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Die Hydraneneephalie (Blasenhirn)
als Sonderform der GrofShirnlosigkeit.

Von
H. Lange-Cosack.

Mit 4 Textabbildungen.
(Eingegangen am 14, Jonuar 1944.)

II. Klinischer Teil 1.

Die klinischen Erscheinungen der Hydranencephalie sind bisher
noch nicht niher beschrieben worden. Man hat den LebensiuBerungen
der Hydranencephalen meist gar keine oder nur wenig Beachtung ge-
schenkt, Systematische Untersuchungen unter hirnphysiologischen Ge-
sichtspunkten sind bisher {iberhaupt noch nicht durchgefithrt worden.
Nichtsdestoweniger scheint uns diese Form der GroBhirnlosigkeit fiir
derartige Untersuchungen gerade besonders geeignet zu sein. Da der
zur Zerstérung des Gehirns fithrende Krankheitsproze bei der Geburt
meist schon abgeschlossen sein diirfte, besteht in diesen Féllen — &hnlich
wie bei den sehr mithsamen chronischen Tierversuchen -— eine schock-
freie Isolierung des Hirnstammes. Da iiberdies ein Teil der Hydran-
encephalen linger am Leben bleibt als die meisten anderen groBhirn-
losen Mifigeburten, kann man die Beobachtung verhiltnismaBig lange
Zeit durchfithren und die Leistungen und Ausfallserscheinungen in ver-
schiedenen Stadien der Entwicklung verfolgen. Die Voraussetzung dafiir
ist allerdings die frithzeitige Erkennung des GroBhirnmangels. Bisher
ist aber die Diagnose der GrofBhirnlosigkeit bei der Hydranencephalie
wihrend des Lebens noch niemals gestellt worden. Man ist vielmehr
bei der Sektion hydranencephaler Lebewesen tmmer wieder diber die Dis-
krepanz zwischen den geringfiigigen klinischen Erscheinungen und dem
riesigen Hirndefekt erstaunt gewesen. Freilich mégen weniger auffallende
Stérungen nicht ganz selten iibersehen worden sein, weil bei dem Fehlen
aller groberen duBeren Mifbildungen die Aufmerksamkeit des Klinikers
nicht wie bei den Krétenkdpfen von vornherein auf den cerebralen Defekt
gelenkt wird. Die Tatsache aber bleibt bestehen, daB die cerebralen
Symptome keineswegs der groBen Ausdehnung der Schidigung ent-
sprechen. Dies 1afit sich dadurch erkléren, daB vorwiegend solche Hirn-
teile zerstort sind, die auch beim normalen Neugeborenen noch nicht
funktionsreif sind und daf auBerdem der kindliche Organismus iiber

1 1. Anatomischer Teil in diesem Archiv 117, 1f.

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 117. 39a
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eine funktionelle Ausgleichsféhigkeit verfiigt, die der des Erwachsenen
weit tiberlegen ist. Die in einigen Fillen aufgestellte Behauptung, daB
die Hydranencephalie ohne alle manifesten Symptome vorkommen
kann, beruht allerdings wohl auf einem Beobachtungsfehler. Denn alle
in ihrem Verhalten etwas genauer beschriebenen Hydranencephalen
haben — oft schon von Geburt an — cerebrale Symptome geboten.
Die Durchsicht der Literatur hat uns gezeigt, daB bei der Hydranence-
phalie sogar recht charakteristische klinische Bilder vorkommen.

Wir beginnen mit der Darstellung der beiden eigenen Fille, iiber
deren anatomischen Befund im I. Teil berichtet worden ist. Auch in
unseren Fillen hatte man nach dem Verhalten wihrend des Lebens
einen so ausgedehnten Hirndefekt nicht erwartet. Der 1. Fall wurde
in der Universititskinderklinik in Miinchen aufgenommen. Fiir die
freundliche Uberlassung der Krankengeschichte sind wir Herrn Geheimrat
v. Pfaundler und Herrn Professor Wiskott zu besonderem Dank ver-
pilichtet. Der 2. Fall wurde von uns selbst in der Forschungsklinik
des Institutes untersucht.

1. Fall. Annemarie Sch. (S.-Nr. 3758), geb. am 19. 11. 32, gest. am 16. 1. 33.

Anamnese. GroBmutter und GroBtante an Tuberkulose gest., Grofvater
miitterlicherseits an unbekannter Krankheit im Irrenhaus gest., sonst in der miitterl.
Familie nichts itber kérperliche oder geistige Krankheiten bekannt. Der uneheliche
Vater, 25Jahre alt, angeblich gesund, kiimmerte sich weder um die Mutter noch um
das Kind. Die 22jahr. Mutter war schwéchlich und hat einen Lungenspitzenkatarrh
durchgemacht. Vorher keine Geburt oder Fehlgeburt. Keine venerische Infektion.
Wihrend der ganzen Schwangerschaft hiufige Kopfschmerzen. Im 7. Schwanger-
schaftsmonat stiirzte die Mutter nach riickwirts tiber einige Steinstufen. Ihr
Fahrrad kam dabei auf den Leib zu liegen. Sie war nicht bewuBtlos, hatte an-
schlieBend aber mehrmals Erbrechen und war nach dem Sturz fiir einige Tage
bettlagerig. Danach sollen die Kopfschmerzen sich verschlimmert haben. Kindes-
bewegungen wurden vom 4. Monat an gespiirt. Die Geburt setzte rechtzeitig
ein. Nach Angaben  des behandelnden Arztes war es eine sehr fruchtwasser-
arme Geburt. Wehendauer etwa 20 Stunden, Austreibungsperiode sehr rasch.
Damm- und Scheidenri. Ausgetragenes Kind. Geburtsgewicht 3100g. Das
Kind machte von Anfang an einen schwer geschidigten Eindruck, trank weder an
der Brust noch aus der Flasche und hatte asphyktische Anfélle. Bei einem solchen
am 21. 11. von einer Siuglingsschwester beobachteten Zustand war es zyanotisch,
atmete nicht und lag fast pulslos da. Erst nach Sauerstoffzufuhr und Verabfolgung
von Herzmitteln erholte es sich wieder.

Aufnabme in der Universititskinderklinik Miinchen (Direktor: Geheimrat
v. Pfaundler) am 23. 11. 32.

Aufnahmebefund.: Etwas untergewichtiges, sonst aber wohl entwickeltes kleines
Neugeborenes. Guter Gewebsturgor, ausreichendes Fettpolster. Universeller in-
tensiver Ikterus der Haut, am stirksten im Gesicht. Kein Ikterus der sichs-
baren Schleimhiute. Keine Lanugobehaarung. Normal geformter Schédel
von 35 cm Umfang (normal 34 cm). GroBe Fontanelle 21/,x2Y, cm offen, hat
weiche Rander, ist leicht eingesunken. Schadelknochennihte noch nicht ver-
schlossen. Diirftige Augenbrauen- und Wimpernhaare. Nase und Ohren #uBer-
lich o. B. Mund und Rachenorgane o. B. Keine Lymphdriisenschwellung. Keine
Struma. -— Brustumfang 31,5 cm (normal 32 cm), Herz und Lungen o. B. Leib
weich, leicht eindriickbar, im Thoraxniveau. Leber iiberragt um 1 Querfinger
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den Rippenbogen. Milz nicht vergréBert. Nabelrest trocken und sauber. Pupiilen
klein, gleichweit, reagieren auf Lichteinfall. Kein Schnauzphinomen. Masseter-
reflex re. =li., Arm- und Beinreflexe seitengleich.

Verlauf. 24.11. 32 5mal Sonde. Temperatur 36,1° und 36,2°,

26. 11. Tkterus wesentlich zuriickgegangen. Zustand unverindert. Trinkt sehr
schlecht, wird ausschlieBlich mit der Sonde gefiittert. In der Nacht Untertempe-
ratur von 35,2%,am Morgen 37,6°. Heute 2mal Erbrechen.

30. 11. Kein Tkterus mehy. Kind neigt noch immer zu Untertemperatur, ist
teilnahmslos, schlaft fast immer, muB8 weiter mit der Sonde gefiittert werden.
Bei der L.P. entleert sich xanthochromer Liquor. Normale Eiweil- und Zucker-
werte, auch sonst keine pathologischen Bestandteile. Liquordruck 100 mm.

3.12. Heute frith Temperatur von 35° Das Kind trinkt iiberhaupt nicht
mehr, schlaft fast andauernd. Beim Aufwachen verdreht es die Augen und ballt
die Faustchen. Schnauzphénomen und Umklammerungsreflex negativ. Stiihle
o. B. Schlechte Gewichtszunahme. Téglich mehrmals Erbrechen.

7.12. Beit gestern plotzlich Temperaturanstieg. Heute 39,8°. Beiderseits
paravertebral leises, sparliches Knistern. Das Kind sieht sehr elend aus, trinkt
nicht.

10.12. Nach 4tagiger Temperatursteigerung heute Sturz auf 34,9°. Kein
pneumonisches Aussehen; keine Cyanose, keine erhéhte Atemfrequenz. Rontgen-
aufnahmen der Lungen o.B. Stiible 0. B. Gewicht unbestindig, geht zuriick.
Das Kind schléft fast andauernd. Zeitweise tonische Starre der Arme und Ballen
der Fauste, aber kein richtiger tonischer Krampf. Schnauzphinomen im Schlaf -,

15. 12. Heute plétzlich Fieberanstieg auf 40,9°. Lungen réntgenologisch o. B.
Tagliches Erbrechen.

16.12. Unveranderter Zustand. Hohes Fieber wechselt mit tiefen Remissionen.
Das Kind ist blaB, vollig torpide, braucht Herzmittel. Stithle wechselnd, teilweise
gebunden, teilweise schleimig und zerfahren.

24, 12, Schwer gestortes Allgemeinbefinden. Untertemperaturen wechseln
mit hohen Fieberzacken ab (trotz Couveuse). Das Kind ist dauernd im Schlaf.
Herztétigkeit muB mit Cardiazol unterstiitzt werden. Zunehmende tonische Starre
der Muskulatur, Erbrechen. Hiufiges Gihnen. Unmotiviertes Aufschreien, dabei
mimikloses Gesicht. Nystagmus, Bradykardie.

31.12. Groteske Temperaturschwankungen von 30,9° bis 41,5%. Schlechtes,
blasses Aussehen. In den letzten Tagen mehrmals Erbrechen. Trotzdem fast
téglich kleine Gewichtszunahmen.

7.1.33. Immer wieder Temperaturschwankungen, die sich jetzt zwischen 320
und 38° bewegen. Téglich mehrmals Erbrechen. Nimmt aber weiter um kleine
Werte zu. Gelblich-fahle Blisse, jimmerliches, verfallenes Aussehen, reduzierter
Gewebsturgor. Blepharoconjunctivitis.

14. 1. Temperaturschwankungen zwischen 32° und 35°. Kind sieht weiter sehr
elend aus. Stiihle in Ordnung. Fast téglich mehrmals Erbrechen, nimmt dabei
immer noch etwas an Gewicht zu. Das Kind ist torpide und somnolent. Keine
Krampfe. Muskelstarre. Reflexe unverdndert. Schnauzphénomen. Hampelmann-
phénomen.

16.1. Aushildung eines universellen Sklerems. Rinsinken der Bulbi. Exitus
letalis.

Klinische Diagnose. Poikilothermie. Cerebraler Geburtsschaden? Pranataler
Hirnschaden ?

Zusammenfassung. Anatomisch handelt es sich um ein Mittelhirn-
wesen mit normal geformtem und normal groBem Schidel; das Mittel-
hirn war erst von seinem caudalen Abschnitt abwirts intakt. Das
Kind machte von Geburt an einen cerebral schwer geschidigten Ein-
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druck, konnte nicht saugen und nicht schlucken und hatte in den ersten
Tagen anfallsweise auftretende apnoische Zustinde. In der 2. Lebens-
woche stellten sich sehr eigenartige schwere Storungen der Temperatur-
regulation ein, die bis zum Tode das Symptomenbild beherrschten:
trotz Couveuse wechselten Untertemperaturen bis zu 30,9° mit hyper-
pyretischen Zacken bis zu 41,5, und zwar ganz unabhingig von einem
Wechsel der Aulentemperatur. Es bestanden auch Storungen der Schlaf-
Wach-Regulation und des Kreislaufes. Das Korpergewicht blieb ziemlich
konstant, Der Liquor stand nicht unter erhéhtem Druck und war
xanthochrom gefirbt. Von der 3. Lebenswoche an entwickelte sich eine
zunehmende tonische Starre der Muskulatur. Ferner bestanden Nystag-
mus, hiufiges Géhnen, unmotiviertes gellendes Aufschreien bei mimik-
losem Gesichtsausdruck, tégliches Erbrechen und Bradykardie. Unter
zunehmender Verschlechterung des Allgemeinzustandes und unter
Ausbildung eines universellen Sklerems kam das Kind schlieBlich im
Alter von 9 Wochen ad exitum.

2. Fall. Gisela H. (S.-Nr. 107/39), geb. 17. 4. 38, gest. 8. 4. 39.

Anammnese. Mutter leicht debil, hatte als Kind ,,Kopf- und Zahnkrampfe‘“. Die
Luesreaktionen im Blut sind positiv; Zeitpunkt der Infektion nicht bekannt. 1 Woche
vor der Geburt stiirzte die Mutter hin und fiel auf den Leib, sonst normaler Verlauf
der Schwangerschaft. — 8 Geschwister der Mutter in den ersten beiden Lebens-
jahren gest. GroBvater miitterlicherseits leichtsinnig, haltlos. Tante miitterl.
sehr nervos. — Der uneheliche Vater soll gesund sein. Uber die viterliche Familie
nichts bekannt.

Erstes Kind. Geburtin Schidellage, rechtzeitig, ohne Komplikationen. Korper-
lange bei der Geburt 49 cm, Kopfumfang 33 cm.. Anfangs normale Entwicklung.
Keine akuten Krankheiten. Bei Vorstellung in der Sduglingsfiirsorgestelle am
1. 6. 38 keine Auffalligkeiten. Am 15. 6. 38 &uBerte der Arzt zum ersten Male den
Verdacht auf einen beginnenden Hydrocephalus. Am 18.7.38 bereits deutliche
VergroBerung des Kopfes (47,5 cm).  Kopfumfang mit 7 Monaten 52 cm, mib
9 Monaten 58 cm, Im November 1938 Auftreten von Krampferscheinungen und
haufigem Erbrechen. Nach Ventrikelpunktionen voriibergehende Besserung.
Seit Dezember 1938 allmihliche Verschlechterung des korperlichen Zustandes und
nach Beobachtung der Mutter Nachlassen der psychischen Leistungen. Das Kind
soll apathisch dagelegen haben, wihrend es frither schon gelichelt und nach vor-
gehaltenen Gegenstanden gegriffen haben soll. Nach Ansicht der Mutter konnte
das Kind kaum mehr sehen, reagierte aber auf Hérreize. .

Aufnahme in der Nervenklinik des Kaiser Wilhelm-Institutes fiir Hirnforschung
in Berlin-Buch am 28.2.39.

Aufnalhmebefund. 10 Monate altes, korperlich unterentwickeltes, rachitisches
Kind in maBigem A.Z. Innere Organe o. B. Schidelumfang 60 cm. Stark hervor-
tretende Schiidelvenen. GroBe Fontanelle weéit offen und stark gespannt, klaffende
Schidelnihte, weiche, ballotierende Knochen. Beim Beklopfen des Schédels keine
Abwehr, keine SchmerziuBerung. Bulbi heruntergedréngt und so extrem nach
unten gedreht, daB die Pupillen hinter dem Unterlid verschwinden (Phénomen der
untergehenden Sonne). Lider meist gesenkt, aber keine Ptosis. Hebung der Bulbi
nicht iiber die Horizontale, sonst Augenbewegungen frei. Hin und wieder unregel-
miéBige nystaktische Zuckungen. Pupillen mittelweit, rund, re. = li. Lichtreaktion
positiv. Nach dem augenérztlichen Befund von Dr. Weber Papillen schneeweil,
Pfeffer- und. Salzhintergrund. Ubrige Hirnnerven o. B.



Die Hydranencephalie' (Blasenhirn) als Sonderform der GroBhirnlosigkeit. 599

Angedeutete opisthotonische Haltung. Starke Vermehrung der Muskelspannung
in den Extremitdten. Arme meist leicht abduziert, Vorderarm gegen den Oberarm
rechtwinkelig angebeugt, Hénde zur Faust geballt und im Handgelenk leicht
dorsalflektiert. - Beine in extremer Streckhaltung, SpitzfuBlstellung bds., starker
Adductorenspasmus mit Uberkreuzen der Beine (Abb.1). Armreflexe gesteigert
seitengleich. B.D.R. nicht sicher auslosbar. P.S.R. stark gesteigert. seitengleich,
bds. von der ganzen Tibiakante auszulosen. A.S.R. gesteigert. Babinski rechts
deutlich positiv, links angedeutet. Chvostek negativ. Peronaeus negativ. Sehr
lebhafte und lange anhaltende Dermographie. Akrocyanose.

Rontgenologisch lassen sich an der Wirbelsdule weder eine Spina bifida noch
andere Verdnderungen, inshesondere luischer Natur, feststellen. Auch Réhren-
knochen rdntgenologisch o.B. Luesspezifische Reaktionen (auch nach Provo-
kation mit Neosalvarsan) in Blut und Liquor negativ. Lumballiquor klar, farblos.

Abb. 1. Fall 2. Hydranencephalie mit sekundérer SchiidelvergréBerung.

Pandy ++, Gesamteiweil 52 mg-%. Zellzahl 7/3. Nach dem Ventrikulogramm
wird eine extreme Ausweitung der Ventrikel mit hochgradiger Auswalzung und
Verschmilerung des Hirnmantels angenommen. Die Jodnatriumprobe zeigt einen
VerschluBl im Ventrikelsystem und eine Verzogerung der Resorption an.

Motorik. Der Kopf kann wegen seines Gewichtes nicht angehoben, sondern
nur auf der Unterlage etwas hin- und herbewegt werden. Greifbewegungen oder
andere willkiirliche Bewegungen werden niemals beobachtet. Haufig einschieBende
Streckspasmen in Armen und Beinen. Muskeltonus aber auch in den Intervallen
stark erhoht. Hiufig unwillkiirliche Bewegungen in der circumoralen und der
Kaumuskulatur, an denen auch die Zunge teilnimmt, die am ehesten als chorei-
forme Hyperkinesien zu bezeichnen sind. Dabei werden schmatzende und schnal-
zende Laute ausgestoBen. Zunahme der Streckspasmen und der hyperkinetischen
Erscheinungen im Gesicht bei Ansteigen des Schidelinnendruckes, Nachlassen
nach entlastenden Ventrikelpunktionen. Saugen und Schlucken mitunter durch die
unwillkiirlichen Bewegungen voriitbergehend behindert, sonst aber in Ordnung.

Muvmik. Obgleich der untere Teil des Gesichtes durchaus wohlgeformt ist, ist
es durch die Verdringung der Bulbi und die ungeheure VergréBerung des Schidels,
die den oberen Teil des Gesichtes flach und breit erscheinen 1a8t, stark entstellt.
Gesichtsausdruck manchmal etwas leidend, meist aber starr und unbeweglich,
niemals Iéichelnd.

Weinen und Schreien mit normaler Stimme.

Sinnesfunktionen. Die Prifung der Sekfdhighkeit ist durch die Stellung der Bulbi
erschwert. Das Kind ist anfangs nicht vollig blind, es fixiert das Licht einer Taschen-
lampe und folgt bei seitlichen Bewegungen der Lampe sogar mit einer leichten
Kopf- und Augenwendung. Andere Gegenstinde werden nicht fixiert. Spiter
infolge der Apathie Sehfahigkeit nicht mehr zu untersuchen. Auf Gehdrreize exfolgt
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stets eine Reaktion: Zusammenschrecken bei lauten Geréuschen, Zuwendung bei
leisen, angenehmeren Gerauschen. Beim Schreien 146t sich das Kind durch das
Klingen einer Glocke beruhigen. — Geruch und Geschmack kénnen bei dem schwer-
kranken Kinde nicht untersucht werden.

Schmerz- und Beriihrungsreize werden wahrgenommen. Durch Streicheln der
Hande 138t sich das Kind beim Schreien berubigen, was anch die Mutter frither
schon beobachtet hatte. Auf Nadelstiche, Blutentnahmen, Punktionen usw.
reagiert das Kind mit Geschrei.

Vegetative Funktionen. Wechsel von Schlaf und Wachen wie bei einem normalen
Saugling. — Korperfemperatur meist etwas erhoht (um 38°), ohne daf sich dafiir eine
andere als eine zentrale Ursache ermitteln laBt. Spater bei rectaler Messung ge-
legentlich Untertemperaturen. Niedrigste Messung 35,2°. — Nahrungsaufnahme
ausreichend, Stuhl- und Urinentleerung normal. Fast keine Anderung des Korper-
gewichtes wihrend der klinischen Beobachtung. — Regelmdifige Atmung. Stark
wechselnde Pulsfrequenz, sonst keine Storungen des Kreislaufes. Systolischer
Blutdruck 115 mm Hg. )

Allgemeines Verhalten. Das Verhalten erinnert anfangs vielfach an das eines
ganz jungen Shuglings. Jedoch ist die Vitalitat des schon in schwerkrankem Zu-
stande eingelieferten Kindes stark herabgesetzt. Es liegt apathisch da und schreit
weder, wenn die Stunde der Mahlzeit kommt, noch wenn es eingenafit hat. Es
trinkt, wenn ihm die Flasche gereicht wird. Aber keine freudige AffektduBerung,
wenn die Flasche kommt, und keine Abwehr, wenn die Flasche fortgenommen wird.
Es schreit iberhaupt sehr wenig, meist nur dann, wenn an ihm irgendwelche Mani-
pulationen vorgenommen werden.

Verlauf. 6.3.39: Ausreichende Nahrungsaufnahme, kein Erbrechen. Bei der
Lumbalpunktion entleeren sich nur wenige Tropfen klaren, farblosen Liquors.
Nach der Punktion voriibergehend Blisse, Pulsverlangsamung, Erbrechen. —
8. 3. 39 Heute Ventrikulographie. — 10. 3. 39 Kind ist sehr matt, Temperatur 38,3°.
MiBige Gewichtsabnahme. Nach der Luftfilllung nochmalige Ventrikelpunktion
zur Druckentlastung. — 14. 3. 39: Weiter leichte Gewichtsabnahme. Intrakranielle
Druckerscheinunigen gebessert. Abendtemperatur iiber 38°. Innere Organe o. B. —
27. 3. 39: Zunehmende intrakranielle Druckerscheinungen. Voriibergehende Besse-
rung nach Punktionen. Meist erhéhte Abendtemperatur. Verschlechterung des
Allgemeinzustandes, zunehmende Apathie. — 30. 3. 39: Gestern und heute rectale
Temperatur von 35,2, Zustand verschlechtert sich weiter. — 8.4.39: In den
Ietzten Tagen livide Gesichtsfarbe, sehr schneller, weicher Puls, weitere Verschlechtea
rung des Allgemeinzustandes. Heute plétzlich Exitus-etalis (Atemldhmung).

Klinische Diagnose. Hydrocephalus internus occlusus mit hochgradiger Aus-
weitung der Ventrikel (lmische Atiologie?).

Zusammenfassung. Dieses hydranencephale ILebewesen hat mib
einer Lebensdauer von 12 Monaten unter den bisher bekannten Fillen
das hochste Lebensalter erreicht. Wenn man nach der Nomenklatur
von Magnus die Bezeichnung nach dem obersten intakten Hirnteil
wihlt, so kann man von einem Pallidumwesen sprechen, das auBerdem
noch iiber ein schwer defektes Striatum, iiber den groften Teil des
Occipitalhirns und iiber einige basale temporale Windungsreste ver-
fiigte. Die Anfangsentwicklung soll nach den Angaben der — allerdings
etwas beschrinkten — Angehorigen normal gewesen sein. Vom 3. Le-
bensmonat an fiel eine zunehmende VergroBerung des Schidelumfanges
auf. Das Kind blieb in der geistigen Entwicklung zuriick; es reagierte
zwar auf optische, akustische und sensible Reize, es lichelte aber nicht,
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schrie nicht, wenn es hungrig war oder eingeni3t hatte, und zeigte keinerlei
spontane Regungen. Bei der Einlieferung im Alter von 10 Monaten
befand sich das Kind bereits in schwerkrankem Zustande, hatte einen
stark vergroBerten Schidel und schwere intrakranielle Druckerschei-
nungen. Die willkiirliche Bewegungsfahigkeit war aufgehoben, der
Muskeltonus war stark erhoht, die Reflexe waren gesteigert. Es be-
standen einschieBende Spasmen und choreiforme Zuckungen der Ge-
sichtsmuskulatur, an denen auch die Zunge teilnahm. Hin und wieder
zeigten sich leichte Unter- und Ubertemperaturen, fiir die sich eine
periphere Ursache nicht auffinden lieB. Das Kind ging schliellich unter
zunehmenden Hirndruckerscheinungen zugrunde. (Bei der Sektion fand
sich ein entziindlicher VerschluB des Foramen Monroi und eine Ein
klemmung der Tonsillen.)

Klinische Symptomenbilder bei der Hydranencephalie. ,
Die beiden Hydranencephalen unterscheiden sich in ihrer Lebens-
dauer, in ihrer Vitalitdt und in allen ihren LebensiufBlerungen erheblich
voneinander. Es sind groBhirnlose Wesen mit einem ganz verschiedenen
Leistungsniveau, was der verschieden groBen Ausdehnung des Hirn-
defektes entspricht. Ziehen wir zum Vergleich die meist recht diirftigen
Mitteilungen tiber das klinische Verhalten aus der Literatur heran, die
in 17 Fillen vorliegen, so lassen sich hier ganz grob zwei verschiedene
Gruppen unterscheiden, die weitgehend unseren beiden Fillen ent-
sprechen. Die erste Gruppe betrifft Hydranencephale mit einem besonders
ausgedehnten Hirndefekt, der sich meist auch auf die Stammganglien
erstreckt. Die Vitalitdt ist bei diesen Kindern in der Regel von Anfang
an stark herabgesetzt. Nicht selten sind Saug- und Schluckstérungen
und asphyktische Anfélle. Meist stehen vegetative Regulationsstérungen
im Vordergrunde des Symptomenbildes: Stérungen der Thermoregu-
lation, des Schlaf-Wachrhythmus, zentrale Stérungen von Atmung,
Kreislauf und Blutbildung u. a. m, Auch Haltungs- und Bewegungs-
storungen, insbesondere Zunahme des Muskeltonus, sind bei vielen
Fillen beobachtet worden. Der Schidelumfang ist meist normal oder
sogar verkleinert, nur selten vergroBert. Zu dieser Gruppe rechnen wir
die Fille von Klebs, Grawitz, Zappert und Hitschmann, Durante, Ilberg,
Kiuge, Spielmeyer, Pogel, Langer sowie die beiden Beobachtungen von
Klo und Otila. Die Hydranencephalen dieser Gruppe gehen meist kurz
nach der Geburt und in der Regel spéitestens bis zum Ende des ersten
Lebensmonats zugrunde. Eine Ausnahme machen die Beobachtungen
von Langer und unser hydranencephales Mittelhirnwesen, die bis in den
3. Monat hinein am Leben blieben.
Bei den Hydranencephalen der zweiten Gruppe sind makroskopisch
stets Reste der Stammganglien und, soweit histologische Untersuchungen
angestellt wurden, auch der 3. Ventrikel und der Hypothalamus auf-
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gefunden worden. Die Lebensdauer betrigt meist mehrere Monate.
Anfangs waren die Vertreter dieser Gruppe oft so wenig auffillig, daf
sie nicht selten zundchst fiir ganz normal entwickelte Siuglinge gehalten
wurden. Erst nach einiger Zeit fiel das Ausbleiben der psychischen
Entwicklung auf, auBerdem stellten sich nach einigen Monaten fast aus-
nahmslos zunehmende Stérungen der Motorik wie Lahmungen und Krampf-
erscheinungen, sowieeine Vermehrung der Muskelspannung ein. Ungewshn-
lich sind die beiden von Henoch mitgeteilten Beobachtungen, bei denen
nicht die geringsten motorischen Ausfalls- oder Reizerscheinungen bestan-
den haben sollen. AuBer diesen beiden Fallen und unserem Fall 2 gehoren
zu dieser Gruppe die von Cruveilhier beschriebene makrocephale Form
der Hydranencephalie und die von Oberndorfer und Kobeli mitgeteilten
Beobachtungen. Bei allen Hydranencephalen, die das erste Lebens-
vierteljahr tiberlebten, wurde ausnahmslos eine SchidelvergroBerung
festgestellt und daraufhin die klinische Diagnose auf ,,Hydrocephalus
internus‘‘ gestellt. In unserem Falle erklirte sich der sekundére Hydro-
cephalus oder besser die intrakranielle Liquorstauung — infolge des
Fehlens von Ventrikeln kann man von Hydrocephalus eigentlich nicht
sprechen — durch einen entziindlichen VerschluB des Foramen Monroi
bei erhaltenem Plexus. In den anderen Fillen liegen entsprechende
anatomische Befunde nicht vor. Leider sind die klinischen und anatomi-
schen Mitteilungen, die sich iiber diese Fille in der Literatur finden,
durchweg sehr diirftig und reichen nicht aus, um Hirndefekt und Sym-
ptomenbild einander gegeniiberzustellen.

Erschopfende hirnpathologische Untersuchungen sind auch in unseren
beiden Fillen nicht durchgefilhrt worden. Immerhin verfiigen wir
iiber so eingehende klinische Unterlagen, daB eine Analyse des Sym-
ptomenbildes, ein Vergleich mit den Leistungen anderer Anencephaler
und schlieBlich auch die Gegeniiberstellung von klinischem und anato-
mischem Befund moglich ist.

Bevor wir auf die einzelnen Symptome eingehen, soll noch auf die
hirnphysiologischen Besonderheiten dieser Form der GroBhirnlosigkeit
hingewiesen werden. Sie ist immer die Folge eines vorgeburtlichen,
meist in die zweite Hélfte der Embryonalzeit fallenden Destruktions-
prozesses, der in der Regel zum Zeitpunkt der Geburt schon abgeschlossen
ist. Der in vielen Fillen beobachteten Progredienz der klinischen Er-
scheinungen kann also nicht ein Fortschreiten des anatomisch nachweis-
baren Krankheitsprozesses zugrunde liegen. Hinsichtlich der zeitlichen
Determination des Hirndefektes nimmt die Hydranencephalie eine Mittel-
stellung ein zwischen den geburtstraumatischen und postnatalen Hirn-
schiden einerseits und den MiBbildungen, die wie z. B. das Gampersche
Mittelhirnwesen, in frithester Embryonalzeit entstanden sind, andererseits.
Gamper hat das Problem der zeitlichen Determination des Hirndefektes und
des Leistungsumfanges menschlicher Hirnstammwesen eingehend erdrtert.
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zu Untertemperaturen festgestellt. Am Ende der 3. Lebenswoche traten plotzlich
Temperatursteigerungen von fast 409 auf, die unter geringen Schwankungen einige
Tage hindurch anhielten. Nach einem mehrtigigen, durch Untertemperaturen
gekennzeichneten Intervall wurde von der 5. bis zur 7. Lebenswoche ein stindiger
Wechsel von extrem erniedrigien und stark erhohien Temperaturwerten beobachiet.
Die hochste Messung betrug 41,5% die niediigste 30,9°. Einmal kam es innerhalb
24 Stunden zu einer Temperaturdifferenz von 9°. In_der letzten Lebenswoche
bestand durchweg eine Hypothermie, die Inicht iiber 36° hinausging. Aber auch
wihrend dieserletzten Periode warennoch recht auffallige Temperaturschwankungen
zZu verzeichnen. ‘

Wie man aus dem Krankenblatt der Miinchener Universititskinder-
Kklinik ersehen kann, wurden durch wiederholte sorgféltige Untersuchungen

" alle peripheren Ursachen fiir die Temperaturabweichungen ausgeschlossen,
so dafl schon deshalb eine zentrale Regulationsstorung vermutet wurde.
Das Kind bot auBlerdem auch eine Reihe von Erscheinungen, die von
Foerster . als - charakteristische Begleitsymptome der zentralen Hyper-
thermie angesehen werden; es zeigte keine erhohte Puls- und Atem.-
frequenz und hatte stets eine auffallend blasse Hautfarbe. Von SchweiB-
ausbriichen, wie man ‘sie normalerweise bei derartigen Temperatur-
stlirzen erwarten miifite, ist ebenfalls nichts vermerkt. Die Haut-
temperatur, die nach den Beobachtungen von Kroll bei zentralem Fieber
guriickbleibt, wihrend Haut- und Innentemperatur bei gewdhnlichem
Fieber annahernd parallel ansteigen, ist in unserem Falle nicht gemessen
worden. Bei der immer wieder hervorgehobenen Blisse der Haut kann
man aber vermuten, dafl eine wesentliche Erhohung der Hauttemperatur
nicht bestanden hat. Alle diese Erscheinungen deuten darauf hin, daf
im Stadium der Hyperthermie entsprechend den Béobachtungen von
Foerster bei zentralem Fieber die Wirmeabgabe gestort war. Uber die
Wirmebildung kann man ohne Stoffwechseluntersuchungen nichts aus-
sagen. Die vollkommen regellose Temperaturkurve 18t weder irgend-
einen Tagesthythmus noch einen Zusammenhang zwischen Korper-
temperatur und Nahrungsaufnahme oder Schlaf erkennen. Die Beein-
fluBbarkeit durch die AuBentemperatur kann nur minimal gewesen sein,
da die Temperaturwerte die gleichbleibende AuBentemperatur bald weit
iiberschritten, bald tief darunter lagen. Nur der auf die Hypothermie
folgende Temperaturanstieg am 7. Tage ist vielleicht auf die erhohte
Wirmezufuhr in der Couveuse zu beziehen.

In dem oben beschriebenen Falle von Langer, dessen interessante Temperatur-
kurve wir hier ebenfalls abbilden (Abb 3), wurde schon am 1. Lebenstage mit den
Messungen begonnen. Genau so wie in unserem Falle war die Temperatur in der
1. Woche kaum erniedrigt und ziemlich gleichbleibend. Am 8. Tage trat erstmalig
eine Untertemperatur von 32,2° auf. Das Kind wurde daraufhin in die Couveuse
gelegt und zeigte danach einen Temperaturanstieg auf fast 399, Auf eine Periode
annidhernd normaler Temperaturwerte folgte shnlich wie in unserem Falle ein
mehrere Wochen hindurch anhaltendes Stadium starker Temperaturschwankungen,

die allerdings nicht ganz so ausgepriigt waren wie in unserem Falle. Zuerst herrschten
die Ubertemperaturen vor, spiter wurden immer hiufigere und niedrigere Unter-
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temperaturen festgestellt. Auch bei der Beobachtung von Langer war die BeeinfluB3-
barkeit durch die AuBéentemperatur recht begrenzt, aber doch viel ausgesprochener
als in unserem Falle. Anfangs konnte die Temperatur mit Warmebiigel und
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Abb. 3. Pathologische Temperaturkurve bei Langers Fall von Hydranencephaiie.
(Z. Kinderheilk. 22 [1919]).

Warmeflaschen auf annidhernd normalen Werten gehalten werden; kurz dauernde
Entfernung des Warmebiigels fithrte sofort zum Temperaturabfall. Auf die Dauer
liefi sich aber auch durch die stindige Benutzung des Wirmebiigels keine Mono-
thermie erzielen. Selbst heife Bader von 42° hatten eine nur unwesentliche Tempe-
raturerh6hung zur Folge. Auch in diesem Falle wurde — noch bevor die schwere
Anidmie in Erscheinung trat — die auffallende Blisse der Haut hervorgehoben.
Im Gegensatz zu unserer Beobachtung lieB sich in dem Falle von Langer ein
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gewisser Tagesrhythmus mit morgendlichem Temperaturanstieg und ziemlich regel-
miBigem Temperaturabfall in den Nachmittagsstunden feststellen. Beide Kinder
hatten hiufiges Erbrechen, das in unserem Talle gleichzeitig mit dem Manifest-
werden der Wirmeregulationsstérung und in Langers Falle regelmaBig dann anf-
trat, wenn ein Temperaturniveau von 37° erreicht war. Lenger vertrat deshalb
die Ansicht, daB der Organismus sich bereits auf ein niedrigeres Temperaturniveau
singestellt hitte und deshalb schon auf diese Erhobung mit Fiebersymptomen
reagierte. Wir halten es fiir wahrscheinlicher, daf das Erbrechen ebenso wie die-
Temperaturregulationsstérung und in unserem Falle auch die Bradykardie zentral
bedingt waren.

Bei dem hydranencephalen Kinde Langers waren makroskopisch
noch Zwischenhirnreste zu sehen. Da der Hirnrest aber makroskopisch
nur ungenau und histologisch gar nicht beschrieben ist, 148t sich dieser
symptomatologisch iiberaus interessante Fall fiir lokalisatorische Fragen
nicht verwerten. DaB bei unserem hydranencephalen Mittelhirnwesen,
dessen Zwischenhirn vollstindig fehlte, das normale Wirmeregulations-
vermbgen aufs schwerste gestort war, entspricht durchaus unseren
Vorstellungen von dem anatomischen Substrat der zeniralen Steuerung des
Wérmehaushaltes, denen tierexperimentelle Ergebnisse und Beobach-
tungen aus der menschlichen Pathologie zugrunde liegen.

Die grundlegenden Experimente von Ott, Isenschmid und Krehl, Jsenschmjd
und Schnitzler und Leschke, die spiter von anderer Seite bestitigt und ergénzt
wurden, haben uns gelehrt, daB beim Tier im Zwischenhirn, und zwar im Tuber-
gebiet, eine Zentralstelle fir die Wéarmeregulation liegt. Wurde nur das Vorderhirn

" einschlieBlich des Streifenhiigels abgetrennt, so konnten die Tiere in normaler Weise
die Koérpertemperatur regulieren. Bei Abtrennung des Zwischenhirns oder bei
umschriebener Ausschaltung des Tuber cinereum war dagegen das Temperatur-
regulationsvermdgen aufgeboben. Die Korpertemperatur blieb nur bei bestimmter
Hohe der AuBentemperatur normal und folgte ziemlich parallel jeder Anderung
der AuBentemperatur. Die Fiitberung fithrte zu einem Temperaturanstieg um meh-
rere Grade. Leschhke konnte zeigen, daB bei Kaninchen, die durch den Zwischenhirn-
stich (Ausschaltung der Regio subthalamica) ihres Warmeregulationsvermdgens
beraubt waren, die Fahigkeit, auf fiebererregende Reize mit Temperatursteigerung
zu reagieren, ebenfalls aufgehoben 'war. Auch eine Reihe von Beobachtungen aus
der menschlichen Pathologie weisen auf die Bedeutung des Hypothalamus fiir
die Regulation der Korpertemperatur hin. Bekannt ist z. B. die zentrale Hyper-
thermie bei Verletzungen (Marz), Tumoren oder anderen Krankheitsprozessen im
Bereiche des Hypothalamus, bei Blutungen in den 3. Ventrikel, bei hochgradigem
Hydrocephalus internus mit Auswalzung des Bodens des 3. Ventrikels und die
voriibergehende postoperative Hyperthermie nach Eingriffen in der Infundibulax-
gegend. Fir die genauere Lokalisation der thermoregulatorischen Gebiete sind
die Beobachtungen kleiner, umschricbener Herde besonders wichtig. Gagel fand
bei einem an anfallsweise auftretenden Fieberanstiegen leidenden Kranken mit
multipler Sklerose einen Herd in der Gegend des Nucleus paraventricularis, der
sowohl die Zellen des Kerns als auch das Hohlengrau schwer geschadigt hatte.
Bei einem anderen Kranken mit zentraler Hyperthermie sah Gagel eine kleine ein-
seitige Carcinommetastase, die die Tuberkerne vollkommen, den Nucleus para-
ventricularis und supraopticus, sowie das zentrale Hohlengrau teilweise zerstort
batte. Diese und andere Beobachtungen lassen aber heute noch keine Entscheidung
dariiber zu, an welche Kerngebiete innerhalb des Hypothalamus beim Menschen
die Warmeregulation gebunden ist. Fir die Annabme eines parasympathischen
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Kithlzentrums im oralen Abschnitt und eines sympathischen Heizzentiums im
caudalen Abschnitt des Hypothalamus haben sich bisher keine stichhaltigen
Beweise erbringen lassen. Die physiologischen, anatomischen und klinischen Fr-
fahrungen sprechen dafiir, daf§ nicht nur eine bestimmte Zellgruppe, sondern eine
ganze Reihe von Kerngebieten; die untereinander in Verbindung stehen, die Er-
haltung der normalen Kérpertemperatur gewdhrleisten (Gagel, Karplus, Spiegel,
Thauer).

Die tlerexperlmentellen Ergebnisse und dle ‘in der mensehhchen
Pathologie gesammelten HErfahrungen lassen keinen Zweifel daran,
daB der ventrikelnahe Hypothalamus fir die Regulation der Kérper-
temperatur von tiberwiegender Bedeutung ist. Jedoch ist die ,,klassische®
Lehre von -einem wunersetzlichen ,,Wirmezentrum® im Zwischenhirn,
nach dessen Ausschaltung Poikilothermie eintreten soll, durch eine Reibe
neuer Beobachtungeh in den letzten Jahren -erschiittert worden. Die
Zusammenhinge scheinen wesentlich komplizierter zu, sein als man
frither angenommen bat. Ausschaltungs- und Durchschneidungsver-
suche bei Tieren haben gezeigt, dafl nach Zerstorung des Zwischenhirns
nicht jede Warmeregulation aufgehoben -ist. So vermiBten Glaubach
und Pick im Tierversuch die Hypothermie nach Zwischenhirnabtren-
nung, wenn die Tiere mit Thyroxin vorbehandelt waren. Sie schlossen
daraus auf die Anregung untergeordneter Zentren durch das Thyroxin.
Besonders wichtig fitrr das Problem der Ausglemhsmoghchkmten des
Organismus bei Fehlen der hypothalamischen Zentren sind die Unfer-
suchungen von Thauer und Peters, denen es gelang, Kaninchen nach
volliger Durchtrennung des Hypothalamus bis zu 6 Wochen am Leben
zu erhalten und wéhrend dieser Zeit eine genaue Priifung der-Tempe-
raturregulation vorzunehmen. Unmittelbar nach der Operation wurden
Hypothermie, Hyperthermie oder ein.bunter Wechsel zwischen iiber-
und unternormalen Temperaturen beobachtet. Auf diese erste post-
operative Phase folgte ein Stadium eindeutiger Thermiolabilitit nach
beiden Richtungen. Diese wurde schliefilich bei ausreichender Lebens-
dauer der Tiere von einem Stadium kontinuierlicher Besserung des
Regulationsvermogens gegen Abkithlung und Erhitzung abgeldst. Noch
itherzengender waren die Resultate, wenn der Hypothalamus nicht
durch einen einzigen Schnitt, sondern allm#hlich im Laufe mehrerer
Wochen durch einen herumgeschlungenen Faden durchtrennt wurde.
In.diesen Féllen sah man viel geringere postoperative Stérungen und
eine viel raschere Besserung des Wirmeregulationsvermégens. Nach -
volliger Exstirpation von GrofB- und Zwischenhirn gelang es leider nicht,
die Tiere lingere Zeit am Leben zu erhalten. Soviel liel sich aber schon
der kurzen Beobachtung in den ersten Tagen nach der Operation ent-
nebmen, daBl auch bei diesen Tieren das Warmeregulationsvermdgen
nicht vollstdndig aufgehoben war: In neuerer Zeit haben ferner Ranson,
Fisher und Ingram beim Affen und Keller bei der Katze zeigen konnen,
daf auch hier bei Abtragung des Hypothalamus die Temperaturregulation

Archiv fiir Psychiatrie, Bd. 117. 40 ‘



608 ' H. Lange-Cosack:

nicht vollig verloren geht und daB die Tiere auf die Dauer keineswegs
poikilotherm werden. Auch Bustamante vom hiesigen Institut, der
kiirzlich iiber die Leistungen des Hypothalamus beim Kaninchen be-
richtete, schlieft sich der von Thauer vertretenen Ansicht an, daf
sich im Hypothalamus zwar Warmeregulationszentren befinden, die
aber nicht unersetzbar sind. Bei seinen Experimenten beobachtete er
nach Ausschaltung des Tuber cinereum durch Elektrokoagulation zu-
nichst Hyperthermie, dann Hypothermie und in den darauffolgenden
Wochen meist etwas unter der Norm liegende Temperaturen. Nach
einem Monat war die Korpertemperatur wieder normal. Nur bei
wenigen Tieren blieb eine fortdauernde Neigung zu Untertemperaturen
bestehen. Vereinzelte interessante klinisch-anatomische Beobachtungen
von E. Wittermann und von Foerster, Gagel und Mahoney beweisen, daB -
auch beim Menschen nach hochgradigster Zerstorung des Hypothalamus
in die Augen fallende Warmeregulationsstérungen fehlen kénnen. Foerster
meint, daf Thermoregulationsstérungen dann ausbleiben, wenn die Aus-
schaltung des Hypothalamus ,,gradatim® erfolgt. In der Tat handelt
es sich in allen diesen Fallen um sehr langsam wachsende, teils schon
von Kindheit an sich entwickelnde Tumoren. Dies entspricht auch
anderen hirnpathologischen Erfahrungen. So hat J. Lange auf Grund
eigener und fremder Beobachtungen an Hirntumorkranken dargelegt,
dal selbst nach Exstirpation ganzer Hirnlappen schwere Ausfalls-
erscheinungen um so eher vermiflt werden, je jiinger der Kranke ist und
je langsamer sich die Krankheitserscheinungen entwickelt haben.

Das Gegenstiick zu den Durchschneidungsversuchen im Tierexperi-
ment bilden in der menschlichen Pathologie die Beobachiungen an an-
encephalen Friichten. Bei diesen bestehen in der Regel keine Temperatur-
regulationsstorungen, wenn das Zwischenhirn intakt ist. Eine Ausnahme
macht unser 2. Fall mit gelegentlichen Temperatursteigerungen und
Untertemperaturen, fiir die sich eine periphere Ursache nicht auf-
finden lieB. Da eine starke intrakranielle Druckerh$hung bestand,
die sich durch die breite Kommunikation der Hirnblase mit der Cisterna
ambiens auch auf das Zwischen- und Mittelhirn auswirken konnte,
ist es naheliegend, die leichten zenfralen Temperaturstérungen mit der
Druckwirkung auf den Hirnstamm in wursichlichen Zusammenhang
zu bringen. Bei zwischenhirnlosen Anencephalen werden ebenso wie in
der Pathologie der Erwachsenen meist Temperaturregulationsstirungen
beobachtet, in selteneren Fillen aber "k(‘)'nnen' ste auch zuriickireten oder
ganz fehlen. ‘

Der von Sternberg und Latzko beschriebene zwischen- und mittelhirnlose ,,Hemi-
cephalus* hatte ebenso wie ein sehr dhnlicher Fall von Brouwer einé Hypeothermie.
Bei den Hydranencephalen sind Wirmeregulationsstorungen verhéltnismaBig
hiufig beobachtet worden. Auf Langers Fall ist bereits hingewiesen worden. Bei
den Beobachtungen von Kluge, von Klebs und von Elo und Ofils wurde eine
Neigung zum Absinken der Kérpertemperatur festgestellt. Neuerdings hat uns Herr
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Professor Wiskott freundlicherweise auf einen Fall von Hydranencephalie, der wegen
Schluckstérungen und wegen Neigung zu Untertemperaturen bis zu 34° in die
Minchener Universitédtskinderklinik aufgenommen wurde, aufmerksgam gemacht.
Das_bereits in moribundem Zustande eingelieferte Kind kam am 8. Lebenstage
ad exitum. Eine Zuordnung der klinischen Erscheinungen zum anatomischen Bild
ist in diesem Falle leider nicht méglich, da nur die Blasenwand, aber nicht das
Resthirn anatomisch untersucht wurde. Zu den ,,negativen* Fillen, die trotz
Fehlen des Zwischenhirns keine oder nur unerhebliche Temperaturanomalien
zeigten, gehdren die Beobachtungen von Ilberg, Spielmeyer und Zappert und Hitsch--
mann. Auch die kleinhirnlosen Briickenwesen, die von Kdrnyey und Elo beschrieben
worden sind, zeigten lediglich eine geringe Thermolabilitit bei erhaltener Fieber-
fahigkeit. In einem der mit Temperaturstérungen einhergehenden Félle von Blo
und Ofile war die Fieberfahigkeit, wie ein Temperaturanstieg bei einer terminalen
Pneumonie zeigte, ebenfalls noch vorhanden. Ahnliche Beobachtungen sind auch
sonst bei Anencephalen und auch bei Mittelhirntieren (Thauer) gemacht worden.

Manche der erwédhnten ,negativen Falle sind in ihren LebensiufBe-
rungen nicht so genau beobachtet worden, daBl man weitgehende Schliisse
daraus ziehen konnte. Vielleicht hitten auch manche dieser durchweg
schon nach wenigen Lebenstagen verstorbenen Anencephalen bei ldngerer
Lebensdauer deutlichere Thermoregulationsstérungen geboten, da sich
nach Langers und unserer Beobachtung die Wirmeregulationsstérung
merkwiirdigerweise erst in der 2. Lebenswoche manifestiert hat. Dafl
aber auch bei Anencephalen mit lingerer Lebensdauer trotz Ausschal-
tung des Zwischenhirns die Wirmeregulation leidlich erhalten sein kann,
lehrt insbesondere das sehr sorgsam untersuchte Gampersche Mittelhirn-
wesen, das 3 Monate alt wurde; das Kind brauchte zwar einen Wirme-
kasten, konnte darin aber seine Korpertemperatur konstant auf Normal-
werten halten. Bei einer Pneumonie hatte es kurz vor dem Tode einen
fieberhaften Temperaturanstieg. Zur Erklirung muB man ebenso wie
bei den erwdhnten tierexperimentellen und vereinzelten klinischen Be-
obachtungen an erwachsenen Menschen annehmen, dal} unter besonderen
Umstéinden caudal vom Zwischenhirn gelegene Hirnteile nach dessen
Ausschaltung funktionell eintreten und bis zu einem gewissen Grade
die Steuerung des Wirmehaushaltes gewahrleisten konnen.

Wiahrend Gampers Mittelhirnwesen — dhnlich wie ein Frithgeborenes—
innerhalb gewisser Grenzen seine Korpertemperatur zu regulieren ver-
mochte, befand sich die Warmeregulation bei unserem hydranencephalen
Mittelhirnwesen in einem geradezu chaotischen Zustande. Wie erklsrt
sich dieser tiefgreifende Unterschied bei den beiden zwischenhirnlosen
Anencephalen ! Gamper selbst war der Ansicht, daB der verhiltnis-
mafBig wenig gestorte Ablauf der vegetativen Funktionen in seinem Falle
dafiir spreche, dall das Zwischenhirn trotz seiner schweren Anomalien
funktionell vielleicht doch nicht ganz bedeutungslos gewesen sei. Wir
haben allerdings Zweifel an der Richtigkeit dieser Vermutung, da
man den geringen, heterotopisch schwer miBbildeten Zwischenhirn.
resten einen funktionellen Wert kaum zuschreiben kann, zumal die

40*
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hypothalamischen Kerngruppen vollstéindig ‘fehlten. Da in Gampers
Falle das Mittelhirn vollsténdig intakt war, wihrend in unserem Falle
auch die kranialen Mittelhirnabschnitte in den Zerstorungsprozel ein-
bezogen waren (s. anatomischer Teil), ist es naheliegend, den Sach-
verhalt so zu deuten, daB das Erhaltenbleiben einer gewissen Temperatur-
regulation bei Fehlen des Zwischenhirn an die Unversehrtheit der kra-
nialen Mittelhirnabschnitte, vermutlich wohl des an das Zwischenhirn
angrenzenden zentralen Hohlengraus des Aqudduktes, gebunden ist.
Neben den anatomischen Unterschieden konnte man auch die verschie-
dene zeitliche Determination des Defektes zur Erklirung heranziehen,
da in Gampers Fall das GroBhirn entweder gar nicht existiert hat oder
in einem sehr friilhen embryonalen Entwicklungsstadium zugrunde
gegangen ist, in unserem Falle aber der Zerstorungsproze erst in einem
spiteren Embryonalstadinm eingesetzt haben diirfte. Man konnte also
mit der Moglichkeit rechnen, daB in Gampers Falle, in dem sich das Mittel-
hirn schon frith eigengesetzlich entwickeln konnte, die Ausgleichsvor-
richtungen bei der Geburt bereits gut ausgebildet waren. Welche dieser
Hypothesen zutrifft, wird sich erst auf Grund weiterer Beobachtungen
entscheiden lassen.

Der etgenartige Charakter der Temperaturregulationsstorung in unserem
und in dem sehr dhnlichen Fall von Langer weicht von allen anderen
Beobachtungen in der menschlichen Pathologie ab. Es ergeben sich
lediglich gewisse Parallelen zu den Tierexperimenten von Thauer und
Peters. Nach Abtrennung des Zwischenhirns bei erwachsenen Kaninchen
wechselten mitunter im postoperativen Stadium extreme Unter- und
Ubertemperaturen miteinander ab. Jedoch waren-diese Stérungen immer
nur voriibergehend. Mit dem Verhalten normaler neugeborener oder
frithgeborener Kinder, deren Wirmerégulationsvermogen bekanntlich
noch keineswegs voll ausgebildet ist, hat die Storung bei den beiden
Hydranencephalen kaumn etwas gemein. Denn das menschliche Neu-
geborene gewinnt nach den Untersuchungen von Babdk schon nach
10—18 Stunden die Fihigkeit, vermehrte Wirmeabgabe infolge un-
geniigender Bekleidung durch Erhéhung der Wirmeproduktion bis zu
einem gewissen Grade auszugleichen. Nach einigen Tagen scheint sich
auch die physikalische Wirmeregulation durch Verminderung der
Wirmeabgabe zu bessern. Groferen Anforderungen ist-die Warme-
regulation in den ersten Lebenstagen aber mnoch mnicht gewachsen;
auch iltere Siuglinge zeigen hei Sommerhitze und EntbloBung noch
grofle Schwankungen der Korpertemperatur (Nassau, Guersich, zit. nach
Isenschmid ). Eckstein ist der Meinung, dal die enge Grenze der Wiarme-
‘regulation bei Frithgeburten ganz zu Unrecht auf eine mazigelhafte
Funktion des Wirmezentrums bezogen werde. Er fithrt die Gefahr
der raschen Abkithlung lediglich auf die schlechte Isolierung infolge
der geringen Entwicklung des subcutanen Fettpolsters und auf die
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Bewegungsarmut, die Neigung zu rascher Uberhitzung auf die unzurei-
chende Schweilisekretion und die geringere Durchblutung der peripheren
GefiBe zuriick. Selbst wenn dabei auch die noch unzureichende zentrale
Steuerung eine Rolle spielen sollte,so ergeben sich doch nicht die geringsten
Vergleichspunkte mit der Regulationsstérung bei unserem Mittelhirn-
wesen. Bemerkenswert ist nur, dafl bei diesem ebenso wie bel normalen
neugeborenen Kindern in den ersten Lebenstagen die durchschnitt-
lichen Tagesschwankungen 0,1° nicht iiberschritten.

Es ist noch wenig dariiber bekannt, in welcher Weise sich Storungen
der zentralen Wirmeregulation duflern. Beim Erwachsenen kommt es
in der Regel zu einer Hyperthermie. Sehr viel seltener fithren Erkran-
kungen des Hypothalamus zu einer Hypothermie oder zu einem Wechsel
zwischen Hypo- und Hyperthermie. Foerster sah bei einem groflen
Hypophysentumor eine wochenlang anhaltende Hypothermie, die hin
und wieder von kurz dauernden hyperthermischen Phasen unterbrochen
wurde. de Martel und Guilloume beobachteten bei 2 Fiallen von Kranio-
pharyngeom nach Punktion eines cystischen Teiles einen raschen Tempe-
ratursturz und anschlieBende Temperaturschwankungen bis zu 37°,
Der Freundlichkeit von Herrn Professor T'onnis verdanken wir die
Kenntnis eines weiteren Krankheitsfalles mit einer ungewohnlichen
Wirmeregulationsstérung; der Kranke, der in vorgeriicktem Alter
wegen eines Kraniopharyngeoms operiert wurde, neigte schon viele
Jahre vor Manifestwerden aller itbrigen Tumorsymptome zu niedrigen
Temperaturen und hatte bei Erkrankungen, die gewthulich mit einer
Temperatursteigerung einhergehen, niemals Fieber. Auch nach der
Operation hatte der Kranke vorwiegend Untertemperaturen. Hier
spielte moglicherweise ein konstitutioneller Faktor mit, da die Mutter
des Kranken, die in volliger Gesundheit ein Alter von 80 Jahren erreichte,
eigentﬁmlic}ierweise kaum schwitzen konnte, also auch eine in das Gebiet
der Thermoregulationsstorungen fallende Abweichung zeigte. Gegen-
iiber diesen vereinzelten Beobachtungen bei Erwachsenen, die teils mit
der Konstitution, teils mit dem Zeitpunkt der Krankheitsentstehung und -
mit dem Tempo der Krankheitsentwicklung zusammenhéingen mdgen,
manifestieren sich Temperaturregulationsstirungen ber cerebral geschiidigten
und anencephalen Neugeborenen fast regelmiBig durch Untertemperaturen
bei oftmals noch erhaltener Fieberfahigkeit. Die Bevorzugung dieser Form
der Temperaturabweichung konnte eine Folge der besonderen Lebens-
bedingungen des Neugeborenen, auf die wir oben hingewiesen haben, sein.

Weder bei Kindern noch bei Erwachsenen ist unseres Wissens eine
dhnliche Temperaturstorung wie bel den beiden Hydramencephalen, die
mit so anhaltenden und hochgradigen Schwankungen zwischen Uber- und
Unitertemperaturen einhergeht, beschrieben worden. Nach der Temperatur-
kurve hat man nicht den Eindruck, daB die Zentralstelle fiir die
Temperaturregulation ausgefallen ist, sondern daB sich diese Zentralstelle
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in sténdiger Irritation befindet. Wenn man von der Vorstellung ausgeht,
daB tiefer gelegene Zentren die Funktion iitbernehmen kénnen, so wire
die schwere Dysregulation als Ausdruck der noch nicht vollsténdig voll-
zogenen Anpassung an den neuen Zustdand aufzufassen. Da meist auf die
hochsten Ubertemperaturen die niedrigsten Untertemperaturen und um-
gekehrt auf die tieferen Temperaturen enorme Temperaturerh6hungen
folgen, hat es den Anschein, als ob ein extremer Anstieg oder Abfall der
Innentemperatur der Reiz fiir das Einsetzen einer — ebenfalls weit fiber
_das normale Mall herausgehenden — Gegenregulation ist. Rein hypothe-
tisch kénnte man annehmen, daf sich die tiefer gelegenen thermoregula-
torischen Zentren nach Ausschaltung der normalerweise iibergeordreten
hypothalamischen Zentralstelle in einem Zustande der Enthemmung
befinden (Isolierungsverinderung nach Munk). Wir hétten es dann mit
einem #dhnlichen Mechanismus zu tun, wie man ihn auch sonst nach dem -
Ausfall iibergeotdneter Zentren beobachtet, etwa bei der Reflexsteigerung
nach Zerstorung der Pyramidenbahnen oder bei der Enthemmung
pallidiirer Elgenfunktlonen nach Fortfall des striiren Einflusses.
Vergleichen wir das Verhalten der Korpertemperatur bei unserem
menschlichen Mittelhirnwesen mit der Temperaturregulation der Mittel-
hirntiere im chronischen Tierversuch, so ist in Ubereinstimmung mit
Thauer festzustellen, dal es sich mit der Annahme eines poikilothermen
Zustandes nicht in Einklang bringen 1aBt; denn die unregelmiBigen
eigengesetzlichen Temperaturschwankungen liegen bald weit iber, bald
_tief unter der gleichbleibenden AuBentemperatir. Da in unserem Falle
Belastungsversuche nicht vorgenommen worden sind, lassen sich nur die
spontanen Temperaturschwankungen zum Vergleich heranziehen. Im
Gegensatz zu den tierexperimentellen Beobachtungen von Thauer,
Bustamante u. a. 146t die Temperaturkurve des zwischenhirnlosen mensch-
lichen Lebewesens keine Tendenz zur Besserung der schweren Thermo-
regulationsstérung erkennen. Das menschliche Neugeborene hat also
im Gegensatz zum mehrere Wochen tiberlebenden zwischenhirnlosen Tier
nicht die Fahigkeit, das Fehlen der diencephalen Steuerung des Warme-
haushaltes auch nur annidhernd auszugleichen und sich in seiner Tempe-
raturregulation dem Zustand, der durch den Ausfall des Zwischenhirns
geschaffen ist, anzupassen. Sieht man aber von der Unfahigkeit, eine
annihernd gleichbleibende Korpertemperatur aufrechtzuerhalten, ab
und betrachtet man die Gesamtleistung des Organismus, so ist allerdings
auch bei dem zwischenhirnlosen menschlichen Neugeborenén die An-
passungsfahigkeit an den abnormen Zustand, die trotz der hochgradigen
Temperaturschwankungen und trotz anderer Stérungen der vegetativen
Tanktionen viele Wochen hindurch die Aufrechterhaltung der lebens-
wichtigen Funktionen ermoglicht, erstaunlich gut und offenbar der' des
erwachsenen Menschen, bei dem derartige Stérungen wohl kaum mit dem
Leben vereinbar wiren, weit iiberlegen.
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Stéorungen des Schlaf-Wach-Rhythmus.

Das von uns.an zweiter Stelle beschriebene hydranencephale Kind,
dessen hypothalamische Kerngruppen intakt waren, zeigte einen nor-
malen Wechsel zwischen Schlaf und Wachsein. Auch andere Anence-
phale, bei denen diese Gebiete erhalten sind, weisen keine Stérungen
der - Schlaf-Wach-Regulation auf. FEine Ausnahme macht das neun-
monatige hydranencephale Kind Cruveilhiers, das fast dauernd schlief
und nur zwischendurch bei Geréuschen aufschreckte und laut aufschrie.
In diesem Falle mag ebenso wie bei den Stérungen der Motorik der
extreme Hydrocephalus von Bedeutung gewesen sein.

Bei den Hydranencephalen, die wir zur ersten Gruppe rechnen, und
bei denen auch andere vegetative Funktionen gest6rt sind, finden sich
hiufig Angaben iiber vermehrte Schlafsucht: bei Langers Beobachtung
wechselten Zustinde von motorischer Unruhe und Tonuszunahme mit
Zustinden von Alinese, Apathie und Hypotonie; mit zunehmender
Entkréftung traten spiter anhaltende Schilafzustinde auf. Ilberg sprach
in seinem Fall von ,Indolenz”. Klebs und Klo und Otila beobachteten
zunehmende Somnolenz, Pagel schliefilich berichtete iiber ,,dauernde
véllige BewubBtlosigkeit”. In allen diesen Fillen war das Zwischenhirn
schwer geschiidigt oder fehlte ganz. Dasselbe gilt fiir das ,,Kind ohne
GroBhirn* von Edinger und Fischer, das ,,stéindig im Schlafe’* war und
fiir eine Beobachtung von Jakob.

Auch bei unserem hydranencephalem Mittelhirnwesen bestand eine
sichere Hypersomnie; fast alle Krankenblatteintrige heben den an-
dauernden Schlafzustand des Neugeborenen als pathologisch hervor.
Im Gegensatz dazu zeigte das Gampersche Mittelhirnwesen einen deut-
lichen phasischen Wechsel zwischen Schlaf und Wachsein. Auch eine
von Heubner beschriebene ,,Milgeburt mit vollstindigem Mangel des
GroBhirns“, die noch geringe Zwischenhirnreste besall, wies einen spon-
tanen Wechsel zwischen Schlaf und Wachen auf. Gamper zieht aus seiner
und Heubners Beobachtung im Zusammenhang mit anderen klinischen

" Tatsachen den SchluB, daB der nervise Apparat, der den Phasenwechsel
ermdglicht, in die Gegend zu lokalisieren ist, als deren Herdsymptome
hypersomne Zustinde vorkommen, nadmlich in das H¢hlengrau- am
Ubergang von Mittelhirn und Zwischenhirn. Unsere Beobachtung
bestétigt Gampers Vermutung, dall die Abtrennung der proximalen
Mittelhirnregion den Phasenwechsel zum Schwinden bringt; denn bei
unserem Fall, der den Phasenwechsel vermissen la8t, fehlt gerade
dieses in Gampers Fall noch erhaltene Hirngebiet (s. anatomischer Teil).
Fiir die heute noch ungeldste Frage der genauen Lokalisation der Zentral-
stelle fiir die Periodik zwischen Schlaf und  Wachsein 148t sich unsere
Beobachtung nicht verwerten. Wohl aber ist sie geeignet, die Beob-
achtungen von Gamper und Heubner in gliicklicher Weise zu erginzen
und. die SchluBfolgerungen von Gamper zu unterstreichen.
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Storungen von Atmung und Kreislauf.

Unser hydranencephales Mittelhirnwesen hatte in den ersten Lebens-
tagen wiederholt bedrohliche apnoische Anfille, bei denen es gleich-
zeitig pulslos und wie tot dalag. Der anatomische Befund konnte keine
eindeutige Erklirung fiir diese Zustinde erbringen. Denn die Medulla
oblongata, die erfahrungsgemaf fir die Sicherung einer ausregulierten
Kreislauf- und Atemfunktion ausreicht, war intakt. Dieselbe Beobach-
tung machten Creuizfeldt und Peiper bei der Nachpriifung der Todes-
ursachen frithgeborener Kinder. Ihre amatomischen Befunde sprachen
eindeutig dagegen, dafl den Atemstérungen der Frithgeburten Blutungen
oder andere krankhafte Verinderungen in der Gegend des Atemzentrums
in der Medulla oblongata oder an anderen Stellen des Gehirns zugrunde
liegen. Sie schlossen daraus, daB die todlichen Atemstdérungen der
Frithgeburten eine Folge der Unreife des Zentralnervensystems und der
dadurch bedingten Schwiche des Atemzentrums seien. Der negative
anatomische Befund spricht auch in unserem Falle fiir eine funktionelle
Ursache der Atemstérungen. Der weitere Verlauf, nédmlich das Ver-
schwinden der asphyktischen Zustinde nach einigen Tagen, 14t sich
mit der Annahme einer anfangs noch mangelhaften zentralen Regulation
von Atmung und Kreislauf ebenfalls gut in Einklang bringen. Inter-
essanterweise bestanden auch bei dem Langerschen Hydranencephalen,
das eine ebenso schwere Dysregulation der verschiedenen vegetativen
Funktionen wie unser Mittelhirnwesen zeigte, in den ersten Lebenstagen
asphyktische Anfille. Mehrere andere Hydranencephale haben lingere
oder kiirzere Zeit nach der Geburt zentrale Atemstérungen geboten
( Ballaniyne, Seitz, Ilberg, Israel, Elo und Otila). In den Fillen, in denen
eine Bronchopneumonie die unmittelbare Todesursache war, waren die
Atemstérungen vermutlich wenigstens zum Teil auch durch die Lungen-
erkrankung bedingt. '

‘Wihrend nach den Untersuchungen von Creufzfeldt und Peiper bei
den Friigeburten die Atemstorungen nur auf die Unreife des Zentral-
nervensystems zuriickzufiihren sind, wére bei dem hydranencephalen
‘Mittelhirnwesen auch die Moglichkeit in Erwagung zu ziehen, daf3- die
Ausschaltung des Zwischenhirns dafiir von Bedeutung sein konnte.
Denn wie insbesondere die grundlegenden Tierexperimente von Hess
gezeigt haben, ist das Zwischenhirn maBgeblich in die Steuerung von
Atmung und Kreislauf eingeschaltet. Ob es sich direkt als ein der Medulla
iibergeordnetes Zentrum geltend macht, ist noch ungeklirt und miilite
durch Vergleich der feineren regulatorischen Leistungsfihigkeit von
Medullatieren einerseits und von Thalamustieren andererseits unter-
sucht werden (Hess). Dagegen ist -die indirekte EinfluBnahme sicher-
gestellt. Nach den Ausfithrungen von Hess kommt dem Zwischenhirn
vorwiegend eine ,,Vermittlerfunktion‘ zu, durch die sowohl die Wechsel-
beziehungen zwischen den verschiedenen vegetativen Systemen als auch
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zwischen den vegetativen Funktionen auf der einen Seite und den ani-
malischen, hormonalen und psychischen Einwirkungen auf der anderen
Seite aufrechterhalten werden. HEs ist also naheliegend, dafi die Zer-
storung des Zwischenhirns und damit die Einengung des anatomischen
Substrates der zentralen Aftmungs- und Kreislaufregulation bei dem
neugeborenen Hydranencephalen die Anpassung von Atmung und
Kreislauf an die Erfordernisse des extrauterinen Lebens verzégert und
erschwert hat. Den Kreislaufstérungen, die auch in spéteren Stadien
bei den Hydranencephalen nicht selten erwihnt sind, liegen wohl auch
andere Ursachen zugrunde. Bei unserem Mittelhirnwesen, das ebenso
wie Langers Fall eine besonders schwere Schidigung des Kreislaufes
aufwies, war zweifellos die enorme Belastung des Kreislaufes durch die
avhaltenden extremen Temperaturschwankungen von Bedeutung. Hier
wirken also zentrale und periphere Hinfliisse zusammen. Nach den
bisher bekannten Beobachtungen hat es den Anschein, als ob asphyk-
tische Erscheinungen und schwere Storungen des Kreislaufes bei den
Hydranencephalen mit einem groBeren Hirnrest, insbesondere miit
erhaltenem Zwischenhirn, fehlen.

Storungen der Blutbildung.

In dem schon mehrfach zitierten Fall von Langer entwickelte sich
trotz sorgsamer Pflege unter den Augen des Arztes eine hochgradige
aregeneratorische Andmie, die sich durch periphere Ursachen nicht
erkliren lieB. Da das iibrige Symptomenbild auf eine schwere Schidi-
gung des Zwischenhirns hindeutet, ist es sehr wahrscheinlich, da auch
die rasch fortschreitende, unbeeinflulbare Andmie die Folge einer di-
encephalen Regulationsstorung war. Denn nach experimentellen und
Iddinischen Erfahrungen unterliegt die Hdmatopoese sowohl hormonalen
als auch zentralnervosen Einfliissen. Bei Schiadigung des Hypothalamus
sind Verdnderungen des weiBen und roten Blutbildes gesehen worden.
Man hat sowohl Polyglobulie als auch Verminderung der Erythrocyten,
der Thrombocyten und des Himoglobins gefunden (Yoshinaka, Licht-
witz, Calligaris). Zu der bisher noch nicht in allen Einzelheiten erforschten
Frage der zentralen Steuerung der Blutbildung liefert Langers Beobach-
tung einen interessanten kasuistischen Beitrag, wenn auch ihr Wert
durch das Fehlen eines genauen anatomischen Befundes erheblich ein-
geschriankt wird.

Andere vegetative Leistungen.

Leider ist der Kohlehydrat- und EiweiBstoffwechsel weder bei unserem
Fall noch bei entsprechenden anderen Fillen untersucht worden. Be-
ziiglich des Fettstoffwechsels steht fest, daBl weder Fettsucht noch
Magersucht bestand.
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Saugen, Sehlucken, Sehreien.

Bei der Hydranencephalie findet man auffallend héufig Storungen
des Saugens und Schluckens. Auch unser hydranencephales Mittelhirn-
wesen mufite mit der Sonde ernihrt werden, weil es nicht richtig saugen
und schlucken konnte. Da diese lebensnotwendigen Reflexe der Nahrungs.-
aufnahme schon’ bei dezerebrierten Tieren und bei menschlichen MiB-
bildungen, die nur iiber eine Medulla oblongata verfiigen, entwickelt
sind, muB man bei den Hydranencephalen, die einen noch gréBeren
Hirnrest besitzen und trotzdem -derartige Stérungen aufweisen, eine
mangelbafte funktionelle Reife der zentralen Apparate annehmen, Wir
haben es hier offenbar mit einem analogén Sachverhalt zu tun wie bei
~ den zentralen Stérungen von Atmung und Kreislauf. Auch-die Saug-
und Schluckstérungen konnen bei ausreichender Lebensdauer reversibel
sein. In Langers Fall konnte das Kind nur anfangs nicht saugen und
sehlucken. Spéter war es dazu imstande, ermattete aber immer noch
rasch dabei. Vielleicht wirkt das schlechte Allgemeinbefinden in manchen
Fiallen in ungiinstigem Sinne auf die Ansprechbarkeit der zentralen
Apparate ein.

Auch das Schreien, fir dessen Zustandekommen nach vielen Er-
fahrungen die Medulla oblongata geniigt, war in verschiedenen Fiilen
nicht normal; manche schrien selten und sehr leise (Pagel, Elo und
Otila), mit ,leerer Stimme* (Ilberg) oder wimmerten nur (Grawitz,
Zappert und Hitschmann). Das Gampersche Mittelhirnwesen konnte
ebenfalls nicht wie ein gesunder Siugling schreien. Warum bei den
Anencephalen gerade diese Funktion des Hirnstammes oft gestért ist,
188t sich nicht ohne weiteres entscheiden. Wahrscheinlich ist anch dieser
Mangel ebenso wie die Saug-, Schluck- und Atemstorungen ein Ausdruck
der mangelhaften Reife und der schlechten Anpassungsfihigkeit des
schwer geschiidigten Zentralnervensystems. Bemerkenswerterweise findet
man derartige Storungen immer bei Hydranencephalen der ersten Gruppe.
Bei den Hydranencephalen der zweiten Gruppe wird dagegen das nor-
male Schreien und das anfangs in jeder Hinsicht unauffillige Verhalten
in der Regel besonders hervorgehoben

Motorische Leistungen, Reiz- und Austallserscheinungen.

Bei unseren hydranencephalen Mittelhirnwesen waren Tonus und
Reflexverhalten anfangs normal. In der 2. Lebenswoche wurden beim
Erwachen hiufig die Augen verdreht und die Faustchen geballt. Von
der 3. Lebenswoche an entwickelte sich eine allm#hlich zunehmende
Starre der gesamten Korpermuskulatur.

Auch bei anderen Hydranencephalen, die wir nach dem khmschen Bilde zur
ersten Gruppe rechnen, ist hiufig eine Zunahme des Muskeltonus, die teils die
Beuger, teils die Strecker betrifft, angegeben worden. Im 1.Fall von Elo und
Otila, in dem sich einige Tage nach der Geburt eine Tonusvermehrung einstellte,
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waren die roten Kerne zwar erhalten, das iibrige Mittelhirn war aber durch eine
Zorfallshohle schwer geschadigt. Im Falle von Grawiiz (kein histologischer Befund)
bestand eine ausgesprochene Kontraktur der Beuger, ebenso sah Kluge eine Kon-
traktur der Armbeuger. In Ilbergs Fall war der linke Arm fest an den Kérper
gepreBt, ohne daf die Stellung nsher beschrieben ist. Bei Langers Beobachtung
bestand nur zeitweise eine Steigerung des Muskeltonus. Der auffallende Wechsel der
Muskelspannung ist hier ‘am ehesten mit der schweren Stérung des Allgemein-
befindens in Zusammenhang zu bringen, da erfahrungsgemaf} bei kranken Kindern
Muskeltorius und Reflexerregbarkeit voriibergehend absinken kénnen (Peiper und
Isbert). Eine Hypotonie mit Aufhebung der Sehnenreflexe wurde nur im 2. Fall
von Elo und Otile beschrieben. Hier bestand anatomisch hochgradige Markarmut
des Kleinhirns, Degeneration der unteren Oliven, der olivocerebellaren Fagern und
der Bindearme, wihrend die zentrale Haubenbahn beiderseits gut entwickelt war.
Die Hypotonie hingt demnach wobl mit der Herabsetzung des tonisierenden
Kleinhirneinflusses zusammen. In den — klinisch allerdings nicht ausreichend
beobachteten — Fallen von Zappert und Hitschmann, Klebs und Spielmeyer wurden
keine auffallenden Tonusverinderungen und keine sonstigen motorischen Stérungen
vermerkt. Durante hob das Fehlen von Lahmungen und Kontrakturen (abgesehen
von einer voriibergehenden Steifigkeit des Kiefers) besonders hervor.

Die tonische Starre der Koérpermuskulatur nach Lision des roten
Kernes bei unserem hydranencephalen Mittelhirnwesen entspricht weit-
gehend der Enthirnungsstarre Sherringions, die Magnus und Rademaker
im Tierexperiment systematisch untersucht haben. Sie fanden bei
" Thalamus- und Mittelhirntieren normale Tonusverteilung; nach Ab-
tragung des kranialen Mittelhirnabschnittes im Niveau des Nucleus
ruber trat dagegen regelmiBig Enthirnungsstarre auf. Wurde der Schnitt
dorsal durch den Vorderrand der Vierhiigel, ventral durch den vorderen
Teil der Hirnschenkel vor den Oculomotoriuskernen gelegt, so fand sich
bei der Hilfte der Tiere normale Tonusverteilung, bei der anderen Halfte
schwache Enthirnungsstarre. In unserem Falle ist bemerkenswert, daB
die schwere Storung der Tonusregulation trotz der guten Entwicklung
des linken roten Kernes und der linken zentralen Haubenbahn in Er-
scheinung treten konnte, ohne daf in die Augen fallende Seitendiffe-
renzen bestanden. Auch bei dem groBhirnlosen Kinde von Edinger und
Fischer, das von der 4. Woche bis zum 4. Lebensjahr regungslos in
Streckstarre verharrte, fand sich eine — von Weisschedel (1. c. 8. 555)
allerdings bezweifelte — Atrophie der zentralen Haubenbahn auf der
linken Seite und dementsprechend auch eine Schidigung des linken
Nucleus ruber. Nach diesen Beobachtungen scheint beim menschlichen
Neugeborenen schon eine einseitige Schidigung des Rubersystems zu
einer schweren Tonusstorung fithren zu kénnen.

.Im Gegensatz zu unserem hydranencephalen Lebewesen war das
Gampersche Mittelhirnwesen ,,ein motorisch freies Gesohopf“ das fast
“wie ein normaler Siugling wirkte. Dieser Unterschied im motorischen
Verhalten laBt sich — entsprechend den Tierversuchen -— durch den
abweichenden - anatomischen Befund erkliren: Gampers Mittelhirn-
wesen, das {iber einen intakten mesencephalen Eigenapparat verfiigte,
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hatte — ebenso wie das Mittelhirntier — eine nahezu normale Tonus-
verteilung. Die hydranencephale MiBbildung, bei der eine schwere
Schiddigung des roten Kernes und der. ableitenden Bahnen bestand,
verfiel — &hnlich wie das dezerebrierte Tier — in einen Starrezustand.
Es bestanden aber auch deutliche Unterschiede gegeniiber dem Verhalten
der Tiere. Denn das Gampersche Kind war zu verwickelteren motorisechen
Leistungen, wie sie das Mittelhirntier noch ausfithren kann, nicht mehr
fahig. Und in unserem Falle entwickelte sich die. Zunahme des Muskel-
tonus im Gegensatz zur akuten HEnthirnungsstarre im Tierexperiment
erst allmihlich einige Wochen nach der Geburt.

Magnus stellte auf Grund seiner tierexperimentellen Erfahrungen
die Hypothese auf, daBl das Riickenmark unter dem Einflull von zwei
Mittelhirnzentrenn stehe, nidmlich der caudalen motorischen Hauben-
kerne, die im Sinne eines Strecktonus wirkten, und der roten Kerne, die
im. Sinne einer Beugung der Enthirnungsstarre.entgegenwirkten. Kr
meinte, dafl das Riickenmark durch das Zusammenwirken dieser beiden
Zentren gewissermafen unter der Wirkung von zwei Ziigeln stehe, die
sich das Gleichgewicht hielten und dadurch die normale Tonusvertei-
lung gewdhrleisteten. Die Ansichten von Magnus und Rademaker
sind” nicht unwidersprochen geblieben. Unter anderem hat sich bei
den chronischen Versuchen an dezerebrierten Katzen von Bazett
und Penfield gezeigt, daB im Spétstadium Erscheinungen auftreten
konnen, die von dem Bilde der Sherringtonschen Enthirnungsstarre recht
erheblich abweichen. Darin aber stimmen alle Untersuchungen an
Katzen, Hunden und Kaninchen iiberein, daf die Unversehrtheit des -
Mittelhitns mit den roten Kernen geniigh, um eine normale Tonus-
verteilung zu garantieren. Beim Menschen liegen die Verhéltnisse
wesentlich komplizierter. Gamper. betonte mit Recht, daB es mnicht
angingig sei, die Dynamik des menschlichen Rubersystems mit der des
Tieres zu identifizieren, Er fiithrte dagegen sowohl die klinischen als auch
die anatomischen Unterschiede an, den abweichenden Bau des Nucleus
ruber, das Vorhandensein der phylogenetisch jungen zentralen Hauben-
bahn und der Hellwegschen Dreikantbahn und die sehr viel engeren Be-
ziehungen zwischen Nucleus ruber und Kleinhirn beim Menschen (s. dazu
auch Weisschedel 1. ¢.). Auch Spatz (1927 u. 1935) bestritt die Richtigkeit
der Behauptung Rademakers, ,,daB die roten Kerne beim Menschen die
gleichwertige Funktion haben wie bei Katze und Kaninchen. Beim
Menschen kommt den roten Kernen zwar keine qualitativ andersartige
Bedeutung zu. Man muB aber Spatz darin zustimmen, wenn er im Gegen-
satz zu Rademaker betont, dall der rote Kern beim Menschen nicht
dieselbe beherrschende Bedeutung habe wie beim’ Tier, da auch bei-
Lésionen oral gelegener Anteile des extrapyramidalen Systems schwere
Tonusstérungen auftreten koénnen. Nach der Darstellung von Kleist
bilden die verschiedenartigen Bewegungsausfille beim Menschen eine
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langere Stufenleiter, die bei der Unbeweglichkeit mit Streckstarre und
Verlust der Stellreflexe nach Zerstérung des roten Kernes beginnt und
iiber die nigrale und palliddre Starre bis zu den psychomotorischen
Akinesen ansteigt. Dieses Bild gibt die komplizierten Verhéltnisse beim
Menschen sehr treffend wieder und weist auch darauf hin, daf3 die Ent-
hirnungsstarre nach Zerstorung des roten Kernes nur-eine, und zwar die
primitivste der verschiedenen Formen von Starrezustinden mit Akinese
beim Menschen ist und daf beim Menschen keineswegs der Nucleus
ruber allein die normale Tonusverteilung gewdhrleisten kann. Dies
beweisen auch die Beobachtungen an Anencephalen; bei den grofhirn-
losen Kindern, die Edinger und Fischer und Jakob beschrieben haben,
bestand eine ausgesprochene Starre, obwohl bei dem Jakobschen Kinde
noch das ganze Zwischenhirn mit dem Pallidum, bei dem Edingerschen
Kinde aulerdem auf der einen Seite noch das Striatum vorhanden waren.
Im letzten Falle mag freilich die fragliche Schidigung des roten Kernes
fiir den anhaltenden Starrezustand von Bedeutung gewesen sein. Eine
soleche Erklarung gilt aber nicht fiir den Jakobschen Fall und fiir die
Félle von Hydranencephalie mit einem groBeren Hirnrest, in denen
ebenfalls eine Tonusvermehrung auffiel (Cruveilhier, Oberndorfer).
Auch in unserem zweiten Falle von Hydranencephalie, dessen motorisches
Verhalten etwas. genauer beobachtet werden konnte, bestand eine starke
Tonuserhshung der Arm- und Beinmuskulatur. Das Kind lag in opistho-
tonischer Haltung da. Die Arme standen in leichter Beugestellung, die
‘Hinde waren zu Fiusten geballt und im Handgelenk leicht dorsal-
flektiert. Die Beine waren infolge eines starken Adductorenspasmus
itberkreuzt und standen in Streckhaltung mit ausgesprochener Spitzful3-
stellung. Da auch dieses Kind fiber normal entwickelte rote Kerne ver-
figte, kann man von Enthirnungsstarre nur dann sprechen, wenn man
den Begriff nach dem Vorschlag von Schaltenbrand weiter faBlit und das =
Schwergewicht auf das Bestehen einer Muskelstarre nach ausgedehnter -
Hirnzerstorung legt. Schaltenbrand, der sich mit der Symptomatologie
der Enthirnungsstarre in der menschlichen Klinik eingehend beschiftigt
hat, unterscheidet zwei extreme Typen von Starrezustinden, die ge-
legentlich rein, in der Regel aber kombiniert vorkommen: die pyramidale
Starre mit federnden Spasmen, gesteigerten Sehnenreflexen, sowie
Magnus-de Kleynschen Haltungsreflexen und die extrapyramidale
,,bremsende® Starre mit wachsartiger Rigiditdt der Muskulatur ohne
Reflexsteigerung und ohne Haltungsreflexe. Nach den Untersuchungen
von Schaltenbrand 148t sich weder die rein spastische Lihmung noch die
extrapyramidale Starre mit der Enthirnungsstarre im Tierversuch véllig
identifizieren. Bei beiden Formen aber zeigen sich einzelne Ziige dieses
Symptomenkomplexes. Obgleich in unserem zweiten Fall keine exakten
Untersuchungen des Tonus und der Lage- und Bewegungsreflexe vor-
genommen worden sind, ist es nach dem klinischen Bild wahrscheinlich,
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dal auch hier eine Kombination des spastischen und des rigiden
Typs nach Schaltenbrand unter Vorherrschen der spastischen Laéhmungs-
erscheinungen vorlag. Die habituelle Kérperhaltung und das iibrige
motorische Verhalten liefen ebenfalls eine Mischung pyramidaler und
extrapyramidaler Ausfallserscheinungen erkennen: auf der einen Seite
neben der konstanten Tonuserhdhung und der typischen Streckstellung
der Beine die Aufhebung der willkiirlichen Bewegungsfihigkeit, die
Reflexsteigerung und die — beim Séugling allerdings nur bedingt ver-
wertbaren — Pyramidenzeichen, auf der anderen Seite die voriiber-
gehende Steigerung des schon erhthten Muskeltonus durch einschieBende
Streckspasmen, die opisthotonische Haltung, die Mimikarmut und die
Hyperkinesen im Gesicht. Dem Vorherrschen der Pyramidenausfalls-
erscheinungen im klinischen Bild entspricht anatomisch das beider-
seitige Fehlen -des gesamten Pyramidensystems gegeniiber dem noch
erhaltenen, wenn auch schwer geschidigten extrapyramidalen System.

Der von Gamper hervorgehobene Gesichtspunkt, daB die motorische
Leistungsfihigkeit bei frithem - teratogenetischem Terminationspunkt
einer HirnmiBbildung infolge der ungestérten Entwicklung der niederen
Hirnteile besser sei als bei spéter entstandenen Schiden, ist zweifellos
von groBer allgemeiner Bedeutung fiir die Neuropathologie des Ent-
wicklungsalters. Dariiber hinans héingt die motorische Uberlegenheit
des Gumperschen Mittelhirnwesens gegeniiber Anencephalen mit einem
groBeren Hirnrest aber auch zweifellos mit der fiir die motorische Funk-
tion besonders giinstigen Begrenzung des Resthirns in Gampers Fall
zusammen. Denn da die Mittelhirnzentren funktionsfihig waren und-die
héheren Zentren vollstindig fehlten, konnte — der Theorie von Magnus
entsprechend — durch das ungestorte Zusammenwirken der antagonisti-
schen Stammhirnzentren nahezu ein Gleichgewichtszustand in der Tonus-
verteilung zustande kommen. Bei den Mifbildungen aber — die wie
etwa unser zweiter und Jakobs Fall — dazu noch iiber hoher gelegene,
teilweise aber defekte Teile des extrapyramidal-motorischen Systems
verfiigen, kommt es nicht zu einem Gleichgewichtszustand auf einer
niederen Ebene, so wie dies im Gamperschen Falle verwirklicht Wwar;
ein Gleichgewichtszustand auf einer hoheren Ebene ist aber noch nicht
erreicht. Unter besonderen Umstinden kann also ein geringerer Hirn-
rest eine bessere motorische Funktion erméglichen, da es beim Menschen
nicht allein auf die Unversehrtheit des roten Kernes und auf die Zahl der
intakten Zentren schlechthin, sondern darauf ankommt, welche Anteile
des motorischen Systems tiberhaupt erhalten sind und in welcher Weise
diese zusammenwirken. '

Es fillt auf, daB die Starre- und Lihmungserscheinungen bei Anence-
phalen oft nicht unmittelbar nach der Geburt, sondern erst spéter in
Erscheinung treten. So war es im Falle von Langer und bei unserem
hydranencephalem Mittelhirnwesen, das erst am Ende des 1. Lebens-
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monates eine zunehmende Muskelstarre zeigte. Im Falle von Edinger
und Fischer soll der Starrezustand ebenfalls erst nach 4 Wochen auf-
gefallen sein. Auch A. Jakob sah die ganz allméihliche Entwicklung der
Muskelstarre. Bei Oberndorfers Beobachtung und bei unserem zweiten
Falle stellten sich die motorischen Stérungen sogar erst um die Wende
des ersten Lebenshalbjahres ein. Wie ist dieses freie Intervall bis zur
Manifestierung der klinischen Erscheinungen zu deuten ¢ Da der Krank- -
heitsprozeB in den meisten dieser Fille bei der Geburt schon ein statio-
niires Stadium erreicht hatte, kann die Progredienz der klinischen Sym-
ptome in der Regel nicht auf das Fortschreiten des Zerstérungsprozesses
bezogen werden. Nach unserer Meinung gibt es noch eine andere Er-
Klirungsmoglichkeit. Das Gehirn des Neugeborenenist noch nicht markreif,
auch die Ganglienzellen der Grofhirnrinde sind noch nicht voll differen-
ziert, die charakteristischen hirnelektrischen Erscheinungen fehlen noch
(Berger). DasNeugeborene ist also funktionell ein groBhirnloses Lebewesen,
dessen Bewegungen nicht willkiirliche, sondern reflektorische sind, Wie
vergleichende Untersuchungen von motorischen Leistungen und Aus-
reifing der Markfasern und Nervenzellen gezeigt haben, weicht die
anfingliche Herrschaft des Pallidum im Laufe des ersten Lebenshalb-
jahres dem zunehmenden EinfluBl des Striatum. Im zweiten Halbjahr
wird die GroBhirnrinde mit den zu- und ableitenden Bahnen funktions-
tiichtig (Foerster, Langworthy, de Crinis). Die verschiedenartigen ana-
tomisch-physiologischen Voraussetzungen machen es verstindlich, daB
dieselbe Lasion beim Erwachsenen und beim Neugeborenen ganz ver-
schiedene Erscheinungen zur Folge haben kann. Wir wihlen als ein-
fachstes Beispiel den Ausfall der Pyramidenbahn. Beim erwachsenen
Menschen fithrt die Unterbrechung der Pyramidenbahn sofort zu volliger
Aufhebung der willkiirlichen Innervierbarkeit. Wie Foerster dargelegt
hat, kommt nach einem zun#chst schlaffen, spiter spastischem Lh-
mungsstadium durch die erhaltenen extrapyramidalen Zentren und
Bahnen meistens in gewissem Umfange eine langsame Restitution der
Motilitit zustande. Uber die Folgen der Unterbrechung der Pyramiden-
bahn beim Neugeborenen liegen ebenso exakte und eindeutige Unter-
suchungen nicht vor. Solfmann ist der Frage im Tierexperiment nach-
gegangen. Er sah nach Exstirpation der GroBhirnhemisphiren bei
neugeborenen Hunden weder sofort noch spiter Motilitétsstorungen auf-
treten. Bei unserem zweiten Fall von Hydranencephalie, bei dem die
niederen motorischen Zentren intaks waren, hatte das Fehlen des Pyra-
midensystems mehrere Monate hindurch keine auffallenden Erschei-
nungen zur Folge. Ebenso war es bei den Beobachtungen von Obern-
dorfer und von Henoch. Im Gegensatz zu den tierexperimentellen
Erfahrungen scheint die Ausschaltung der Pyramidenbahn beim neu-
geborenen Menschen aber nicht auf die Dauer symptomlos zu bleiben.
Vielmehr lassen sich Oberndorfers und, unsere Beobachtungen so deuten,



622 H. Lange-Cosack:.

daf die charakteristischen Ausfallserscheinungen dann einsetzen, wenn
das Pyramidensystem reif wird und normalerweise in Funktion treten
miiite. In den beiden Fallen von Henoch betrug. die Lebensdauer nur
3 Monate; das bis zum Tode motorisch unauffillige Verhalten kénnte
damit zusammenhéngen, dafy der Wendepunkt infolge der kurzen Lebens-
dauer nicht erreicht wurde. In neuerer Zeit hat man der Frage der
Manifestierung motorischer Stérungen bel angeborenen Hirndefekten
unseres Wissens keine besondere Beachtung geschenkt. Dagegen finden
sich in der dlteren Literatur einige Hinweise, die den Beobachtungen
an den Anencephalen entsprechen. Freud hob in seiner Monographie
{iber die infantile Cerebrallshmung hervor, dafl kongenitale Lihmungen
erst nach einer Latenzzeit von anscheinend normaler Entwicklung zutage
treten konnten. Und Soltmann wies auf die Erfabrung der Kinderdrzte
hin, daB die ,,essentielle Kinderlahmung* erst im 4. oder 5. Lebensmonat
in Erscheinung trete, also zu einem Zeitpunkt, in dem ,,die erste Bildung
der psychomotorischen Zentren der Rinde* stattfinde. Der ganze Fragen-
komplex ist in vielen Punkten noch ungeklirt. Daran kann aber kein
Zweifel sein, dali Art und Ausmaf motorischer Storungen bes friihent-
standenen Hirnschiden nicht nur durch die Ausdehnung des Defektes,
sondern auch durch das Lebensalter und damit. durch den jeweiligen
Entwicklungszustand  des Zentmlmwensystems mafgeblich bestimmt
werden.

VerhéltnismiBig hauflg kommen: bei den Hydranencephalen Krampj-
erschéinungen vor. Zum Teil sind es tonische Streckkrimpfe der Ex-
tremitdten. In unserem zweiten Falle bestanden nur kurzdauernde
einschiefende Streckspasmen, die zu einer Verstirkung der opistho-
tonischen Haltung fithrten. Rothmann konnte beim Hunde durch Reizung
des Striatum tonische Krampfanfille erzeugen. - Auch beim Menschen
guBern sich die subcorticalen Anfille vorwiegend in tonischen Krampf-
zusténden, deren Charakter @, Soeken bel der striiren Epilepsie ein-
gehend analysiert hat. Von welchem Herd die Streckspasmen in unserem
Falle ausgelost wurden, 148t sich nicht sagen, da tonische Krampf-
erscheinungen mit .opisthotonischer Haltung sowohl bei Druck auf die
Medulla oblongata als auch bei Herden im Kleinhirn und in der Briicke,
bei Erkrankungen des striopalliddren Systems und auch bei Druck-
schwankungen innerhalb des Ventrikelsystems auftreten kénnen. Da
die Krampferscheinungen in unserem Falle bei Herabsetzung des Liquor-
druckes regelmaBig nachlieBen, diirften sie wenigstens zum Teil durch
Druckwirkung auf den Hirnstamm entstanden sein. In 2 Fallen be-
standen Augenmuskelkrdmpfe, die auch sonst bei Hirnstammschadigung,
z. B. bei Pons- und Pedunculusblutungen, vorkommen (Foerster). Auch
teils anfallsweise auftretende, teils ganz unregelmiBige nystaktische
Zuckungen wurden ebenso wie in unserem zweiten Falle mehrfach
beobachtet. In einigen wenigen Fillen von Hydranencephalie und bei

\
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den groBhirnlosen Kindern von Schob und Jakob sind klonische Zuckungen
der Extremititen erwithnt. Im Anschluff an eine Hypothese von Zichen
ist vielfach angenommen worden, da klonische Krimpfe nur bei Be-
teiligung der GroBhirnrinde auftreten kénnen. Nach den Untersuchungen
von Foerster, Peiper, Wohlwill, Langworthy u. a. ist diese Annahme aber
nicht geniigend gestiitzt. Denn das Vorkommen klonischer Zuckungen
ist sowohl bei menschlichen Neugeborenen, deren Hirnrinde noch funk-
tionsunfihig ist, als auch bei Erwachsenen mit rein subcorticalen Krank-
heitsprozessen und schlieBlich auch im Tierversuch bei groBhirnlosen
Kaninchen sichergestellt. Die Beobachtungen an . Hydranencephalen
und anderen groBhirnlosen menschlichen S#uglingen weisen ebenfalls
darauf hin, daf klonische Krampferscheinungen auch ohne Beteiligung
der’ Hirnrinde vorkommen kénnen.

Besonderes Interesse verdienen in unserem zweiten Falle die H yper-
kinesien im Gesicht, die am ehesten als choreiforme Zuckungen zu be-
zeichnen sind. Rothmann konnte bei Hunden durch Reizung des Stria-
tum neben tonischen Krampferscheinungen auch klonische Zuckungen
um Schnauze und Augen hervorrufen. Entsprechende Beobachtungen
sind von @. Soeken und C. de Lange bei Kindern mit Erkrankungen
des striopallidiren Systems gemacht worden; mehrere Kinder mit
stridrer Epilepsie zeigten neben tonischen Krampferscheinungen im-
Anfall sehr schuelle klonische Zuckungen im Gesicht unter vorwiegender
Beteiligung der circumoralen und ecircumorbitalen Muskulatur. Eines
dieser Kinder hatte auch in den anfallsfreien Intervallen Zuckungen im
Gesicht und ein anderes fiel im Intervall durch sténdige Zungenunruhe
und héufige Saugbewegungen auf. Ebenso sah C.de Lange bei einem
Siugling mit histologisch nachgewiesenem Krankheitsprozef im Striatum
und Pallidum in den letzten Lebensmonaten Zuckungen im Gesicht.
Der Charakter der hyperkinetischen Erscheinungen im Gesicht ist bei
allen diesen Beobachtungen nicht ganz einheitlich. Sie werden teils als
choreiforme Bewegungen, teils als schnelle klonische Zuckungen bezeich-
net, die allerdings nach der eingehenden Beschreibung von G. Soeken
einen besonderen und von den typischen klonischen Zuckungen ab-
weichenden Charakter haben (,tremorartige Zuckungen der circum-
oralen Muskulatur®, stark beschleunigter ,,Lidschlag*, schnelle ,,Mund-
spitzbewegungen’). Ubereinstimmend ist in allen diesen Fillen von
Erkrankung des striopalliddren Systems das héufige Vorkommen der-
artiger Hyperkinesien der Gesichtsmuskulatur bei Vorherrschen von
tonischen Krampferscheinungen in der iibrigen Kérpermuskulatur. Be-
merkenswert, ist in unserem Falle, daB die choreiformen Bewegungen
trotz des vollstindigen Mangels beider Pyramidenbahnen in Erscheinung
getreten sind. Denn die Intaktheit des Pyramidensystems ist vielfach
als Vorbedingung fiir das Auftreten hyperkinetischer Erscheinungen
angesehen worden. Daf die Pyramidenbahn aber fiir die Entstehung
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extrapyramidaler Hyperkinesien nicht unbedingt erforderlich ist, wird
durch verschiedene Beobachtungen, unter anderem einen von Haenel
mitgeteilten Fall von Hemiathetose bei einseitiger Zerstérung des
ganzen HirnschenkelfuBes bewiesen. Sehr hiiufig scheinen derartige
Beobachtungen aber nicht zu sein. Bemerkenswerterweise blieben die
hyperkinetischen Erschemungen im Falle von Kluge (Zuckungen der
Kinnmuskulatur), im Falle von Edinger und Fischer und schlieBlich auch
in unserem zweiten Falle auf die Gesichtsmuskulatur, die trotz des
Pyramidenbahnausfalles nicht gelihmt war, beschrinks. .

Gamper beschrieb bei seinem Mittelhirnwesen deutliche Ansiitze zu
wechselndem mimischem Verhalten, wihrend in unserem Falle eine aus:
gesprochene Mimikarmut ‘auffiel. Erfahrungsgemif kann es bei jungen
Siuglingen grofe Schwierigkeiten machen, einfache Verziehungen ‘des
Gesichtes von mimischen Bewegungen, denen Ausdruckscharakter zu-
kommt, zu unterscheiden. An dem gegensitzlichen mimischen Verhalten
der beiden Mittelhirnwesen kann aber wohl kein Zweifel sein. Gamper
schlof aus seiner Beobachturig, daf distal vom Thalamus Elemente fiir
mimische Reaktionen vorhanden sein mifiten. Zur Erklirung unseres
Falles muB man annehmen, dal} diese Gebiete mit der Zerstérung des
kranialen Mittelhirnabschnittes in Fortfall gekommen sind.

Sensorische und sensible Leistungen.

Bei. unserem hydranencephalen Mittelhirnwesen sind die Sinnes-
wahrnehmungen nicht untersucht worden. Dagegen wurde im zweiten
Falle eine — wenn aueh nicht systematische — Priifung der wichtigsten
Sinnesfunktionen vorgenommen.

Die Sehfihigkeit muB bei dem- Kinde mit der beiderseitigen Opticus-
atrophie schwer gestort gewesen sein. Zweifellos wurden aber Licht-
reize wahrgenommen. Die Lichtreaktion der Pupille war positiv. AuBer-
~ dem wurde einwandfrei festgestellt, dafl das Kind einer vor dem Gesicht
langsam bewegten Taschenlampe mit einer Wendung der Augen und des
Koples folgte. Andere Gegenstinde wurden nicht fixiert. Diese zu-
nichst schwer zu deutende Beobachtung fand ihre Erklirung, als wir
bei der histologischen Untersuchung fesfstellten, daB der atrophische
Opticus noch vereinzelte markhaltige Nervenfasern enthielt und daf der
zentrale Sehapparat groBenteils erhalten war (rechts mehr als links).
Von einem willkiirlichen Fixieren kann natiirlich nicht die Rede sein,
da die motorische Rinde und die Pyramidenbahnen, die die willkiir-
lichen Bewegungen vermitteln, zerstért waren. Vielmehr miissen die
Adversivhewegungen des Kopfes und der Augen auf Lichtreize reflek-
torisch erfolgt sein. Eine Zuwendung des Kopfes und der Augen zum
Licht wird bei Neugeborenen, die zu willkiirlichen Bewegungen ebenfalls
nicht fihig sind, mitunter schon wenige Tage nach der Geburt beob-
achtet (Kussmaul, Genzmer,. Kroner, Stern, Dix, Preyer, Bdrdny usw.).
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W. Stern spricht von einem ,,Hinwendungsinstinkt*, der auch bei Schall-
und Beriihrungsreizen in Erscheinung treten kann. Richtiger ist es wohl,
von einer reflektorischen Zuwendung des Kopfes zu sprechen. In keinem
anderen Falle von Hydranencephalie. sind Adversivbewegungen durch
Lichtreize beschrieben worden. Eine derartige Beobachtungist uns auch
von anderen groBhirnlosen MiBgeburten nicht bekannt, wihrend positive
Lichtreaktion der Pupillen und reflektorischer LidschluB bei Lichs-
einfall hiufig festgestellt worden sind. Der groBhirnlose Rothmannsche
Hund zeigte wihrend der 3jédhrigen Beobachtungsdauer auBer dem
Blinzelreflex und der Pupillenverengerung bei Lichteinfall niemals eine
andere Realktion auf optische Reize. Das durch 4 Jahre von der Mutter
ausgezeichnet beobachtete Kind von Edinger und Fischer schlol ebenfalls
regelméfBig die Augen bei starken Lichtreizen, reagierte aber nicht im
geringsten, wenn eine Lichtquelle oder andere Gegenstinde vor dem
Auge bewegt wurden. Fiir das Zustandekommen des LidschluBireflexes
geniigt nach allen Beobachtungen das Erhaltensein des Hirnstammes mit
den priméren Sehzentren. Dagegen steht die Frage, ob die Adversiv-
bewegungen des Kopfes und der Augen bei Lichtreizen durch Vermitt-
lung der Vierhiigel oder der Hirnrinde zustande kommen, noch offen
( Bdrdny). Nach Tierversuchen von C. und O. Vogt und nach Be-
obachtungen am Menschen (0. Foerster) liegt in der Area prae-
occipitalis (Feld 19) ein Augenfeld, bei dessen elektrischer Reizung
Augenbewegungen hervorgerufen werden. Da in unserem Falle der
Occipitallappen rechts vollstindig und links zum groBen Teil erhalten
war, konnten die Adversivbewegungen bei Lichtreizen sehr wohl unter
Beteiligung der Rinde zustande gekommen sein. Diese ‘Annahme ist
sogar naheliegend, weil eine derartige Beobachtung bei anderen An-
encephalen, die etwa denselben Hirnstammrest, aber keine occipitalen
‘Windungen besitzen, unseres Wissens niemals beschrieben worden ist.
Weitere Studien an Hydranencephalen, die ja héufig noch tiber occipitale
Windungsreste Verfﬁgen, konnen die Kldrung dieser Frage fordern.
Auf akustische Reize reagierte das Kind in einer sogar recht differen-
zierten Weise; bei lauten Gerduschen schreckte es zusammen, bei lei-
'seren, angenehmen Gehorreizen wandte es sich meist zu, durch An-
schlagen einer Glocke lieB es sich beim Schreien beruhigen. Da die
corticale Endstétte zerstért war, muB es sich hierbei um eine Hirnstamm-
leistung handeln. Bekanntlich reagieren auch schon groBShirnlose Lebe-
wesen mit einem viel kleineren Hirnrest auf akustische Reize. Ver-
gleichen wir aber unseren Fall mit dem auch in diesem Punkte sehr gut
beschriebenen Gamperschen Mittelhirnwesen, so ergeben sich wesentliche
Unterschiede in der Art der Reaktion: im Gegensatz zu unserem hydran-
encephalen Pallidumwesen, das auf verschiedenartige Reize ganz ver-
schieden reagierte, sprach das Gampersche Kind itberhaupt nur auf
intensive akustische Reize an und beantwortete sie immer in derselben

41%*
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Weise in Form des Moroschen Umklammerungsreflexes. In. genan
derselben Art reagierte es auch auf die verschiedensten anderen exogenen
Reize. Ahnlich differenziert wie in unserem Falle war dagegen das Ver-
halten des groBhirnlosen Rothmannschen Hundes, der im Laufe der Zeit
sogar eine fortschreitende Besserung der akustischen Reflexbewegungen
zeigte: bei lautem Pfeifen. duckte er sich zusammen. Auf Pfeifen und
Zureden hin kam es zu lebhaften Kaubewegungen, zu Ohrbewegungen
und spéterhin zu regelméiBiger Zuwendung des Kopfes und der Augen
zur Seite der akustischen Reizquelle. H. Rothmann hob den auffallenden
Unterschied in der Reaktionsfahigkeit des groBhirnlosen Hundes auf
optische und akustische Reize besonders hervor und zog daraus den
naheliegenden SchlufBl, dafi auf optischem Gebiet die Verschiebung der
Funktionen nach dem Cortex hin viel ausgeprigter sei als bei akusti-
schen Reizen.

Eine Geruchs- und -Geschmackspriifung ist in unserem” Falle nicht
durchgefithrt worden.

Die Oberflichensensibilitit war intakt. Auch sensible Reize wurden.
verschieden beantwortet ; auf Schmerzreize reagierte dasKind mit Schreien.
Durch zartes Streicheln der Hdnde lieB es sich beim Schreien beruhigen.
Auch. das groBhirnlose Kind von Edinger und Fischer, das in den letzten
Jahren sténdig schrie, lieB sich durch Reiben des Kopfes regelmifig
zur Ruhe bringen. Das Gampersche Mittelhirnwesen reagierte auf Schmerz-
reize und auf grobflichige Temperaturreize ebenso wie auf akustische .
Reize in Form des Moroschen Umklammerungsreflexes; schwache oder
umschriebene Reize blieben dagegen wirkungslos oder wurden nur mit
einer leichten allgemeinen Bewegungsunruhe beantwortet.

Ditferentialdiagnose und SchluShemerkungen.

Die rechtzeitige Feststellung der Hydranencephalie wihrend des
Lebens ist-praktisch zwar bedeutungslos, kénnte aber, die Losung mancher
theoretischer Fragen férdern. Hs wird nach wie vor schwierig, wenn
nicht gar unmdoglich sein, aus dem Querschnittsbild eine Hydranence-
phalie zu diagnostizieren, - Nach der Entwicklung der klinischen Er-
scheinungen miiite man aber wenigstens eine Vermutungsdiagnose
stellen kénnen. Wenn ein normal geborenes, duberlich wohlgestaltetes
Kind Angzeichen von ,,Lebensschwiche” bietet, Stérungen des Saugens,
Schluckens, des Kreislaufes, der Atmung und insbesondere auch patho-
logische Schlafzustinde und anhaltende Temperaturregulationsstrungen
aufweist, wire an eine Hydranencephalie der 1. Gruppe zu denken.
Schwierig kann bei der 2. Gruppe die klinische Abgrenzung gegeniiber
-dem Hydrocephalus internus sein, da auch dabei Starre-, Lahmungs-
und Krampferscheinungen vorkommen. Hier wird vor allem das Aus-
bleiben aller seelischen Regungen und damit die Unmiglichkeit, sich mit
dem Kinde in Beziehung zu setzen, darauf hindeuten, daB das GroBhirn
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nicht nur durch Kompression geschédigt, sondern gar nicht vorhanden
ist. Weitere Hinweise konnen der hdufig xanthochrome Liquor und der
bei der Hydranencephalie mitunter wechselnde Schidelumfang sein.

Bei der Abgrenzung gegeniiber Fillen von totaler Erweichung beider GroShirn-
hemisphiren (Fille von Edinger und Fischer, A. Jakob, Schob usw.) ist zu beachten,
daB die Hydranencephalen meist schon in einem fritheren Stadium in ihrer Vitalitit
nachlassen und zugrunde gehen. Diese Abgrenzung ist aber fiir die Fragestellung,
was ein menschliches Lebewesen ohne GroBhirn leisten kann, weniger wicktig,
weil es sich ja auch bei diesen Fiéllen mit totaler Erweichung um ,,Kinder ohne
GroBhirn* handelt.

DieKenntnisse, die wir bisher von den LebensduBerungen groBhirnloser
menschlicher Sduglinge gewonnen haben, zeigen eindringlich, dafl auch
mit einem geringen Hirnrest in der ersten Lebenszeit diberraschende Lei-
stungen auf den verschiedensten Gebieten miglich sind. Uber eine so grofie
funktionelle Ausgleichsfihigkeit verfiigt der erwachsene Mensch, bei dem
so ausgedehnte Hirndefekte auch niemals mit dem Fortbestand des Lebens
vereinbar wdren, nicht mehr. Dagegen bleiben die Hirnstammleistungen
des menschlichen Neugeborenen doch hinter denen der Tiere auf allen
Gebieten zuriick. Aus dem Vergleich mit den tierexperimentellen Er-
gebnissen geht die iiberragende Bedeutung des GroBhirns fiir den Men-
schen hervor. Auch beim Tier sind die Ausgleichsmiglichkeiten, die
Erscheinungen der physiologischen Restitution, noch besser, wenn die
Lision am noch nicht voll entwickelten Nervensystem erfolgt ist, wie
aus Beobachtungen von Spatz (1919) hervorgeht. Auf Grund verglei-
chender Beobachtungen nach Riickenmarkdurchschneidung bei neu-
geborenen und bei erwachsenen Kaninchen und auf Grund &hnlicher
Feststellungen aus der Literatur (Clementi an der Taube, Bickel am
Frosch) sowie auf Grund der Befunde Langworthys bei decerebrierten neu-
geborenen Kaninchen kam Spatz 1927 (1. ¢. S. 416) zu folgenden Schliissen:
, Wir sehen, daB, wenn die Lasion in einem fritheren Entwicklungs-
stadium (jedenfalls vor Beendigung der Markreifung) eintritt, die Funk-
tionsfdhigkeit der restierenden Hirnteile eine bessere ist als wenn der
gleiche Eingriff das erwachsene Tier trifft”... Bexziiglich des extra-
pyramidal motorischen Systems wird gesagt: ,,Je tieferstehend eine
Tierart ist, ein desto geringerer Rest des e. p. m. Systems geniigt,
um die Aufrechterhaltung der normalen Tonusverteilung, die normale
Korperhaltung und die Fortbewegungsart mnoch zu ermoglichen. ..
Auf fritheren ontogenetischen Stufen ‘vérhalten sich die Apparate dhn-
lich wie auf niederen Stufen der Phylogenese. Die zur hochsten Ent-
faltung bestimmten hoheren Stationen bleiben morphologisch bei
der ontogenetischen Entwicklung in der Differenzierung der Nerven-
fasern wie der Zellen hinter der Entwicklung niederer Zentren zuriick.
Bei einem Wegfall hoherer Abschnitte infolge gestirter Entwicklung
sind die tieferen Zentren, deren Differenzierung frither abgeschlossen ist,
dann auch beim Menschen in der Lage, den Defekt in einem erstaunlichen

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 117, 4la
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AusmafBe auszugleichen und die Gesamtleistung, wenn auch in geringerer
Vollkommenheit, zu erméglichen. — Je hoher eine Tierart in der Stammes-
reihe steht und je weiter das Individuum in seiner Entwicklung vor-
geschritten ist, desto weniger kann auf die normale Tétigkeit der hoheren
Stationen verzichtet werden.” '

Die Tatsache, dal eine Schidigutig, die das Zentralnervensystem im
unfertigen Zustand trifft, geringere Stérungen nach sich zieht, als wenn
das fertige Organ betroffen wird, mag auf den ersten Blick iiberraschen.
Der Hinweis auf das bekannte analoge Verhalten niederer Stufen in der
Phylogenese macht dies verstdndlich.

III. Pathogenese und Atiologie.

Das Ritsel der Entstehung des eigenartigen Bildes der Hydran-
encephalie hat die Forscher seit der Zeit Cruwveilhiers beschaftigt. Es
ist aber bis heute nicht gelungen, die Frage der formalen und kausalen
Genese restlos aufzukliren. Auch wir sind — um es gleich vorweg-
zunehmen — nicht imstande, eine endgiiltige Antwort darauf zu geben.
Einige bisher strittige Fragen lassen sich aber an Hand unserer Unter-
suchungsergebnisse klarstellen.

Wie wir schon bei der Beschreibung der Blasenwand gezeigt haben,
hat der morphologische Befund sehr auffillice und wohl charakterisierte
Merkmale. Trotzdem ist die Deutung schwierig. Wir kennen bei der
Hydranencephalie fast nur das Endzustandsbild; auch bei unseren
beiden Fillen liegt das Resultat eines abgelaufenen Krankheitsprozesses
vor. Man muB also’' versuchen, aus den mehr oder weniger spérlichen
Resten den Krankheitsvorgang zu rekonstruieren. Die Geringfiigigkeit
dieser Residuen hingt mit den Eigenttimlichkeiten im Verlauf der
Resorptionsvorgiinge im -unreifen Organ zusammen; man darf daraus
nicht schlieBen, daB der ProzeB, von dem sie stammen, geringfiigig war.
Die Grofe des Defektes bei der Hydranencephalie zwingt uns vielmehr zur
Annahme, daf hier ein ganz schwerer und ungewdhnlich ausgedehnter Ein-
schmelzungsvorgang vorgelegen haben muf.

Die meisten Hydranencephalen sind tot geboren oder so kurze Zeit
nach der Geburt zugrunde gegangen, daBl von vornherein nur die Embryo-
nalzeit als teratogenetische Terminationsperiode in Frage kommt. Die
Struktur der erhaltenen Hirnreste und das Fehlen von groben Mif-
bildungen am Schédel und an anderen Korperorganen, wie man sie bei
sehr frith einwirkenden exogenen Schiden findet, lassen darauf schlieBen,
daB der zur Hydranencephalie fithrende KrankheitsprozeB zu einem
Zeitpunkt begonnen hat, zu dem Gehirn und Schidel bereits fertig aus-
gebildet waren, also nicht vor dem 6. Embryonalmonat. In einigen
Fillen muB man allerdings einen fritheren teratogenetischen Terminations-
punkt annehmen, sei es, daB wie im Falle von Seitz die Anamnese einen
entsprechenden Hinweis gibt (Trauma der Mutter im 4. Schwanger-
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schaftsmonat) sei es daB eine gleichzeitige Hypoplasie der Nebennieren
anzeigt, daB der ProzeB schon in einem fritheren Entwicklungsstadium
eingesetzt hat (Ilberg). Dagegen kann man Ilberg nicht beipflichten,
wenn er den Schlull zieht, daB die Hydranencephalie eine Folge der
Nebennierenaplasie sei. Wir verweisen hier insbesondere auf die Unter-
suchungen Stockards, der die Griinde fiir das nicht seltene Zusammen-
treffen von prénatalem Hirnschaden und Nebennierenaplasie dargelegt
hat. Die Behauptung von Zappert und Hitschmann, dal bei Fillen mit
fehlenden Stammganglien der ProzeB schon zu einer Zeit begonnen haben
miite, in der die Stammganglien noch gar nicht entwickelt gewesen
seien, ist ebenfalls nicht haltbar; denn die Stammganglien kénnen
ebenso wie das ilbrige GroBhirn dem Zerstérungsproze zum Opfer
gefallen sein, ohne dafl eine Narbenbildung erfolgt ist. In einigen Féllen
mit langerer Lebensdauer hat man die Hydranencephalie auf ein Geburts-
trauma zuriickgefilhrt und damit den Geburtstermin als teratogeneti-
schen Punkt festgesetzt. Verschiedene Griinde sprechen aber dagegen.
Zunéchst einmal miiite man, wenn es sich um die Folge eines schweren
Geburtstraumas handelt, unmittelbar nach der Geburt akute Storungen
erwarten, die dem postoperativen Schock mnach Durchschneidungs-
versuchen im Tierexperiment entsprechen wiirden. Dies ist aber, wie wir
gezeigt haben, nicht der Fall. Wenn bekanntlich auch nach sog. un-
komplizierten Geburten und nach Kaiserschnittentbindungen (Brander)
Hirnverletzungen vorkommen konnen, so fillt weiterhin doch auf,
daB in keinem Falle von Hydranencephalie iiber ernstliche Geburts-
komplikationen berichtet wird und dal die Hydranencephalie in der
Literatur tiber geburtstraumatische Hirnschiden nicht vorkommt. Man
wird das Geburtstrauma als Ursache der Hydranencephalie nicht in
allen Fillen mit Sicherheit ausschlieBen kénnen; in keinem Falle aber
1484t sich ein solcher Zusammenhang beweisen oder auch nur wahrschein-
lich machen. Die postnatale Entstehung der Hydranencephalie ist nach
den bisher vorliegenden Erfahrungen ganz abzulehnen, da sich in keinem
Falle ein Anhaltspunkt fur einen post partum einwirkenden schweren
Schaden und fiir ein anschlieBend beginnendes schweres Krankheitshild,
wie man es im Verlaufe eines derartig massiven Einschmelzungsvor-
ganges erwarten miiite, hat auffinden lassen. Ubrigens ist auch die
auBerordentliche Ausdehnung der Defekte ein Grund fiir die Annahme
der intrauterinen Entstehung, denn nach allen Erfahrungen kann eine
so schwere Hirnschidigung nur unter den giinstigen Bedingungen des
intrauterinen Daseins tiberlebt werden. :

Der Einwand, daB der Hydranencephalie eine Aplasie des Grofhirns
zugrunde liegen kdnnte, ist leicht zu widerlegen. Bei der Porencephalie
spielte frither einmal der Kampf v. Kahldens gegen die Kundratsche
,»Storungstheorie” eine grofie Rolle. Inzwischen aber hat die weitere
Forschung die Unhaltbarkeit der Ansichten ». Kakldens erwiesen und
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Kundrats Meinung von der peristatischen Entstehung porencephaler
Hohlenbildungen bestitigt. Eine primire Entwicklungsstérung des
GroBhirns kann bei der Hydranencephalie schon deshalb nicht. vorliegen,
weil der Schidel in keinem Falle schwere Millbildungen aufweist, wie
man sie nach den Untersuchungen von Fick, Landau, v.Gudden u. a.
bei Ausbleiben des Hirnwachstums erwarten miiBte. Ausschlaggebend
aber bleibt die Tatsache, daBl in allen histologisch untersuchten Fillen
oft zwar nur geringe, aber immer eindeutige Residuen eines Zerstorungs-
prozesses nachweisbar waren und dafl man an der Innenseite der Blasen-
wand Reste der GroBhirnrinde findet, wie man sie auch sonst im End-
zustand nach Einschmelzungsvorgingen antrifft.

Obgleich Heschl bereits im Jahre 1868 bewiesen hat, daf3 die Hydran-
encephalie und die Hydrocephalie zwei ganz verschiedene Kramkheitsbilder
sind, ist die Hydranencephalie, wie eingangs erwihnt, mehrfach mit
einem Hydrocephalus verwechselt oder wursichlich auf einen Hydro-
cephalus zuriickgefitbrt worden (2 Félle von Henoch, Zappert und Hitsch-
mann, Durante, Schwartz, Elo und Otila). Spielmeyer unterschied rein
theoretisch eine hydrocephalische und eine porencephalische Form der
Hydranencephalie und meinte, daB man im Endzustand nicht immer
werde unterscheiden konnen, ob das Extrem eines Hydrocephalus oder
einer Porencephalie vorliege. Der Theorie von der hydrocephalischen
Genese der Hydranencephalie widersprechen aber die morphologischen
Befunde. Schon Heschl hat mit Recht betont, daB das hiufig sehr
ungleichméBige Befallensein der verschiedenen GroBhirnteile bei der
Hydranencephalie, nimlich die oft noch erhaltenen massiven basalen
Windungsreste bei vollstindiger Zerstrung der Konvexitit, nicht durch
einfache Liquordruckwirkung erklirt werden konnte. Wenn es moglich
wire, dafl sich eine Hydranencephalie aus einem Hydrocephalus ent-
wickelt, miiite man iiberdies erwarten, dafl man bei einwandfreiem
schwerem Hydrocephalus auch einmal Anfinge des hypothetischen, zur
Hydranencephalie fithrenden Zerstorungsprozesses zu Gesicht bekommen
wiirde. Dies ist aber nicht der Fall, wie wir bei der Untersuchung be-
sonders schwerer Fille von Hydrocephalie zeigen konnten. Auch von
anderer Seite sind derartige Feststellungen nicht gemacht worden. Eine
andere Frage ist es, ob sich bei der Hydranencephalie sekundér ein
Hydrocephalus internus oder richtiger eine intrakranielle Liquorstanung
entwickeln kann. Dies ist mehrfach beobachtet worden. Wihrend die
Hydranencephalen bej der Geburt meist normale oder noch unter der
Norm hegende SchidelmaBe haben, tritt bei lingerer Lebensdauer
regelmiiBig eine Schidelvergroferung auf. Besonders ausgeprigt war die
Schidelvergroferung in unserem. zweiten Falle, in dem wir Entstehung
und Ursache der groBen intrakraniellen Liquoransammlung klarstellen
konnten. Die Ursache war ein entziindlicher Verschlul des Foramen
Monroi bei erhaltenem Plexus chorioideus der Seitenventrikel. Fiir die
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Beurteilung der Pathogenese ist die Unfersuchung der erhalten ge-
bliebenen Occipitalpole von Wichtigkeit.  Denn die Hinterhdrner sind,
wie man auf Abb. 4 sieht, gar nicht ausgeweitet, sondern im Gegenteil
durch ependymitische Auflagerungen spaltférmig verengt. Hier kann
also primér gar keine allgemeine Ventrikelausweitung bestanden haben.
Der morphologische Befund ist nur so zu deuten, daf} die Liquorstauung
erst spiter zustande ge-
kommen ist und nachtrig-
lich zur Auswalzung der
durch den Zerstorangs-
prozel freigelegten basa-
len Ventrikelabschnitte ge-
fithrt hat. In diesem Falle
148t sich also einwandfrei
nachweisen,daB dieLiquor-
stauung nicht die Ursache
der Hydranencephalie, son-
dern eine sekundire und
erst im spéteren Verlaufe
des  Krankheitsprozesses
auftretende Komplikation
ist. Wie wir noch zeigen
werden, ist in diesem Fall
am ehesten die Kombina-
tion einer traumatischen
Einwirkung mit einer se-
kundéren Infektion anzu-
nehmen. In den meisten an-

deren Fillen von Hydran-  Abb.4. Schuitt durch den rechten Occipitallappen.
lie ist di ) h Schnitt 18. Nissl-Farbung. 3fache Vergr. Spaltférmige
encepha 1e ist die Ursache Verengung des Hinterhornes durch ependymitische

der zur Schidelvergrofle- Auflagerungen (Fall 2).

rung fithrenden Liquor-

ansammlung nicht festgestellt worden. Nur Flo und Otils haben sich
bei ihren beiden Beobachtungen, iiber die bereits auf S. 11 der
I. Mitteilung berichtet wurde, sehr um die Klirung der Pathogenese
bemiiht, sind aber nach unserer Meinung zu falschen Schliissen gekommen.

In beiden Fallen bestand ein AquaduktverschiuB, der nach Ansicht der Autoren
ebenso wie die Verwachsung beider Thalami in der Mittellinie eine dysraphische
Entwicklungsstérung darstellte. Es wurde angenommen, daB das bereits intra-
uterin hydrocephalisch mifibildete Hirn eine Neigung zu encephalitischen Prozessen
zeigte. Die Zerstorung des GroBhirns wurde teils auf die Druckatrophie durch den
Hydrocephalus, teils auf Zirkulationsstérungen infolge des entziindlichen Prozesses
zurtickgefithrt. Das Fehlen der Plexus chor. im ersten Falle, in dem eine nur un-
wesentliche VergroBerung des Schidels bestand, wurde durch eine Thrombose
der Plexus chor. erklirt. Abgesehen davon, daB dieser komplizierte Deutungs-
versuch ganz hypothetisch ist, handelt es sich nach der anatomischen Beschreibung
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gar nicht, wie von den Autoren filschlich angenommen worden ist, um einen Hydro-
cephalus internus. Insbesondere entspricht der histologische Aufbau der Blasen-
wand und auch des Resthirns véllig dem Bilde der Hydranencephalie, bei der auch
die Plexus hiufig atrophisch sind oder ganz fehlen, wihrend dies beim Hydro-
cephalus internus nur ganz vereinzelt vorkommst (Hassin). Auch die Annahme,
daB der AquaduktverschluB auf einer priméren ,,dysraphischen” Entwicklungs-
storung beruht, halten wir bei der ganzen Sachlage fiir recht zweifelhaft. Denn es
gibt auch, wie etwa. unser zweiter Fall zeigt, bei schweren cerebralen Zerstorungs-
prozessent sekundire, also peristatisch bedingte Entwicklungsstérungen in tiefer
gelegenen Hirnteilen. Da in beiden Fallen von Elo und Otile mehr oder weniger
ausgepragte Entziindungsresiduen nachweisbar waren, erscheint es naheliegend,
daB auch hier die subependymire Gliose in der Umgebung des Aquiduktes ebenso
wie die Ependymitis entziindlicher Natur waren.

Zappert und Hitschmann sprachen statt von Hydranencepahlie filschlicher-
weise von ,,Hydromikrocephalus* 2. Wir haben den Verdacht, daB sich vielleicht
auch sonst in der Literatur unter dieser Bezeichnung Fille von Hydranencephalie
verbergen. Die Annahme einer Mikrocephalie oder auch einer Normocephalie bei
intrakranieller Druckerhdhung und offenen Schédelnédhten hat auch schon wiederholt
Schwierigkeiten bereitet. Anders ist es natiirlich, wenn die Niahte friihzeitig ver-
knochert sind.

Wie schon Heschl gezeigt hat, bestehen engere pathogenetische Be-
ziehungen zwischen der Hydranencephalie und der Porencephalie, von der
sich jene aber durch die mnoch radikalere Zerstorung unterscheidet,
Bei der Porencephalie und anderen Endzustinden grober Zerstérungs-
prozesse, die sich im Hirnparenchym abspielen, bleibt némlich der
Seitenventrikel erhalten und wird durch eine mehr oder weniger dicke
Schicht oft schwer verinderten Gewebes von den Resten der Rinden-
oberfliche geschieden. Die Fille von ,totaler Erweichung beider GroB-
hirnhemispharen®, wie sie Hedinger und Meier, Edinger und Fischer,
Jakob, Schwartz, Schob, Brocher und neuerdings auch Hallervorden mit-
geteilt haben, nehmen hinsichtlich der Ausdehnung des Defektes eine
Zwischenstellung zwischen der Porencephalie im engeren Sinne und der
Hydranencephalie ein. Hier sind noch die Seitenventrikel und ein
feines, mit Fliissigkeit oder Fettkornchenzellen gefiilltes Maschenwerk
zwischen Ventrikelwandungen und Oberfliche vorhanden. Ob es sich,
wie Schob meint, in diesen Féllen um Vorstadien der als Rindenblasen-
porencephalie (Hydranencephalie) bezeichneten Hohlen handelt, muf
dahingestellt bleiben. Klinisch ist bemerkenswert, da diese groBhirn-
losen Wesen im Durchschnitt ein hoheres Lebensalter erreichen als die
Hydranencephalen, dal die Symptome zum Teil erst spiter ein-
setzen und daB ursichlich in mehreren Fallen Geburtstranmen oder
sogar nach der Geburt einwirkende exogene Schiden in Frage kommen,
wihrend bei der Hydranencephalie die prinatale Entstehung des Krank-
heitsprozesses fast durchweg erwiesen ist. Man kann vermuten, daf bei

1 Es hat den Anschein, als ob Zappert und Hitschmann die Fille von Cruveilhier
nur zum Teil und die grundlegenden Ausfiithrungen Heschls gar nicht bekannt
waren. Dasselbe gilt fiir die Arbeit von Klo und Ofila, in der weder Cruveilhier
noch Heschl oder Spielmeyer zitiert sind.
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den besonders frith einsetzenden Prozessen die fiir das unreife Nerven-
gewebe charakteristische Reaktionsweise besonders ausgeprdgt ist und
daf} bei diesen der Endzustand des doppelseitigen Blasenhirns erreicht
wird, wihrend bei spiterem Krankheitsbeginn eine so vollkommene
Einschmelzung der Hemisphéren nicht mehr mdéglich, weil mit dem
Leben nicht vereinbar, ist.

Die Atiologie der Hydranencephalie scheint keine einheitliche zu sein.
Als zweifellose Residuen eines abgelaufenen Krankheitsprozesses fanden
sich bei unseren beiden Fillen ebenso wie bei einem groBen Teil der
anderen recht erhebliche Mengen von Hamosiderin, die auf eine Blutung
hinweisen. Das Hamosiderin verrit sich schon makroskopisch durch die
rostbraune Verfarbung, die in unseren Fallen an der Blasenwand, stellen-
weise auch an der Galea, an der Innenseite der Dura und besonders auch
am Plexus chorioideus sehr auffillig war. Hine solche intensive Hamo-
siderinspeicherung ist unseres Wissens bisher nur nach Massenblutungen
mit Ventrikeleinbruch (z. B. bei Hypertonie) und sodann nach groben,
tiefreichenden Verletzungen beobachtet worden. Himosiderin kann
natiirlich auch als Residuum einer blutigen Erweichung nach Kreislauf-
storungen (hamorrhagischer Infarkt oder auch nach venoser Thrombose)
vorkommen ; aber bei dieser Annahme wiren die Blutreste an der Galea,
an der Dura und im Plexus schwer zu erkléren.

In diesen Fillen von Hydranencephalie ist unseres Krachtens die
traumatische Atiblogie, die bei der besonders schionen Beobachtung von
Seitz auch durch anamnestische Daten gestiitzt wird, am wahrschein-
lichsten. In diesem Falle, in dem nur Blutungsresiduen, aber keine
Entziindungserscheinungen und keine sonstigen Verinderungen vor-
handen waren, muB3 man wohl annehmen, daB8 die Frucht durch den
nachgewiesenen Sturz der Mutter ein stumpfes Schideltrauma erlitten
hat. Von Unfillen der Mutter wihrend der Graviditit ist auch in einigen
anderen Fillen die Rede, ohne daf sich aber ein so eindeutiger urséch-
licher Zusammenhang ergibt wie im Falle von Seitz. Geburtstraumatische
Hirnverletzungen als Ursache der Hydranencephalie kommen, wie oben
erwahnt, gar nicht oder nur ganz selten vor. Ks ist aber denkbar, daf} die
frischen Blutungen, die man gelegentlich neben den Resten alter Blu-
tungen bei der Hydranencephalie findet, mit dem Geburtsvorgang zu-
sammenhéingen. Unter den im allgemeinen wenig ergiebigen anamnesti-
schen Angaben erscheint uns ein Punkt bemerkenswert, namlich die
auffallende Hiufigkeit von wunehelichen oder Findelkindern unter den
Hydranencephalen. Wir haben deshalb an ursiichliche Faktoren, die
mit der unehelichen Graviditit zusammenhingen, vor allen Dingen an
die groflere Hiaufigkeit von Abtreibungsversuchen bei der oft uner-
wiinschten unehelichen Schwangerschaft, gedacht. Die Annahme, daB
die Hydranencephalie mitunter die Folge eines mifigliickten Abtrei-
bungsversuches sein kénnte, lieBe sich z. B. mit dem anatomischen
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Befunde unseres zweiten Falles gut in Einklang bringen. Denn wir
finden sowohl Residuen einer groflen Blutung als auch einer Infektion, die
von den Seitenventrikeln ihren Ausgang genommen haben muBl. Man
konnte also an eine offene Gehirnverletzung mit sekundiirer Infektion durch
Hinfithrung eines unsauberen Instrumentes durch die Fontanelle denken.

Nun gibt es aber auch Fille, bei denen keine Blutungsspuren nachweis-
bar sind. Bei diesen ist die Annahme einer ausgedehnten Kreislaufstorung
am meisten plausibel. Bei der Hydranencephalie sind auch mehrfach
Gefafiverinderungen festgestellt worden.

In unserem ersten Falle fanden sich im Subarachnoidealraum hin und wieder
obliterierte kleine Gefifle, im zweiten Falle bestanden an manchen Stellen
GefaBwandinfiltrationen. Auch im Falle von Kluge und in einigen anderen Fallen
wurden sowohl in den Hirnhéuten als auch in der Hirnsubstanz Verinderungen der
kleinen GefaBe beobachtet: Endothel- und Perithelwucherungen, Infiltration
der Gefallwand, ferner auch atretische Capillaren. Kluge dachte deshalb an einen
Zerstorungsprozel, dessen Ausgangsstelle die Gefiafiverdnderungen seien. Da sich
auch im dbrigen Korper schwere Blutungen fanden, vermutete er eine Noxe, die ins-
besondere die kleinen Geféfle geschidigt habe. Wenn die Gefifiverinderungen, wiein
unseren Fillen, geringfugig sind, so ist es naheliegend, da$ es sich nur um sekundire
Verinderungen infolge der reparativen oder entziindlichen Vorginge in der Um-
gebung des Defektes handelt. Im Falle von Spielmeyer fiel im Resthirn die Diinn-
wandigkeit der Gefélle und ihre Tendenz, zu kaverndsen Hohlriumen zusammen-
zuflieBen, auf. Als Ursache der Hydranencephalie nahm Spielmeyer einen himorrha-
gischen Zerstorungsproze$ an, der teils durch direkte Zertrtimmerung, teils durch
eine aus der Zirkulationsstérung resultierende Nekrose den grofien Substanzverlust
bewirkt habe.

Kreislaufstorungen sind in neuester Zeit, insbesondere durch Haller-
vorden *, als Ursache vieler porencephalischer Veriinderungen und ver-
wandter ausgedehnter Herdbildungen in Kinderhirnen in den Vorder-
grund geriickt worden. Er hob die Bedeutung des histologischen Kom-
plexes der serésen Durchtrinkung des Hirngewebes infolge verinderter
Durchlissigkeit der Endothelschranke bei Kreislaufstorungen, wie sie
bei entziindlichen und toxischen Prozessen niemals vermifit werden,
hervor. An zahlreichen Beispielen zeigte er, da8 sich aus dem Odem alle
Ubergéinge von der einfachen reversiblen Parenchymschidigung bis
zur ausgedehnten Einschmelzung ganzer Hemisphéren entwickeln kénnen.
Diese Verdnderungen unterscheiden sich allerdings trotz ihrer groBen
Ausdehnung vom Bilde der Hydranencephalie, wie schon erwihnt,
dadurch, daf die Seitenventrikel und eine Gewebsschicht zwischen den
Ventrikeln und den Resten der Rinde ethalten bleiben. Bei der Hydran-
encephalie ist noch ein Merkmal hervorzuheben, das bei der Mehrzahl
der Falle mit einer gewissen Einférmigkeit (im Gegensatz zu der Mannig-
faltigkeit der porencephalischen Defelkte) immer wieder hervortritt:
man sieht am Grunde der grofien, durch die Falx in der Mitte eingekerbten
Doppelblase die mehr oder weniger -deformierten Stammganglien, die

1 Herrn Prof. Hallervorden, der uns seine reichhaltige Sammlung zur Verfiigung
stellte, sagen wir fir seine Unterstittzung unseren besten Dank.
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Wiilste des Plexus chorioideus der Seitenventrikel, sowie basale Reste
des Occipital- und des hinteren Temporallappens, meist einschlieBlich
des Ammonshorngebietes. Die unter dem Tentorium gelegenen tieferen
Abschnitite des Hirnstammes und das Kleinhirn sind meist bis auf sekun-
dére Verinderungen intakt. Nur in einigen wenigen Fillen, wie in
unserem Fall 1, sowie bei den Fillen von Zappert und Hitschmann und bei
einem Falle von Spielmeyer fehlt das ganze GroBhirn und bei den Fillen
von Andral und Schaeffer fehlt sogar das Kleinhirn; der ausgedehnteste
Defekt fand sich bei einem von Cruveilhier beschriebenen totgeborenen
Kinde, dessen Zentralnervensystem nur noch aus Medulla oblongata
und Riickenmark bestand. In der Regel aber bietet sich.das zuerst
- beschriebene Bild. Diese eigenartige Ausbreitung des Defektes 148t an
eine bestimmte arterielle Kreislaufstorung als Ursache denken. Die
feblenden Grofhirnieile entsprechen nimlich weitgehend den Versorgungs-
gebieten der beiden inneren Carotiden (Arteria cerebri anterior und media);
das Versorgungsgebiet der Arteriae vertebrales, zn dem auch das von der
Arteria cerebri posterior erndhrte Gebiet des Occipitallappens und des
basalen hinteren Temporallappens gehort, bleibt dagegen erhalten.
Die sowohl vom Carotisgebiet als auch vom Vertebralisgebiet gespeisten
Stammganglien wechseln in ihrem Erhaltungszustand. Allerdings sind
anatomische Verdnderungen an den inneren Carotiden nur in sehr wenigen
Fallen nachgewiesen worden. Hierher gehéren insbesondere die Be-
obachtungen von Zappert und Hitschmann und von Kdrnyey, die eine
Atrophie bzw. eine vollkommene Aplasie der Carotis interna beiderseits
festgestellt haben!. Man muf} aber auch immer im Auge behalten,
dall es sog. funktionelle GefaBstérungen, d. h. Kreislaufstérungen ohne
anatomischen Befund an den GefiBen gibt, welche zur voriibergehenden
Anoxémie und damit zum Absterben des sehr stark sauerstoffbediirftigen
Gehirngewebes fithren kénnen. KEin solches Beispiel ist der Zustand bei
Strangulation der Carotiden nach Erhingung oder Erdrosselung. Hine
Strangulation der Carotiden kimnte auch intrauterin durch Ammnionstringe
oder durch Nabelschnurumschlingung zustande kommen. Durch die freund-
liche Vermittlung von Prof. Mayer-Tiibingen und Prof. Gruber-Got-
tingen erhielten wir Priparate von einer lebend geborenen mensch-
lichen Mifbildung ohne Kopf?, bei der offenbar eine Dekapitation
durch Strangulation vorausgegangen war. Dies wére dann gewissermalen
der hochste Grad eines Vorganges, der bei einem geringeren Grade oder
bei kiirzerer Dauer der Drosselung vielleicht nur zum Absterben der von
den Carofiden versorgten GroBhirnanteile fihrt. Die genannte Be-
obachtung der kopflosen MiBbildung, die erst mit dem Sistieren des
Placentarkreislaufes nach der Geburt sich zu bewegen aufhérte, ist auch
! Die Atrophie kénnte auch.sekundér zu erkliren sein.

2 Auf die bevorstehende Publikation von Dr. med. habil. Kléppner (Tibingen)
wird verwiesen.
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ein besonders drastisches Beispiel dafiir, welch enorme Defekte unter den
intrauterinen Dasemsbedmgungen mit dem Fortbestand des Lebens
vereinbar sind.

H. Becker hat die Wirkung der Ausschaltung der Carotiden kiirzlich
im Tierversuch gepriift und dabei in Bestitigung fritherer Beobachtungen
festgestellt, dafl bei Hunden die Ausschaltung beider Carotiden (ja zu-
sitzlich sogar beider Vertebralarterien), wenn die Tiere den Eingriff
iiberleben, infolge des ausgezeichneten Kollateralkreislaufes keine Hirn-
verdinderungen verursacht. Dagegen erhielt er in noch nicht verdffent-
lichten Versuchen an neugeborenen Hunden, auf die wir schon S.47
der I Mitteilung hingewiesen haben, durch Verstopfung der von der
Carotis ausgehenden Hirngefifie  mittels Paraffininjektion ein sehr
eigenartiges Bild, das man tatsichlich nur mit der Hydranencephalie
vergleichen kann !, Die ganze Hemisphire auf Seite der Injektion war
bis auf die von den Arteriae vertebrales aus ernihrten Anteile in eine
diinnwandige Blase umgewandelt, die klaren Liquor enthielt. Die Seiten-
ventrikel waren zerstort, von der Rinde fanden sich nur an der Innen-
wand der Blase schmale Gliasiume, die wir oben beschrieben haben und
die den S#éumen bei unseren Fillen von Hydranencephalie durchaus
entsprechen.  Es bestand nur ein Unterschied gegeniiber den meisten
Fallen von Hydranencepha]ie, nimlich das Fehlen von Hamosiderin.
Doch gibt es, wie gesagt, auch Blasengehlrne ohne Blutungsreste, und
gerade fiir diese kommt die vasale Atlologle in Frage. Auf jeden Fall
werfen diese Versuche von H. Becker ein neues Licht auf das.dunkle Gebiet
der Pathogenese der Hydranencephalie, indem es hier offenbar zum ersten
Male gegliickt ist, ein entsprechendes Bild experimentell hervorzurufen.

- Endlich sind bei der Erérterung der Pathogenese und der Atiologie
der Hydranencephalie immer wieder auch Eniziindungsprozesse, Ence-
phalitiden oder Meningitiden, syphilitischer oder anderer Ursache,
angeschuldigt worden, da sich in mehreren Fillen entziindliche Residuen
gefunden haben. Bei unserem zweiten und bei Ilbergs Fall spielte Lues
eine Rolle, ohne dafBl sich allerdings charakteristische Verinderungen,
wie sie insbesondere Ranke bei konnataler Lues beschrieben -hat, fest-
stellen lielen. DafBl eine Enecephalitis oder ejne Meningoencephalitis
unmittelbar zum vélligen Verlust fast des ganzen GroBhirns fithren kann,
halten wir fiir 4uBerst unwahrscheinlich. GroBle Einschmelzungen sind
nur denkbar auf dem Wege von Verdnderungen der in den weichen
Hauten gelegenen Gefifle bei der Meningitis. FEine Meningitis kann
zweifellos auf dem Wege von Gefiverinderungen zu sehr ausgedehnten
Hirnzerstérungen fithren; doch handelt es sich nach den vorliegenden
Erfahrungen immer wieder um solche Félle, bei denen die Ventrikel und

' eine Gewebsschicht zwischen Ventrikel und Rindenresten erhalten bleiben.

1 Herrn Dr. H. Becker sagen wir fiir seine freundliche Unterstiitzung und
fiir die Uberlassung von Priparaten unseren besten Dank.
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Bei vielen Fallen von Hydranencephalie, so auch bei unserem zweiten Falle,
sind die Entziindungserscheinungen wohl nur als sekundir aufzufassen.

Man sieht also, daB nicht nur einer, sondern offenbar verschiedene
atiologische TFaktoren zu dem merkwiirdigen Xndzustandsbild der
- Hydranencephelie fithren kénnen. Die wichtigste Rolle diirfte nach
unserer Meinung dem Trauma zufallen. Man kénnte dagegen einwenden,
daBl die traumatischen Hirnverinderungen beim Erwachsenen anders
aussehen. Hier ist aber wieder die besondere Reaktionsweise des unreifen
Nervensystems mit der raschen Resorption und der glatten Ausheilung
zu bedenken. AuBerdem darf nicht vergessen werden, dal} eine so aus-
gedehnte Hirnzerstérung, wie sie bei der Hydranencephalie vorliegt, beim
Erwachsenen mit dem Leben gar micht vereinbar wire.

Zusammenfassung.

1. Die Hydranencephalie (Cruveilhier) ist eine besondere Form der
GroBhirnlosigkeit, die im Gegensatz zum Krotenkopf durch das Fehlen
von Schideldefekten und durch den Ersatz des GroBhirns durch eine
diinnwandige mit Liquor gefiillte Blase gekennzeichnet ist.

2. Zwel eigene Fille von Hydranencephalie werden klinisch und
anatomisch beschrieben. Bei dem ersten Kind, das nur 9 Wochen lebte,
fehlte das gesamte GroBhirn bis auf das in seinem vordersten Teil auch
geschidigte Mittelhirn. Das zweite, fast 1 Jahr alt gewordene Kind
besall noch Teile der GroBhirnstammganglien, basale Schlédfenlappen-
reste sowie den Hinterhauptslappen (rechts vollstdndig, links teilweise);
Zwischenhirn und Mittelhirn waren nahezu intaks.

3. Entsprechend den beiden eigenen Beobachtungen kann man die
Gesamtheit der Hydranencephaliefille in zwei Gruppen -einteilen:
1. Gruppe mit mehr oder weniger vollsténdigem GroBhirnmangel oder
sogar noch weiter reichenden Defekten und 2. Gruppe mit Erhalten-
bleiben der GroBhirnstammganglien und Resten der basalen Rinde.
Die beiden Gruppen unterschéiden sich nach der Ausdehnung des Rest-
hirns, nach der Lebensdauer und nach den klinischen Symptomen.

4. Die Blasenwand, die iiberall der Dura, der Falx und dem Ten-
torium cerebelli anliegt und an deren Innenseite ein weiBliches Trabekel-
werk erkennbar war, erwies sich in beiden Féllen als gleichartig gebaut.
Sie bestand aus den weichen Hauten mit den im wesentlichen unver-
dnderten GefaBisten und darunter aus einem verschieden breiten Saum
glivsen Gewebes (,,Gliasaum®), Resten der ersten Rindenschicht ent-
sprechend. An manchen Stellen lagen vollig abgeschniirte Gliazell-
inseln im Subarachnoidealraum (Abb. 9a—e).

5. In den harten und weichen Hirnhduten, im Gliasaum und in den
Plexus fand sich in beiden Fillen reichlich Hdmosiderin, das schon
makroskopisch an der rostbraunen Verfirbung zu erkennen war. Es ist
als Rest eines mit Blutung verbundenen Zerstérungsprozesses anzusehen,
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6. Die Gliasiume lassen an der Innenseite, im Gegensatz zu den
Restsiumen an der Begrenzung von Einschmelzungsherden beim Er-
wachsenen, eine bindegewebige Auskleidung vermissen; ebenso fehlen
Vernarbungserscheinungen und fast vollig Fettkérnchenzellen, Wie beim
Zustandekommen der Gliasiume in den Experimenten von Spatz an
neugeborenen Tieren ist eine besondere, durch schnelle Resorption und gloite
Ausheilung ausgezeichnete Reaktion des unreifen Nervengewebes bei einem
alle Gewebsbestandteile betreffenden Zerstorungsvorgang anzunehmen.

7. Beim Resthirn des ersten Falles fehlte entsprechend dem Verlust
des Globus pallidus die Substantia nigra vollig. Der Nucleus ruber
war auf der rechten Seite erheblich geschidigt, dementsprechend die
zentrale Haubenbahn dieser Seite verschmélert. In der unteren Olive
und im Nucleus dentatus sowie in geringem MaBe in den BriickenfuB-
- ganglien, waren sekundédre Entwicklungsstérungen nachweisbar. Bei
dem zweiten Falle lagen schwere sekundire Entwicklungsstérungen im
Striatum sowie leichtere im Pallidum der einen Seite (Achsendrehung)
vor; die Substantia nigra war hier vorhanden.

8. Das erste Kind hatte einen normalen Schidelumfang, das zweite
eine michtige Schidelvergrofierung, die durch intrakranielle Liquor-
stauung infolge Verlegung der Foramina Monroi bei erhaltenen Plexus
der Seitenventrikel sekundir zustande gekommen war. Kine sekundire
SchadelvergroBerung wird bei der zweiten Gruppe regelmifig beobachtet,
wihrend bei der ersten Gruppe (kurze Lebensdauér) der Schidel meist
normal oder sogar verkleinert ist.

9. Die Hydranencephalie wird immer noch hiufig mit der Hydrocephalie
verwechselt oder mit ihr in urséichliche Beziehung gebracht. Es wird nachge-
wiesen, daf die Blasenwand nichi Endstadium eines Hydrocephalus im Stnne
etner extremen Ventrikelausweitung sein kann. Hydranencephalie wnd Hydro-
cephalie sind morphologisch und pathogenetisch grundsitzlich verschieden.

10. Von der Porencephalie und verwandten Endzustinden nach Zer-
stérungsprozessen des kindlichen Gehirns unterscheidet sich die Hydran-
encephalie durch das vollige Fehlen der Ventrikelwandungen im Bereich
der Blase sowie éiner Gewebsschicht zwischen Ventrikel und Rindenresten.
Ubergiinge zwischen Porencephalie und Hydranencephalie kommen vor.

11, Die intrauterine Entstehung der Hydranencephalie ist bei den
meisten Fillen nachgewiesen, bei den iibrigen ist sie wahrscheinlich.
Als Entstehungszeit kommt fiir die iiberwiegende Mehrzahl der Fille die
zweite Hilfte. der Embryonalzeit in Betracht.

12. Ursichlich kommen an erster Stelle traumatische Einwirkungen,
weiterhin auch verschiedenartige Kreislaufstérungen in Frage. Die
letztere Annahme wird gestiitzt durch TierexPerim"ente von H. Becker,
der durch Ausschaltung der von der Carotis interna ausgehenden Gefil3-
tiste bei jungen Hunden Blasenhirnbildung hervorgerufen hat.

13. Das auffilligste klinische Symptom war im ersten Falle eine
eigenartige schwere Stérung der Temperaturregulation (Abb. 2). Auch bei
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den anderen Fillen der ersten Gruppe ist das klinische Bild vorwiegend
durch mehr oder weniger ausgepriigte vegetative Regulationsstorungen
und durch eine kurze Lebensdauer gekennzeichnet. _

14. Bei der zweiten Gruppe betrigt die Lebensdauer im Durchschnitt
mehrere Monate bis zu 1 Jahr. Diese Kinder werden anfangs meist fiir nor-
male Siuglinge gehalten und fallen erst spiter durch dasFehlen aller seeli-
schen Regungen und durch Storungen desMuskeltonusund der Motilitat anf.

15. Die groBe Ausdehnung des Gehirndefektes bei der Hydranen-
cephalie, die heim Erwachsenen nicht mit dem Leben vereinbar wiire,
wird klinisch stets unterschitzt und daher die Diagnose nicht gestellt.
Die Tatsache, daf ein 30 geringer Hirnrest so diberraschend wvielseitige
Leistungen ermoglicht, weist auf eine grofe funktionelle Ausgleichsfihigkest
des unreifen Zentralnervensystems hin.
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