. 
Dagegen fehlen die Pyramidenbahnen nnd die iibrigen yore Cortex 
absteigenden langen ]3ahnen. Das ,,Fehlen" bedeutet keine Agenesie, 
sondern entspricht dem gewShnlichen Schicksgl sekunds degenerierter 
Faserbfindel nach Unterbrechung durch Prozesse, die am unreilen Gehirn 
abgelaufen sind-(Ns s. bei Spatz). Der BrfiekenfuB ist sehr stark 
reduziert. Der Ausfall der Substantia nigra hat seine Parallele ira Tier- 
versuch: Die ZerstSrung der Grofthirnr:nde allein hat nur eine leichte 
Reduktion zur Folge, dagegen kommt es nach Ausfall des Striatum und 
vor allem des Pallidum regelms zu hoehgradigem Schwund der 
Substantia nigra (Ferraro, Dresel und Rothmann, Gordon-Holmes, Magnus, 
Rademalcer, Win/tier). Dasselbe lehrt die mensehliche Pathologie. Gamper 
fund bei seinem Mittelhirnwesen eine vSllige Degeneration der Sub- 
stantia nigra (ebenso Riese, A. Jalcob, Kodama, Bercecicci, C. de Lange). 
Auch bei den F/~llen yon Hydranencephalie, in denen Striatum und 
Pallidum fehlten, war die Subatantia nigra nicht mehr auffindbar (Ilberg, 
Grawitz, Za~pert und Hitschmann, Elo und Otila). Spatz (1935) betont 
besonders die Tatsache, daft sich die Substantia nigra in ihrer Abhs 
keit yore Striatum und Pallidum ganz anders verh~lt als der ben~ehbarte 
rote Kern, der unter den gleichen Bedingungen nur eine sehr geringe 
�9 Atrophic (v. Monalcow) aufweist. In unserem Fa]le ist der Nucleus tuber 
der rechten SeRe durch einen kleinen Erweichungsherd prim/~r ge- 
schgdigt, w~hrend der linke Nucleus ruber fast normal ist. Dement- 
spreehend ist die zentrale Haubenbahn auf der rechten Seite wesentlich 
schlechter ausgebfldet als links. Auf diesen Befund hat Weisschedel in 
seiner Arbeit fiber die zentrale I-Iaubenbahn, i n  der unser Fall yon 
Hydraneneephalie erw/~hnt wird, bereRs hingewiesen. Er sieht darin 
einen der Beweise dafth', dab der rote Kern der wichtigste Ursprungsort 
der zentralen Haubenbahn ist, da ihre Entwicldung yore End- und 
Zwischenhirn ira wesentliehen unabhs ist, da sie aber dutch einen 
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Herd im roten Kern zur Atrophie gebracht werden k~nn. Es ist wahr- 
scheinlieh, d~l] gueh die Deformierung der 0liven, die auf der reehten 
Seite ebenfalls viel ausgepriigter ist als auf der linken, mit der Schi~digung 
des roten Kerns und der zentralen I-Iaubenbahn znsammenhiingt. Das- 
selbe gilt fiir die dfirftige Entwicklung des zum rechten roten Kern 

Abb .  19. 2. Fa l l .  E inb l i ck  in  das  Sch~de i innere  n a c h  E n t f e r n u n g  der  Calo t te .  Die Blasen-  
w a n d  f iberz ieht  die Innenf l f iche  der  D u r a  u n d  die FaLx. Z w i s c h e n  S t r i a t l u n  u n d  P l exus  w i r d  
d e r  T h a l a m u s  s i c h t b a r .  A n  de r  Bas is  e r h a l t e n e  occ ip i fa le  v n d  t e ~ l ) o r a l e  W i n d l m g e n  m i t  
dem A m m o n s h o r n .  S p a l t f S r m i g e r  E i n g a n g  z n ~  LTnterhorn,  a u e h  Spi tze  des  t t i n t e r h o l ~ s ,  

be  sonde r s  r ech t s ,  s eh l i t z fSrmig  v e r e n g t  (inq Gegensa t z  z n m  t tydroeephah~s ) .  0 ,5 :1 .  

fiihrenden kontr~lateralen Bindearmes und die erheblich stiirker als 
auf der rechten Seite ausgepr~gte Deformierung des zugehSrigen linken 
Nucleus dentatus. 

2, Fall. Gisela tL (S.-~r. Buch 107/39). Ausgetragenes Kind. Normale Geburt. 
Klinische Diagnose: Hydrocephalus intemus occlusus. Tod nach 1 Jahr. 

Makro~/sopischer Be/und. 
Se/ction: Pro/. Spatz. M~iges Odem beider Lungen mit akutem Emphysem 

der R~nder. t/erz und Gef~Bsystem o.B. Blutreiche, akut gestaute Leber. I-Iarn- 
s&ureinfark~e beider Nieren. Knochensystem o.B. Keine Mil~bildungen. 

A r c h l y  i f i r  P s y c h i a t r i e ,  iBd. 117. 3 
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Hirnbe]uncl. Nach Ent fe rnung  der enorm vergr6Berten Sch~delkalotte sieht 
man  - -  wie in unserem ersten Falle ~ die stellenweise ros tbraun verfgrbte Dura  
u n d  darunter  eine durehsiehtige, ebenfalls ros tbraun gef~rbte, yon GefgBen dureh- 
zogene Membran,  deren Innensei te  zarte, grau-wei~liche, durch  Trabekel mitein- 
ander  verbundene Plaques aufweist. Die ~ e m b r a n  iiberzieht dig Falx  yon beiden 

~kbb. 19 a. Hydranencepitalie mit Yergr61~erung des Sch~dels. • Cruveilhier: • 
pathologiqne. M.U. Weiehe Hgute mit :Resten des Gehirns. ~'. Falx. P.O. Plexus c ~ .  
C.S. Thalamus und Corp. striat. N.ol.  N. olfact. C.P. Oceipitalwindungen. S.L. I .  Sin~ls 

long. inf. 

Seiten. Beim Einsehneiden entleert  sich eine grol]e 5~enge wasserklarer Fliissigkeit. 
Der Hi rnmante l  fehlt  bls auf basale Teile des Schl~fen- u n d  Hinterhaupts lappens,  
der letztere ist  reehts  sogar fast  vollst~ndig erhalten, aber [m ganzen nach  un t en  
gedrhngt. Der Balken fehlt  vollkommen. Man sight yon oben auf das freigelegte 
Mark bzw. dig Unterfl~ehe des ehemahgen Seitenventrikels. Die Spitzen des reehts 
spaltf6rmig verengten,  links etwas weiteren Hinterhornes sind beiderseits zu er- 
kennen. Die lateral  und  h i n t e n  gelegene Rinde  des Oecipitallappens ist  etw~s 
nach  innen  eingerollt. Von dort  geht die diinne Blasenwand aus, die dig Sch~del- 
basis, dig Falx  und  die Innensel te  der Dura in der Sch~delkalotte iiberzieht (Abb. 19). 
Am Grunde der  vorderen Sch~delgrube liegen zwei lEngliche, unregelmi~l~ige Ge- 
bride, die naeh  Form und  Lage dem Bulbus und  Tractus olfactorius entspreehen. 
Median yon der mit t leren Seh~delgrube erbliekt man  zwei rundliche Erhebungen,  
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die die Streifenhtigel darstellen. Von dem reehten tItigel zieht ein wMzenfSrmiges 
Gebilde, das nieht sieher identffiziert werden kann, in der Riehtung des Ideinen 
Keitbelnfliigels. Medial and  etwas hinter dem S~reifenhtigel wird beiderseits der 
Thalamus siehtbar. Hinter  den Stammganglien ist jederseits die Ammonshorn- 
formation als ein yon ~ vorn aui3en naoh hinten innen ziehender bogenfSrmiger 
Wulst zu sehen, der in den Fornix iibergeht. Die Plexus der Seitenventrikel sind 

Abb. 20. 2. Fall. llirnbasis yon un~en gesehen (Unterwasseraufnahme). 0,5: 1. 

sehr gut entwiekelt und intensiv rostbrauu verf~trbt. Man kann sie naeh vorn his 
zu dem sehlitzf6rmig verengten Foramen Monroi, naoh hinten und unten bis zu 
einem sehmMen, der Spitze des Unterhornes entspreehenden SpMte verfolgen. 
Unser Priiparat hat  eine iiberrasehende ]4hnliehkeit mlt einem yon Cru.veilhier 
dargestellten hydraneneephMen Gehirn (Abb. 19a). Abweiehend davon sieht man 
in unserem l%lle unmittelbar hinter dem linken Plexus ein groSes, ovMes, glatt- 
randiges Loeh, das offenbar dureh ZerstSrung oder Einbrueh der an dieser Stelle 
sehr dfinnen Lamelle yon Hirngewebe (Fimbria und PsMterium) entstanden ist 
und in die Cisterna ambiens hlneinfiihrt. Dureh diese Offnung kann man auf den 
stark erweiterten Tentoriumschlitz und die Dorsalfl/~ehe des Kleinhirns sehen. ])as 
Kleinhirn ist - -  wohl dutch den erhShten Liquordi'uek - -  im Bereiehe des erw'/ihnten 
Durehbruehes - -  naeh unten gedr/ingt und yon oben her so stark komprimiert, 
dab die DorsMfl/~ehe schiisself6rmig ausgeh6hlt ist. In  der Umgebung des Plexus 
(Lamina affixa des ThMamus) l~Bt die Oberflgehe in einem Gebiete, das der basalen 

3* 
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Wandung der Seitenventrikel entsprieht, feine, warzenf6rmige Erhebungen er- 
kennen. 

Das Gehirn wird naeh vorsiehtiger Pr/~paration mit den weiehen I-I~uten heraus- 
genommen. Nut am hinteren unteren Umfang wird ein Tell der barren Ilirnhant 
mit dem Tentorium belassen. Auf der Abb. 20, die unter Wasser anfgenommen ist, 
ist die aus den weiehen JcI~tuten and dem oben besehriebenen BMkenwerk bestehende 
Membran dargestellt. Sic zeigt die I-Iirnbasis yon unten gesehen. Wie in dem Falle 
yon Edinger und .Fischer l~Bt die mit Luft aufgepumpte Blasenwand die normale 
Form der Stirn- und Sehl~fenpole erkennen. Auf dieser Abbildung kommen die 
Reste des Bulbus und Traetus olfactorius deutlieh zur Darstellung. Dahinter sieht 
man das deformierte Chiasma optieum und die beiden atrophisehen Sehnerven, 
die in ihrem ganzert Verlaufe bis zum Bulbus zu verfolgen sind. Hinter dem Chiasma 
ist der I-Iypophysenstiel zu erkennen. Der Brtiekenfu fl tritt  nieht als Wulst hervor. 
Das Xleinhirn ist yon nnten gesehen gut ausgebildet nnd zeigt, abgesehen yon 
einer deutlichen Verquellung der Tonsillen, keine Formver~tnderungen. Die Vier- 
htigelplatte ist ebenso wie die Dorsalfl~ehe des Kleinhlrns dutch die Liquordruek- 
wirkung deformiert. Die I-Iirnnerven liegen an normMer Stelle and zeigen makro- 
skopiseh niehts Auff~lliges. Die basalen Gef~tge sind zart. An den Carotiden ist 
makroskopiseh nichts Pathologisehes zu sehen. Die in der Bl~senwand verlaufenden 
Gef~B~ste der Art. eerebri ant. und media sind sehr dtinn and langgestreekt (gus- 
gewalzt). 

Histologisehe Be]~nde. 
Der Aufbau der Blasenwand entsprieht weitgehend der Besehreibung, die wit 

in unserem ersten Falle gegeben h~ben. Nur ist im zweiten Falle der Gliasaum 
dureh die hydroeephalische Seh~delvergrSl]erung stark gedehnt und infolgedessen 
wesentllch schmaler (Abb. 21). An der Basis geht der Gl[as~um kontinuierllch in 
die noeh erhaltenen Wfndungsreste tiber. Abb. 21a l~l~t den Abgang des Gliasaumes 
yon der DorsMflaehe des linken Oeeipitallappens erkennen. Im Saum sind die 

Abb. 21. 2. Fall. t~lasenwand, die in~olge der YergrSgerung des Sch~dels gedehnt untl viel 
sehmaler als ~m 1. Fa]Ie ist, v. Gieso~t-F~rbung. 20faehe Yergr. 

Gli~kerne gMehms verteit% ohne eine besondere Anordmmg wie im ersten 
FMte zu zeigen. Ira Subaraehnoidealraum sieh% man wieder Gliasaumfragmente 
and zahlreiehe Blutpigment fiihrende X6rnehenzellen. tIamosiderin kommt 
mitunter aueh im Gliasaum und dort racist in der Umgebung der Gef~Be vor. An 
vereinzelten Stellen sind die Gef~ge im Subar~ehnoideMramn yon I~undzellen- 
infiltraten umgeben. Sonst Iinden sieh in den weiehen Hi~uten oder im Saum nieht 
die geringsten entziindliehen Vergnderungen oder Folgezust~nde "con solehen. 
Aueh die Gefgge sind normal. 

Die l~inde der Occil)italtal)l)en zeigt einen wenig gest6rten Aufbau. Die Area 
stria%a l~l~g sieh allerdings nieht sieher identifizieren. Im Mark bestehen keine 
groben paghologischen Vergnderungen. Die M~rldasern sind aber - -  besonders 
im sehlechter erhultenen linken Oeeipitallappen - -  im ganzen reduziert. Reehts 
kann man in der Umgebung des Ventrikels das reeht gut erhaltene Stratum sagittale 
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~rkennen, W/~hrend die Spitze des Hinterhornes links eine flaehe Delle darstellt, 
ist sie rechts spMtf6rmig verengt. J)~ese Verengung wh'd dureh eine breite gliSse 
Neubildung Ms Folge einer di[/usen F~pendymitis hervorgerufem Vom Ependym 
der ursprttngliehen Wandung des Itlnterhornes sieht' man noeh iiberwueherte, 
inself6rm[ge/%este in der Tiefe (Abb. 22 a t. In  der Ependymitis Hegen Gi~terzellen 
mit dunklen Pigment'k6rnehen, Blutpigmentk6rnehenzellen und reichlieh Hamo- 
siderin in den Gliazellen, Pseudokalkmassen und vereinzelt' Gebilde, die verkMkten 
Nerven-oder Gliafasern ghneln (Abb. 22b). Aueh sonst' finder man ~berall dort, 

Abb. 21a. Linker OccipitaIlapDen. t~berga~g in die Blascmvand. Nissl-Ffirb~mg. 
50 faehe Verg'r. 

wo die basale Wand des Seitenven~rikels freiliegt, eine dieke gli6se, in der Tiefe 
yon Ependymsehl~uehen begrenzt'e Schieh~ als /~.es+~ einer Ependymitis diffusa. 
Die Foramlna 3Ionroi sind dutch die Ependymitis beiderseit's stark eingeengt. 
I~{an sieht darin strangf6rmig ausgezogene Ependymkn6~ehen, die mit' der Gegen- 
seit'e verwaehsen sind. Im deformierten 3. Yentr[kd sind die Ependymver/~nderungen 
viel weniger attsgelor/igt als in den Wandresten der Seitenvent'rikel. Nan finder 
dort' mehr die Anzeiehen einer Ependymitis granularis: melst /~ltere, zellarrae und 
gt/afaserrMehe Ependymkn6tehen und in der Tiefe ebenfalls einige Ependm- 
sehl/~uehe. Das Holzer-tlild zeigt iiberall eine m/~Bige Faservermehrung in der 
Umgebung des Ventrikels. tIin und wieder erkennt man ,,Ependymbresehen", 
wie sie yon Hc~seu](ige~" und Stroescu bei der Ependymitis besehrieben worden sind. 
Im Aqu/idukt sleht man nurmehr ganz vereinzelte Ver/inderungen des/~per~dyms. 
In der Umgebung des 4.' Vent'rikels fehlen sie v611ig. 

Der Plexus der Seitemrentrikel ist' ansgezeiehnet entwiekelt, aueh der im Unter- 
horn gelegene Anteil. ])as Plexusepithel eat.halt vereinzelte Kalkkonkremente 
und zahlreiehe K6rnehen, die s~eh bei Eisenf/~rbung blau anfOzben. Im 3. Ven- 
~ri/~el ist' der Plexus an einer Stelle fl/iehenhaft' mit dem Ependym verwaehsen. 
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Hier ist die Eisenspeieherung im Plexus nut sehr gering, im Plexus des 4. Ventrikels 
fehlt sie vSllig. 

Der in Serie gelegte Hirnstamm hat sehr eigenartige Verh/s Wie man 
auf der Abb. 23 erkennt, ist der Sehwanzkern der elnen Seite in der Mittellinie 
mit dem der anderen Seite and mlt dem Fornix verwachsen. Der Linsenkern ist 
auf der ]inken Seite (in der Abbildung rechts) merkwiirdigerweise nm fast 900 
derart gedreht, dab das Innenglied des Giobns pallidus nach ventral start naeh 
medial sieht. Die Ansa lentieularis hat d~ese Drehung mitgemaeht, ebenso die 

Abb. 22 a. Starke diffuse Epen4yinitis in tier Umgebung des spaltfSrinig ~eI'engten reehten 
ttinterhornes. In der Tiefe sieht man zahlreiehe Eioend:~msehl~uehe als :Reste der 

urspriingIichen Ventrikelwandungen. Nissl.F~rbung. 10faehe Vergr. 

Capsula interna der rechten 8eite. Abb. 24 entspricht einem Frontalschnitt in der 
H5he der Corpora mamillaria. Man sieht beiderseits die sehr engen l%ramina 
Monroi und in der Mitre den nicht erweiterten, abet etwas deformierten 3. Ventrikel. 
Der Fornix ist erkennbar, aber in seiner Form ver~indert und in einzdne ~aser- 
bfindel zersprengt. Die rechte Seite (auf der Abbildung links) ist etwas weiter 
hinten getroffen als die 1luke. Man erblickt das vordere Ende des reehten Unter- 
hornes mit dem unten anliegenden Uncus. ~ber dem Unterhorn erkennt man 
den Linsenkern mit seinen beiden Teilen, dem Globus pallidus und dem Putamen, 
das mit dem KSrper des Iquel. caudatus verbunden ist. Medial folgt ziemlieh 
unver/~ndert der Thalamus, bei dem man deutlieh den lateralen Kern und den yon 
der Lamina mednllaris begleiteten vorderen Kern un~erseheiden kann. Im Gebiet 
des I-Iypothalamus ist das Corpus Lays sehr gut ausgeSfldet. I)ariiber liegt das 
gut entwiekelte Haubenfeld. ]:)as unter dem Corpus Lays gelegene marksehelden- 
arme Gebiet entsprieht dem stark versehm~lerten tIirnsehenkelfuB und der Sub- 
stantla nigra, die hier im Gegensatz zmn 1. Fall erhalten ist. Die linke Seite ist 
schwerer ver~ndert. Ebenso wie auf der vorangehenden Abbildung kommt aueh 
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hier die Drehung des Globus pallidus zur Darstellung. Sonst ist der Globus pallidus 
aber gut entwiekelt und in typischer Weise gegliedert. Dagegen ist das Putamen 
hoehgradig deformiert: es ist 
mit  dem Nuel. caudatus breit 
verw~chsen und enth/~lt - -  
ebenso wie reehts - -  zahl- 
reiehe heterotopisehe Zell- 
inseln. In/~hnlieher Weise ist 
der ]inke Thalamus hetero- 
topisch umgestal~et. Das Cor- 
pus Luys, das Haubenfeld 
und die benaehbarten Ge- 
bilde weisen ebenfalls eine 
Drehnng aufl Das Nissl-Bild 
zeigt, dal~ das 1)allidum im 
Gegensatz zum schwer ver- 
/~nderten Striatum beiderseits 
gut erhalten ist. Auch in 
den Thalamuskernen linden 
sieh beiderseits gut erhaltene 
Iqervenzcllen. Die Substantia 
nigra zeigt sowohl in der 
roten als auch in der schwar- 
zen Zone den typiseheu Auf- Abb. 22b. Verka]kte Zellen un4 Fasern in tier Epen- 
bau. ])as Corpus Luys ist dymitis in der Umgebung des rechten Hinterhornes. 
auf beiden Seiten auffallend Nissl-Farbung. 500fache Vergr. 

groB und zellreieh. Sehr gut entwickelt ist das zentrale HShlengrau. Der Nucl. 
paraventricularis und der Nuel. supraopticus sind beiderseits yon normaler S~rul~ur, 

Mittelhirn, Bri~cke und Me- 
dulla oblongata lassen ziemlich 
regelrechte Verh/iltuisse er- 
kennen. ])er Nucleus ruber ist 
beiderseits normal grog] und 
normal gebaut. Er  ist nur --- 
vielleicht infolge der Liquor- 
druckwirkung - -  in seiner 
Form leicht veri~ndert, Auch 
der fibrige caudale Hirnstamm 
weist leichte Formver/~nde- 
rungen auf (Abb. 25). Aqu/~- 
dukt und 4. Ventrikel sind eben- 
so wie der 3. Ventrikel nicht 
erweitert, die Br/icker~ful]gan- 

glien sind reduziert. Die un- Abb. 22c. Basale Reste yore Ependym der Seiten- 
teren Oliven lassen Enbwick- YenLrikel. Ependymitis diffusa. Nissl-Farb~lng. 
lungsstSrungen erkennen: das 20fache Vergr. 
graue Band ist unregelm~l]ig 
gef~]telt and an verschiedenen S~ellen verschleden breit. ])as Kleinhirn h a t  
eine vollkommen normale histologische Struktur. Die embryonale KSrnerschicht 
ist - -  dem Lebensalter entsprechend - -  bereits geschwunden. 

JLeitungsbah~en. Die Pyramidenbahn fehlt. Auch yon den fibrigen absteigenden 
Bahueu ist nichts zu erkennen. Die sensible Bahn, die zentrale Haubenbahu und 
alle iibrigen Bahnen des Hirnstammes zeigen einen regelrechten Verlauf. 
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Abb. 23. Front~lschnltt dutch alas Resthirn auf H6he tier st~rksten Entwicklung des 
Globus pallidus, tier links um fast 900 gedreht is~. Nucleus caudatus in tier Mittellinie ~nit 
dem Nucleus caudatus tier anderen Seite und mit tier Pars libera des Fornix verwachsen. 

~farkschei4enfarb~mg'. 2faehe Vergr. 

_Kbb. 24. Front~lschnitt durch das Resthirn in I~I6he des Corpus mamillare. I m  Putamen 
beiderseits l=ieterotepien. Markscheidenf~trbung. 2fache Yergr. 

Hirnnerven. Wie oben erwghnt ,  s ind Bulbus u n d  Trac tus  olfactorius beiderseits 
schwer deformiert.  Der  Sehnerv ist beiderseits a t rophisch.  Auf den Markscheiden- 
pri~paraten des l inken Iq. optieus sieht m a n  aber  deutlich fiber den ganzen Quer- 
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schnitt verstreut diinnkalibrige, markhaltige Nervenfaserm Der Tractus opticus 
is~ beiderscitig in sehr stark reduziertem Zustande erkennbar. ~an  sieht auch die 
Endigung im Corpus genieulatum laterale, das links verkMnert und zellarm, rechts 
dagegen besser entwickelt ist. Vom N. oculomotorius abw/ir~s sind die ttirnnerven 
normal ausgebildet, liegen an normaler Stelle und haben normal entwickelte IKern- 
gebiete. Die H61%ahn zeigt in ihrem gesamten Verlauf bls zu den hinteren Vier- 
hiigeln keine Abweichungen. 

Abb. 25. Querschnitt dutch die Medulla oblongata in H6he der unt~eren Oliven. Die Medulla 
ist <lurch Druckwirkun~ etwas deformiert, ist sonst aber bis auf die fehlenden :Pyramiden- 
bahneu und die nicht ganz regelm&Bige F&ltelung der Oliven normal. Markscheidenf~irblmg. 

5 fache Vergr. 

Z~tsammen]assung des anatomischen Be/undes des 2. Falle8. 

Der Aufbau  der  Blasenwand en t sp r i ch t  im wesent l ichen den im ers ten  
Fa l l  beschr iebenen Verh/i, l tnissen.  N u r  is t  der  Gl[asaum infolge der  
hydrocepha len  Vergr61]erung des Sch/~delumfanges s t a rk  gedehn t  und  
dadurch  durchsehni t t l i ch  noch schmaler  als im ers ten  Fal le .  Die :Blasen- 
wand  enth/~lt re ichl ich Blu tp igment .  Bis auf  vereinzel te  Rundzel l -  
inf i l t ra te  in  der  U m g e b u n g  yon  Gef/~Ben im Suba rachno idea l r aum sind 
l~icht die 'ger ingsten entz t indl ichen Ver i inderungen aufzufinden.  

Das Resthirn i s t  e rhebl ich  weniger  rudiment/~r als be im ers ten  Fal l .  
Das Mittelhirn i s t  vNl ig  i n t a k t ;  die Subs t an t i a  n igra  i s t  im Gegensatz  
zum ers ten  Fa l l  en t sp rechend  dem Erha l t ense in  yon  S t r i a t u m  u n d  
Pa l l i dum unver/~ndert.  En t sp rechend  dem i n t a k t e n  Nucleus  ruber  is t  
die zentra le  I - taubenbahn unversehr t .  I m  Gebie t  des Zwischenhirns is t  
der  H y p o t h a l a m u s  gut  erhal ten,  der  Tha lamus  weist  Entwiek lungs-  
s tSrungen anf und  der  Globus pa l l idus  i is t  auf der  reeh ten  Seite urn 900 

1 Nach Spatz zum Zwischenhirn gerechnet. 
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gedreht. Vom Endhirn ist das Striatum erhalten, wenn es auch auf der 
reehten Seite Seh/~ligungen aufweist, und yon der GroBhirnrinde sind 
untere Absehnitte des Sehl/~fenlappens sowie der I-Iinterhauptslappen 
re. vSllig, li. teilweise stehengeblieben. Auch Sehnerv und l%iechnerv 
sind vorhanden, wenn aueh ihre Nervenfasern stark reduziert sind. Die 
Pyramidenbahnen fehlen, die :BriickenfuBganglien sind reduziert. 

Ein wesentlicher Untersehied gegeniiber dem ersten Fall besteht 
darin, dab ein dnreh erhebliche VergrSl]erung des Seh/idels erkennbarer 
Hydrocephalus hinzugetreten ist. Dieser ist zu erkl~ren dutch eine St6rung 
des Liquorabflusses infolge der hoehgradigen Einengung der lq'oramina 
Monroi; die Liquorproduktion ist bei dem sehr gut erhaltenen Plexus 
der Seitenventrikel offenbar weit@rgegangen. Die dieke gli5se Y~eu- 
bfldung, die den noeh erhaltenen Teilen der basa]en Seitenventrikel- 
wandungen und dem reehten Hinterhorn aufliegt, und die aueh die 
Verlegung des Foramen Monroi hervorgerufen hat, kann nur als I~est- 
zustand einer abgelaufenen sehweren Ependymitis di]]usa angesehen 
werden. Im 3. Ventrikel bestehen lediglich die I~esterseheinnngen einer 
Ependymitis granularis; der Aqu/~dukt und der 4. Ventrikel sind fast 
vSllig Yrei yon Ver/inderungen ihrer Wandungen. Dieser ]3efund spricht 
daffir, dab sieh im Gebiet der Seitenventrikel sehwere Entziindungs- 
erseheinungen abgespielt haben miissen, w~hrend das tiefere Ventrikel- 
system hiervon nur wenig betroffen wurde und aueh die/~ul3eren Liquor- 
rgume in den weiehen Hguten (an der Basis nnd an der Konvexit/~t) yon 
Resterscheinungen entziindlieher Prozesse (Meningitis) freigeblieben sind. 

Vergleieh des histologisehen Au/baus der Blasenwand (beider ~u mit 
dem Hirnmantel beim Hydrocephalus und mit anderen Beobachtungen yon 

,,Gliasiiumen ". 

Die Wand der mit Flfissigkeit geffillten ttirnblase besteht nach d~m 
Gesagten aus der Ar~ehnoidea, der 13ia, die mit der Araehnoidea dureh 
das subarachnoideale •etzwerk verbunden ist, und einem der Innenfl~ehe 
der l~ia anliegenden schmalen Saum yon Gliagewebe, der fast nirgends 
mehr •ervenze]len un4 l~ervenfasern enth/~lt. Die glatte innere Be- 
grenzung des Gliasaumes gegen die ]~]asenhShle wird yon einer Membrana 
gliae limitans aeeessoria gebildet. Nirgends finder sieh hier e~ne binde- 
gewebige Auskleidung. Im Saum ist das adventitie]le Bindegewebe der 
Gef/s stellenweise vermehrt. Im Subarachnoidealraum sieht man 
reichlich tells zungenfSrmig hineinragende, tells vollst/~ndig vom Saum 
abgeschniirte Gliasanmfragrnente, die yon einem der Pia entsprechenden 
Bindegewebsmantel umgeben sind. Sichere Entzfindungserseheinungen 
in der Blasenw~ndung lassen sich in keinem unserer F~l]e naehweisen. 
Dagegen sieht man in beiden Fa]/len viel H/~mosiderin, das tefls in 
KSrnchenzellen nnd teils frei in der Dura, im Subarachnoidealraum und 
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im gliSsen Gewebe liegt. YettkSrnchenzellen kommen nur  ganz ver- 
einzelt vor. 

Die bereits yon  Heschl widerlegte Ansicht, da$ die Hydranencephal ie  
nichts anderes als eine extreme Form der Hydrocephalie darstelle, ist 
yon  einzelnen Autoren bis in die neueste Zeit hinein ver t reten worden. 
Darauf  s o l l  bei der Besprechung der Pathogenese noch eingegangen 
werden, Hier soll nu t  aufgezeigt werden, dab schon das morphologisehe 
Bild beim Hydrocephalus  und  bei der Hydranencephal ie  so eharakte- 
ristisehe Untersehiede bietet, dal~ man sehon daraus ersehen kann, dab 

_&bb. 26. S.Nr. 15/37. Extremer ttydroeel)halus internus. Der ttirnmante] ist hoct~'radig 
verschm~lert und ausgewalzt, ]~tl~t aber fiberall die Gliederung in Rinde und eine darunter 
]iegende ~[arksehicht erkennen. Die Ventrikel wurden ausgegossen. In] Linsenkern ein 

Artefarkt. Verkleinert. 

es sich urn zwei versehiedene Krankheitsbi lder  handelt .  Wh" haben 
deshalb den histologisehen Aufbau der Blasenwand bei der g y d r a n -  
encephalie mit  der S t ruktur  des diinnen, ausgewalzten Hirnmantels  
bei Fgllen yon besonders hoehgradigem kindliehem Hydrocephalus  
internus mit  s tarker  VergrSl3erung des Sehgdelumfanges aus der Samm- 
lung des Inst i tutes  vergliehen. Es soll vorausgesehiekt  werden, dab 
sehon makroskopiseh insofern ein deutlieher Unterschied besteht, als 
s tar t  des grauwei6en , ,Trabekelwerkes" an der Innenflgche der Pia 
aueh in den extremsten Fgllen yon Hydrocephalus  eine zwar s tark 
verschm~lerte, aber doeh deutlich erkennbare Rindensehicht  und eine 
i~nere Markschieht  erhalten geblieben sind (Abb. 26). 

I. ,(S.-Nr. 15/37). ]2jghriges imbezilles Mgdchen. Vergr6l]erung des Schgdels 
vom 6. Lebensmonat an. Umfang beim Tode 70 cm. Extreme Erweiterung aller 
Ventrikel. Windungen abgeplattet und auseinandergezogen. I~irnsubstanz auf 
wenige Millimeter verdfinnt. Schon makroskopisch lal~t sich iiberall eine hoch- 
gradig verschmglerte )~[arksehicht, die bei Heidenhain-F~rbung normale Mark- 
scheidenbildung zeigt, und eine ebenfalls verschmgler~e l~indensehieht unter- 
scheiden. Das Nissl-Bild zeigt, dal] ira Rindengrau Nervenzellen liegen, die sogar 
noch eine architektonische Gliederung aufweisen (Abb. 27). Die Ganglien~ellen 
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sind zum grol~en Teil pyknotisch, schmal, unregelmi~Big konturiert und haben 
gesehl~ngelte Forts~tze. Neben diesen Bildern yon chronischer Zellerkrankung, 
die auch Schob bei elnem Fall yon tIydrocephalus beschrieben hat, kommen aueh 
schleeht gef~rbte Ganglienzellen mit mittelstgndigem Kern, die statt der Nissl- 
Substanz nut kleine, wenig intensiv gefgrbte KSrnchen enthalten und im Nissl-Bild 
keine Zellfortsgtze erkennen lassen, vor. Im Mark stehen die Gliazellen auffallend 
dicht. Die Ventrikelwand ist tiber groBe Streeken bin nnbekleidet. An vielen 
Stellen abet sind mehr oder weniger deformierte Ependymzellen erhalten. 

II. (S.-Nr. 4/42.) Vorgeschiehte und Alter des Kindes nicht bekannt. 8ch~del- 
umfang 80 era. Abklemmung des Aqugduktes dutch eystenartige Erweiterung 
der Cistern~ ambiens. Hoehgradige Ausweitung der ersten drei Hirnkammern. 
]tirnmantel stark versehmiilerid, an manehen Stellen nur 2--3 mm dick. Histo- 
logiseh derselbe Befund wie oben: Rinde und Mark hochgradlg versehm{ilert, aber 
deutlich zu unterscheiden. Ependym iiberall erhalten, die einzelnen Zellen zum 
grol3en Teil abgeplattet und auseinandergezogen. Trotz der Auswalzung des Hirn- 
mantels sieht man im Nissl-Bild, dab der Schiehtenbau kaum gestSrt ist. Im Mark 
ist wieder die dichte Stellung der Gliazellen bemerkenswert. 

III. (S.~Iqr. 164/37.) 9monatiges Kind mit einem Kopfumfang yon 69 cm. 
Kurz nach der Geburt Abtragung einer Meningocele am Hinterkopf. Stark er- 
weiterte Ventrikel. Aueh in diesem Falle besteht der GroBhirnmantel aus einem 
schmalen Saum yon Rinde und Marksubstanz. Cytoarchitektonik der Rinde 
leidlich erhalten. Schrumpfung der Nervenzellen und Ependymvergnderungen wie 
im ersten F~lle. 

IV. (S.-~Nr. 166/38.) 9 Mon~te altes Kind mit stark vergrSl]ertem Sehhdel. 
Hochgradige Ventrikelerweiterung. Pia und Arachnoidea Yerdiekt, Leukocyten- 
infiltrate in der Umgebung der Gef~l~e. Der tIirnmantel besteht iiberall aus Rinde, 
Mark und stellenweise stark ver~ndertem Ependym. Rindensehichten teilweise 
verworfen. Ganglienzellen normal konfiguriert mit mittelstgndigem Kern, aber 
teilweise nur schwach ~ngef~rbten ~orts~tzen. Zelleib homogen gefi~rbt, teilweise 
dunkel, in manchen Zellen hell; Xissl-Substanz nicht zu erkennen. 

V. (S.-Nr. 59/38). 5 Monate altes Kind mit einem Schiidelumfang yon 61 cm, 
au[~erdem Rachischis[s und MiBbfldung des Riiekenmarks. Derselbe Befund bei 
einem ~lteren Gesehwister. - -  Wie in den anderen Fallen Mark und Rinde trotz 
der hochgradigen Auswalzung des tIirnmantels deutlich erkennbar. Nur an einer 
Stelle, die makroskopisch rostbraun verfiirbt ist nnd offenbar bel einer der vie]en 
Ventrikelpunktionen verletzt worden ist, besteht die Hemisphgrenwandung ledig- 
lich aus einem diinnen, gefgghaltigen Saum, in dem yon nervSsem Parenchym 
nichts mehr zu erkennen ist. Nervenzellen im allgemeinen gut erhalten. Glia ver- 
sehiedentlich leich~ progressiv vergndert. Ependym vielfach fehlend, aber auch 
bier an einigen Stellen noch erhalten. 

Der Vergleich der histologischen Bilder l(~fit in allen fdilten yon Hydro- 
cephalie denselben grundsiitzIichen Unterschied gegeni~ber der Hydran- 
encephalie erlsennen: aueh bei hochgradigstem Hydrocephalus internus sind 
Rinde, Marls and Ependymreste erhaiten und trotz aller Veriinderungen 
in]otge der Druclswirlsung in ihrer Strulstur deutlich zu erlsennen (Abb. 27). 
Bei den yon uns untersuchten fiillen von Hydraneneephalie dagegen /ehlt 
alles bis au] einige ungleichmii[3ige Reste der oberen Lagen der ersten 
Rindenschicht, die Jast nirgends mehr Nervenzellen enthi~lt (Abb. 27a). 
I n  den anderen histologiseh untersuchten tZiillen yon Hydranencephalie 
ist die Besehreibung der Blasenwand zu wenig eingehend, als dab ein 
sicherer Vergleich mSglieh wgre. Soviel aber ls sich s~gen, dab fiber- 
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einstimmend in ~llen Fgllen die Ilmenflgche der Pig yon einer schmalen 
Glialage, in der gar keine oder nur vereinzelte sehwer geschgdigte Nerven- 
zellen liegen, ausgekleidet ist. Ependym ist im Saum niema.ls gefunden 

Abb ,  27. S .Nr .  15/37. V e n t r i k e l w a n d m ~ g  bei e inem Fa l l  y o n  h o c h g r a d i g e m  I - Iydrocepha las  
i n t e rnus .  Nissl-Fgrbung, 5 0 f a c h e  Verg r .  

worden. Bei ngherer Untersuchung haben sich regelmggig - -  wenn auch 
meist spgrliche - -  Endprodukte eines destruktiven Prozesses nachweisen 
lgssen (Blutloigment, Fettk6rnchenzellen, Entzfindungsresiduen u. a. m.). 

A b b .  27 a .  B l a s e n w a n d  bei  e inem Fa l l  y o n  YIyd ranencepha l i c  m i t  n o r m a l e m  Schgde lmmfang  
ohne  s e k n n d g r e n  H y d r o c e p h a l u s  i n t e r n u s  (Fa l l  1). Nissl-Ffirbung. 5 0 f a c h c  Vergr .  

Beim cystischen Endzustand grofler Eru, eichungsherde beim Er- 
wachsene• linden sich an der guBeren Oberflgche Gliasgume, die auf den 
ersten Blick eine gewisse Ahnlichkeit mit den Gliasgumen der ~lasen- 
wand bei der Hydranencephalie ha.ben. :Bei ngherer :Betrachtung ergeben 
sich aber bemerkenswerte Unferschiede. Schon m~kroskopisch h~ndelf 
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es sich - -  yon Ausn~'hmen ubgesehen - -  nicht um glattwandige HShlen, 
sondern um Cysten, die yon einem Iockeren, bindegewebigen Netzwerk, 
das sich zwischen einem subependym~ren gli6sen Restsaum und dem 
Gliusaum unter der Pig ausspunnt, durehzogen sind. Die Abb. 28, die 
einer Arbeit yon S19atz (1939) entnommen ist, zeigt einen solehen Glia- 
saum im Endzustand einer Erweichung beim Erwachsenen. Man sieht, 

Abb. 28. XuBerer l~andsaum an der ~egrenznng eines alten Erweichungsherdes im er- 
wachsenen Gehirn. Silberfhrb~mgnach ]Perdrau. 190facheVerg. (Aus Spatz: Pathologische 

A~atomie tier KreislaufstSrungen des Gehirns. Z. Neut. 167, Abb. 19, S. 334.) 

wie das bindegewebige •etzwerk mit einer bindegewebigen Schicht 
zusammenh~ngt, die den Gliasaum gegen die Cyste absehlieBt (,,Pia 
aeeessoria" nach Lindenberg). Spatz nimmt an, dub das kernarme Gewebe 
der Deekschicht ein geringeres Sauerstoffbediirfnis hat und deshalb eine 
grSBere Resistenz bei StSrungen der Blutzufuhr besitzt; das iibrige 
Gewebe wird ~uf komplizierte Weise resorbiert, wobei man an seiner 
Stelle sehlieBlieh als Rest gewucherter Gef~Be dus erwghnte binde- 
gewebige Netzwerk, das den Herd durehzieht, finder. Nach Lindenberg, 1 
der die G]iasgume im erwachsenen Gehirn in einer noch nicht verSffent- 
lichten Untersuchung n~her studiert hat, kunn man am Gliasuum eine 
guBere gliafuserreiehe Schicht, darunter eine faserarme, kernreiche 
Schieht mit vielfaeh gewucherten Astroeyten und eine dritte innere 

1 Die Kenntnls der Untersuchungsergebnisse verdanken wir einer miindlichen 
Mitteilung yon tterrn Dr. Lindenberg, dem wir an dieser Stelle d~ftir danken. 
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Schieht, die wieder reiqhlicher Gliafasern und weniger Kerne enth~tlt, 
lmterscheiden. Dagegen sind bei der Hydranencephalie, wie schon 
gesagt, nur sparlich Glialasern nachweisbar; vor allem aber fehlt das 
bindegewebige Netzwerk an der Innenseite nnd der AbsehluB des Saumes 
gegen das Cystenlumen dnrch eine Pia accessoria. 

Vergleichbare Verhaltnisse finden wir dagegen bei Endzust~ndes son 
Erweichungsprozessen, die sich im kindlichen oder /etalen Gehir~ abgespielt 
haben. Schon Zingerle beobachtete ,,velumartige Forts/itze" der oberen 
Rindenschicht fiber der DefekthShle bei der Porencephalie, die allerdings 
gewShnlich bei der Untersuchung wenig beriicksichtigt werden, da man 
sie mit den weiehen I-Iirnhiiuten, denen sie anlieger/, abzm'eiBen pflegt. 
Aueh De]erine, Obersteiner und v. Kahlden haben festgestellt, dab die 
den Porus fiberziehenden Meningen yon einer dfinnen, keine oder nur 
spgrliche nervSse Elemente enthaltenden gliSsen Schicht ausgekleidet 
werden (zit. nach Spatz 1921). Spgter hat Siegmund bestgtigt, dab bei 
porencephalischen Gehirnen das Cystenlumen nieht unmittelbar an meso- 
dermales Gewebe angrenzt, sondern dab es stets durch eine schmale 
ektodermale Schicht davon getrennt wird. Die erste eingehende ]~e- 
schreibung stammt yon STatz, dem es im Tierversuch gelungert ist, der- 
artige Gliasgume hervorzurulen. Er untersuehte die Vorggnge nach 
experimenteller l~fiekenmarkdurchschneidung beim Kaninchen unter 
besonderer Berficksiehtigung der verschiedenartigen Reaktionsweise des 
reifen und unreifen Nervengewebes. ]~ei den ausgewachsenen Tieren 
bfldete sich an der Durehschneidungsstelle schlieBlich eine (wenn auch 
oft loekere) gliSsbindegewebige Narbe. J~ei den neugeborenen Tieren 
dagegen wurde das Gewebe in der Umgebung der Schnittstelle abge- 
schmolzen. Im Endzustand bildete sich der fiir die I~eaktion des unreifen 
Gewebes charakteristische ,,Porus", der eine glatte, wie mit dem l~asier- 
messer gezogene, reaktionslose l~egrenzung zeigte. Zwischen den weichen 
Hguten und dem I-Iohlraum blieb regelmgl]ig eine schmale Gewebs- 
schicht iibrig, die aus zellreichem gliSsem Gewebe bestand und ganz 
vereinzelt nervSse Elemente enthielt. Die nachweisbare Gliafaserbildung 
war verhgltnismgBig gering. Gegen das Lumen zu war der Saum yon 
einer zarten, gliSsen Haut, einer ,,Membrana gliae limitans accessoria". 
abgeschlossen. Dagegen fehlte auch hier eine ,,Pig aecessoria". Siegmund 
und J}dcob haben das Vorkommen einer neuen gliSsen Grenzlamelle 
spgter beim Kind bestgtigt. Wie gezeigt, land sie sich aueh an der Innen- 
flgche der Gliasgume bei der ttydranencephalie. - -  Wghrend sich die 
Versuche yon S'patz nut auf das Rfickenmark bezogen, konnte .Beclcer 
am hiesigen Institut in letzter Zeit bei TierexTerimenten auch im Gehirn 
derartige Gliasiiume hervorru/en. Dutch AusguB der aus den Carotiden 
stammenden Hirngefgl~e mit Paraffin gelang es Becker, bei neugeborenert 
Hunder~ experimentelle halbseitige Blasenhirne zu erzeugen, die mit der 
Hydranencephalie grgfite ~4"hnlichkeit haben. Die Blasenwand bestand 
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auch bei diesen aus den weichen H/~uten und einem schm~len Gliasaum, 
der kaum Nervenzellen enthielt und an manchen Stellen eine Zwei- 
sehichtung in eine /~u6ere zellreiche und eine innere zellarme Schieht 
erkennen lieg. Irgendwelche Resterscheinungen des Abbauprozesses 
liegen sich auf den yon Becket freundlichst zur Verfiigung gestellten 
Pr/iparaten auch wieder nicht auffinden. 

Die yon Spatz untersuchten Gli~s/~ume bei neugeborenen Kaninchen 
zeigen nicht nur hinsiehtlich der Glia und der nerv6sen Elemente, sondern 
auch im Verhalten des Bindegewebes eine weitgehende ~bereinstimmung 

A b b .  29. tLyd ranencepha l i e .  Fa l l  1. B la se l twand .  VOlt t ier P i a  4 r i n g e n  zah l re i che  B inde -  
gewebsst r i~nge in  d e n  S a u m  ein.  D a z w i s c h e n  l iegen I n s e l n  y o n  Gl iagewebe .  S i lber f f i rbung 
n a c h  Perdrau. 1 5 0 l a t h e  Vergr .  Ygl .  i n i t  d e n  A b b .  36 u n 4  51 in  FOerster u n d  Pen#eld: 

Der  N a r b e n z u g  a n  l i nd  i m  Geh i r~  ~lsw. 

mit den Gliasgumen bei der tIydranencephMie. Spatz land - -  ebenso 
wie wir bei der ItydraneneephMie (Abb. 29) - -  innerhalb des Suumes 
h/iufig eine Zunahme des Gefs und eine Zer- 
Miiftung und Substituierung des Saumes durch Bindegewebe. Er  ver. 
mutete, dab die giiSsen Bestandteile infolge der schlechten Ern/~hl~ngs- 
bedingungen allm~hlieh atrophisch wiirden und dab Teile der Sgume 
]angsam dutch Bindegewebe ersetzt werden k0nnten. Auoh Schob und 
Jakob stellten eine i~hnliehe Reaktion des Bindegewebes in den erhaltenen 
~uBeren ltindenschiehten bei F~llen yon totaler Erweiehung beider 
Groghirnhemisph/~ren bei jungen S~uglingen fest. Bei unseren Fi~llen 
yon I-IydraneneephMie lagen im Subaraehnoidealraum zahlreiche yore 
Saum abgesehniirte Inseln und ttalbinseln aus gliOsem Gewebe. Der- 
artige Gliasaumfragmente sind unseres Wissens bisher noch niemls 
besehrieben worden. Eine gewisse :~,hnlichkeit haben lediglieh die histo- 
logischen Bilder bei zwei yon Foerster exeidierten Hirnn~rben nach 
sehwerem cerebrMem Geburtstrauma. Auf den Abbfldungen sieht man 
- -  ~hnlieh wie in unseren F~llen - -  Balken und Inseln yon ttirngewebe, 
die yon Bindegewebsseheiden umgeben sind. In allen anderen yon 
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Foerster und Pen/ield mitgeteilten F~llen, die im Gegensatz zu den 
beiden angeffihrten fast ausnahmslos Verletzungen bei Erwachsenen 
betrafen, fand sich dagegen in der ttirnnarbe eine innige Durchflechtung 
yon Glia- mit Bindegewebsfasern. Obwohl Foerster dies nicht besonders 
beachtet hat, ist das yon den Befunden beim Erwachsenen abweichende 
Verhalten bei den beiden einzigen F~llen, in denen das Gehirn in noeh 
unausgereiftein Zustande yore Trauma betroffen wurde, offenb~r als 
Ausdruck der verschiedenartigen Reaktionsweise des reifen und des 
unreifen .Nervengewebes zu deuten. Dem entsprechen aueh die Be- 
obachtungen yon Spatz, dab bei neugeborenen Tieren die Grenzscheiden 
z~vischen ektodermalem und mesodermalem Gewebe erhalten bleiben. 

Die besondere Reaktionsweise des unreifen nerv6sen Gewebes ist 
verschieden gedeutet worden 1. Siegmund und Wohlwill setzten eine 
Insuffizienz der Glia voraus, die durch um so intensivere Reparations- 
bestrebungen yon seiten des Mesenchyms ausgeglichen werden k6nne. 
Spatz hat yon vornherein die Annahme einer Insuffizienz der Glia ab- 
gelehnt. Nach seiner Ansicht hat die fiir das unreife Gewebe charak- 
teristisehe ,,einfachere, raschere und grfindlichere" Art der Resorption 
und Organisation ihre Ursaehe - -  abgesehen yon einer sti~rkeren Leistungs- 
f~higkeit des jugendliehen Stoffwechsels - -  aueh darin, dM3 weniger 
Material abzubauen ist, namlieh weniger paraplastisehe Interee]lular- 
substanzen (Markscheiden) bei dichtstehenden zur Resorption befi~higten 
Elementen, die ,,gewissermM~en leichtere Arbeit" haben. Spatz weist 
darauf hin, dM~ ganz Mlgemein die Resorptionsvorgange im nnreifen, 
insbesondere im fetMen Gewebe, besonders raseh und spurlos vor sich 
gehen. Alles dies spricht nicht fiir eine Insuffizienz des Stfitzgewebes, 
sondern im Gegenteil ftir eine besondere Leistungsf~higkeit. 

BMm Erwachsenen sind bel der Resorption nerv6sen Gewebes ]complizierte 
und lanqwierige Umwandluncje~ notwendig (Spatz 1939). Insbesondere kommt 
es an den R~indern des Nekrosebezirkes (Nekrosestadium der Erweichung) zu elner 
intensiven Gefii~wueherung. Von dieser ,,Wueherungszone" aus wird im /~e- 
sorptionsstadium der ganze Herd yon elnem mesodermMen Netzwerk durchzogen, 
das die Quelle der K6rnchenzellen ist, welche die ZerfMlss~offe, insbesondere die 
Lipoide, des nerv6sen Gewebes aufnehmen und ver~rbeiten, um dann wieder zu 
zerfMlen. An Stelle der in den ~asehen des bindegeweblgen Netzes liegenden 
K6rnchenzellen tritt endlieh eine liquorartige Fliissigkelt. So entsteht schliel]licb 
das Endstadium, die yon einem loekeren bindegewebigen Netzwerk durehzogene, 
yon klarer Flfissigkeit erfiillte Cyste; doch halten sieh einzelne KSrnchenzellell 
viele Jahre lang. 

1 Die yon Schwartz gei~ul3erte Ansicht, dab die Reaktionslosigkeit des Wand- 
gewebes gro~er Defekte i(n Gehirn neugeborener Menschen mlt der Unreife des 
Zentralnervensystems nichts zu tun habe, sondern lediglich dann beobachtet wiirde, 
wenn sich der Zerst6rungsprozeI3 bis zur Grenze eines funktionell anders gearteten 
GroBhirnteiles ausdehne, ist vollkommen hypothetisch. Der Vergleich zwischen 
den Gliasiiumen im kindlichen und im erwachsenen Gehirn spricht dagegen, well 
er zeigt, dab bei gleicher Ausdehnung des Defektes sehr deutliche Unterschiede 
bestehen. 

Archiv fiir Psychiatrie, Bd. 117. 4 
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Bei der Reakt ion des unreifen Gewebes begegnet man zwar im t~e- 
sorptionsstadium auch Ans~tzen einer Gef~fiwandwucherung, aber 
groBenteils genfigt schon die Glia zur Aufnahme und Verarbeitung der 
Zerfallsstoffe. Mesoderm~le und gliSse Gitterzellen gehen aul~erordent- 
lich rasch zugrunde, und das erhalten gebliebene Gewebe setzt sich 
durch eine neue Grenzlamelle yon dem nun entstandenen Defekt ab. 
DaB die Glia auch im jugendlichen Zustand nicht insuffizient ist, beweist 
ihre Wucherungsf~higkeit bei solchen Prozessen, bei denen nur das 
nervSse Parenchym zugrunde geht, w~hrend die Glia erhalten bleibt. 
So ist es z. B: bei der lob~ren Sklerose des Kindesalters und bei unvoll- 
st~ndigen Erweichungen, wie sie bei gef~l~bedingten oder traumatischen 
L~sionen mit  oder ohne~gleichzeitige Porusbildung vorkommen. 

Mit Recht betont Schob die grebe Proliferationsf~higkelt der Glia des 
Kinderhirns. Dies widerspricht keineswegs den Anschauungen yon Spatz, der bei 
der Porusbildung yon einem bestlmmten Falle ausging, n~mlich yon dem elner 
vollstiindigen ErniihrungsstSrung; er wies berelts selbst darauf bin, da~ es unvoll- 
st~ndige Schadigungen gibt, bei denen die erhalten gebliebene Glia hyper- 
trophieren kann (1920, S. 392). Wie Spatz meint (mfindliche Mitteilung), ist die Be- 
zeichnung ,,besondere Reaktionsweise des unreifen ZentrMnervengewebes" viel- 
leicht insofern irrefiihrend gewesen, als andere Autoren annahmen, es sei jede 
Reaktion des Neugeboren~.en schlechthin gemeint, w~hrend eine bestimmte Vor- 
bedingung vorausgesetzt war. Fernen fehlte in der damaligen Arbeit yon Spatz 
ein Hinweis darauf, dal] Porusbildung und N~rbenbildung auch nebeneinander 
vorkommen kSnnen, d~ ebea vollst~ndlge und unvollstandige Nekrosen als ver- 
schiedene Grade einer un4 derselben StSrung nicht selten gleichzeitig auftreten. 
Gelegentlich kommt es iibrigens auch beim Erwachsenen unter noch nicht gekl~rten 
Voraussetzungen zur Heilung mit Bildufig :einer glattwandigen HShle, die meistens 
mit dem Ventrikel kommuniziert (z. B. ~nach Gehirnschu~verletzungen), wofiir 
Spatz 1941 ein Beispiel gebr~cht hat. 

Das Wesentliche der besonderen l~eaktionsweise des unreifen Gewebes 
ist also die schnelle und griindliche, k~um Spuren hinterlassende Art 
der Resorption bei der vollst~ndigen Erweichung. Die mesodermalen 
Bestandteile z e i g e n -  wie g e s a g t -  urspriinglich auch nur verh~ltnis- 
m~l~ig geringe Reaktionserscheinungen, weil eben eine st~trkere Reaktion 
nicht notwendig ist. Erst  sp~ter kommt  es zu einer sekund~ren Zunahme 
des Bindegewebes, vor allem der erhalten gebliebenen G e f ~ e  innerhalb 
der restierenden Gliass die vielleicht die Folge einer Atrophie der 
Glia ist. Durch die sekund~ren Erscheinungen kann eine st~rkere Be- 
tefligung des Bindegewebes a m  Resorptionsprozel~ vorget~uscht werden. 
Auch das isolierte Vorkommen yon ,,Gliainseln" innerhalb des sub- 
arachnoidealen Gewebes, die mitunter  weir entfernt vom Saum innerhalb 
der Zisternen verstreut liegen kSnnen, spricht nicht fiir eine Insuffizienz 
der Glia, sondern eher ffir eine besondere, beim Erwachsenen nicht mehr 
vorhandene W u c h e r u n g s - u n d  Lebens f~h igke i t .  Die Befunde von 
Foerster und Pen/ield sind offenbar so zu verstehen, dal~ such innerhalb 
yon bindegewebigen N~rben im Kinderhirn Konglomerate yon Glia- 
zellen sich dutch ~eine Grenzlamelle absch]ieBen und ebenfalls eine Sonder- 
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existenz ffihren kSnnen. Auch hierbei haben wires offenbar mit einer 
Besonderheit des unreifen Gewebes zu tun. 

Gerade die Hydranencephalie ist unseres Erachtens ein besonders gutes 
Beispiel ]i~r die gewaltige Resorptions]~ihigkeit des unrei]en Stiitzgewebes, 
dutch die, zusammen mit dem Mangel an Myelin, eine besonders glattv 
und gi~nstige Art der Ausheilung nach einer ungewShnlich schweren uno~ 
ausgedehnten Schiidigung ermSglicht wird. Die Endzustgnde roll Zer- 
stSrungsprozessen im kindlichen Gehirn kSnnen sehr vielgestaltig sein. 
Sie entspreehen keineswegs alle dem glattwandigen Porus; es kommen 
aueh ausgedehnte Narbenbfldungen vor, well auf dem Boden unvoII- 
st~ndiger Erweichungen die Pro]iferationsfghigkeit der Glia erhalten 
bleibt. Bei der Hydranencephalie aber ergibt die Untersuehung der 
Blasenwand eine sehr gute l~bereinstimmung mit den Befunden an den 
,,S~umen" beim Durehschneidungsversuch am neugeborenen Tier. Auch 
der Vergleich zwisehen den Gliasgumen der Hydraneneephalen mit den 
ganz andersartigen S~umen beim ausgereiften Gehirn stiitzt die Fest- 
stellung yon Spatz fiber die verschiedene Reaktionsweise des unreifen 
und reifen Nervengewebes gegeniiber einer StSrung, die alle Gewebs- 
bestandteile zum Absterben gebracht hat. 

(Klinischer Teil im n~ehsten Heft.) 
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