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II. Klinischer Teil 1. 
Die klinisehen Erseheinungen der Hydraneneephalie sind bisher 

noeh nieht ngher beschrieben worden. Man hat den LebensiiuBerungen 
der tIydranencephalen meist gar keine oder nut wenig Beaehtung ge- 
schenkt. Systematische Untersuchungen unter hirnphysiologisehen Ge- 
sichtspunkten sind bisher fiberhaupt noch nieht durchgeftihrt worden. 
Niehtsdestoweniger scheint uns diese Form der Groi3hirnlosigkeit fiir 
derartige Un~ersuchungen gerade besonders geeignet zu sein. Da der 
zur ZerstSrung des Gehirns ffihrende Xrankheitsprozel3 bei der Geburt 
meist schon abgeschlossen sein dfirfte, besteht in diesen Fallen - -  ~hnlich 
wie bei den sehr mfihsamen chronischen Tierversuehen - -  eine sehock- 
freie Isotierung des Hirnstammes. Da iiberdies ein Tell der tlydran- 
eneephalen l~Lnger am Leben bleibt als die meisten anderen groBhirn- 
losen Mil3geburten, kann man die Beobachtung verhfiltnism~Big lange 
Zeit durehffihren und die Leistungen und Ausfallserseheinungen in ver- 
schiedenen Stadien der Entwicklung verfolgen. Die Voraussetzung daftir 
ist allerdings die friihzeitige Erkennung des GroBhirnmangels. Bisher 
ist aber die Diagnose der Grol3hirnlosigkeit bei der }tydraneneephalie 
wi~hrend des Lebens noeh niemals gestellt worden. Man ist vielmehr 
bei der Sektion hydranencephaler Lebewesen framer wieder iiber die Dis. 
krepanz zwisehen den gering]iigigen ]clinischen Erscheinungen und dem 
riesigen Hirnde]ekt erstaunt gewesen. Freilieh mSgen weniger auffallende 
St6rungen nieht ganz selten tibersehen worden sein, weft bei dem Fehlen 
aller grSberen ~ugeren Mil]bildungen die Aufmerksamkeit des I~linikers 
nieht wie bei den KrStenkSpfen yon vornherein auf den eerebralen Defekt 
gelenkt wird. Die Tatsaehe aber bleibt bestehen, dab die eerebralen 
Symptome keineswegs der groBen Ausdehnung der Seh~digung ent- 
sprechen. Dies l~l~t sieh dadureh erkl~ren, dab vorwiegend solche Hirn- 
tei]e zerstSrt sind, die aueh beim norma]en Neugeborenen noch nieht 
funktionsreif sind und dab auBerdem der kindliche Organismus fiber 

1 I. Anatomiseher Tell in diesem Archly 117, 1 f. 
Archi~ ffir Psychialcrie. Bd. 117. 39a 
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eine funkt ionel le  Ausgleichsfghigkei t  verffigt,  die der  des Erwachsenen  
welt  f iberlegen ist. Die in einigen Fgl len  aufgeste l l te  Behaup tung ,  dab  
die H y d r a n e n c e p h a l i e  ohne alle mani fes ten  S y m p t o m e  v o r k o m m e n  
kann,  be ruh t  al lerdings wohl  auf e inem Beobachtungsfehler .  Denn  alle 
in ihrem Verha l t en  e twas  genauer  beschr iebenen H y d r a n e n c e p h a l e n  
haben  - -  oft schon yon  Gebur t  an - -  eerebrale  S y m p t o m e  geboten.  
Die Durchs ieh t  der  L i t e r a t u r  hut  uns  gezeigt,  dab  be i  de r  Hydr~nenee -  
phal ie  sogar recht  charakter i s t i sche  kl inische Bi lder  vo rkommen .  

W i t  beginnen nl i t  der  Dars te l lung  der  be iden  eigenen Fg]le, f iber 
deren ana tomischen  Befund  im I.  Tell  be r i eh te t  worden ist.  Auch  in 
unseren F~l len  h a t t e  m a n  naeh  dem Verhul ten  w~hrend des Lebens  
einen so ausgedehnten  Hi rnde fek t  n ich t  e rwar te t .  Der  1. Fa l l  wurde  
in der  Un ive r s i tg t sk inde rk l in ik  in Mfinchen aufgenommen.  Ff i r  die 
f reundl iehe l )be r lassung  de r  I~rankengeschfchte  s ind wir  I-Ierrn Gehe imra t  
v. P]aundler a n d  I-Ierrn Professor  Wiskott  zu besonderem D a n k  ver-  
pf l ichte t .  Der  2. Ful l  wurde  yon uns selbst  in der  Forsehungsk l in ik  
des I n s t i t u t e s  untersucht -  

1. Fall. Annemarie Sch. (S,-l~r. 3758), geb. am 19. 11.32, gest. am 16. 1.33. 
Anamnese. GroBmutter und GroBtante an Tuberkulose gest/, GroBvater 

mfitterlicherseits an unbekannter Krankheit im Irrenhaus gest., sonst in der mfitterl. 
Familie nichts fiber kSrperliche oder geis~ige Krankheiten bekannt. Der uneheliche 
Vater, 25Jahre alt, angeblieh gesund, kfimmerte sich weder um die Mutter noch um 
das Kind. Die 22jghr. Mutter war schwgchlieh und hat einen Lungenspitzenkatarrh 
durchgemacht. Vorher keine Geburt oder Fehlgeburt. Keine venerische Infektion. 
Wghrend der ganzen Schwangerschaft h/iufige Kopfschmerzen. Im 7. Sehwanger- 
sehaftsmonat stfirzte die Mutter nach riickw/irts fiber einige Steinstufen. Ihr 
Fahrrad kam dabei auf den Leib zu liegen. Sie war nicht bewu[ltlos, hatte an- 
sehlie$end abet mehrmals Erbreehen und war nach dem Sturz fiir einige Tage 
bettl~igerig. Danach solIen die Kopfschmerzen sieh versch]immert haben. Kindes- 
bewegungen wurden yore 4. Monat an gespfirt. Die Gebnrt setzte rechtzeitig 
ein. l~aeh Angaben des behandelnden Arztes war es eine sehr fruchtwasser- 
arme Geburt. Wehendauer etwa 20 ~ Stunden, Austreibnngsperiode sehr rasch. 
Datum- und Scheidenri$, Ausgetragenes Kind. Gebm-tsgewicht 3100g. ])as 
Kind machte yon Anfang an einen sehwer gesehgdigte n Eindruek, trank weder an 
der Brust noch aus der Flasehe Und hatte asphyktische Anfglle. Bei einem solchen 
am 21.11. yon einer Sguglingsschwester beobaehteten Zustand war es zyanotiseh, 
atmete nicht und lag fast pulslos da. Erst nach Sauerstoffzufuhr und Verabfolgung 
yon Herzmittetn erholte es sieh wieder. 

Au/nahme in der UniversltStskinderklinik Miinchen (Direktor: Geheimrat 
v. P]aundler) am 23. 11.32. 

Au/nahmebe/und: Etwas untergewichtiges, sons$ aber wohl entwickeltes ldeines 
Neugeborenes. Guter Gewebsturgor, ausreiehendes Fettpolster. Universeller in- 
tensiver Ikterus der Haut ,  am stgrksten im Gesicht. Kein Ikterus der sieht- 
baren Schleimh~ute. Keine Lanugobehaarung. t~ormal geformter Schgdel 
yon 35 cm Umfang (normal 34 era). GroBe ~ontanelle 21/~ • 21/2 cm often, hat 
weiehe Rgnder, ist leieht eingesunken. 8chgdelknochennghte noch nicht ver- 
schlossen. Diirftige Augenbrauen- und Wimpernhaare. Ease und Ohren ~ul]er- 
lich o.B. ~und  und Raehenorgane o.B. Keine Lymphdrfisenschwdlung. Keine 
Struma. - -  ]~rustumfang 31,5 cm (normal 32 cm), tterz and Lungen o.B. Leib 
welch, leicht eindrfickbar, im Thoraxniveau. Leber fiberrag~ urn 1 Queffinger 
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den Rippenbogen. Milz nicht vergr613ert. :Nabelrest trocken und sauber. Pupillen 
klein, gleichweit, reagieren auf Lichteinfall. Kein Schnauzph~nomen. Masseter- 
reflex re. ~ li., Arm- und Beinreflexe seitengleich. 

Verlau]. 24. l l .  32 5mal Sonde. Temperatur 36,1 ~ und 36,2 ~ 
26.11. Ikterus wesentlich zurfiekgegangen. Zustand unver~ndert. Trinkt sehr 

sehlecht, wird ausschlie•lich mit der Sonde gefiittert. In der 2~'acht Untertempe- 
ratur yon 35,2~ Morgen 37,6 ~ Keute 2real Erbrechen. 

30. ]1. Kein Ikterus mehr. Kind neigt noch immer zu Unter~emperatur, ist 
teilnahmslos, schl~ft fast immer, muB weiter mit der Sonde gefiittert werden. 
Bei der L.P. entleert sieh xanthochromer Liquor. Normale Eiweil3- und Zucker- 
werte, auch sonst keine pathologischen Bestandteile. Liquordruck 100 ram. 

3.12. tteute frtih Temperatur von 35 ~ Das Kind trinkt fiberhaupt nicht 
mehr, sehl/~ft fast andauernd. Beim Aufwaehen verdreht es die Augen und ballt 
die F/~ustchen. Schnauzphanomen und Umklammerungsreflex negativ. Stfihle 
o.B. Sehlechte Gewichtszunahme. T~glieh mehrmals Erbrechen. 

7.12. Seit gestern pl6tzlich Temperaturanstieg. Heute 39,8 ~ Beiderseits 
paravertebral leises, sp/~rliches Knistern. Das Kind sieht sehr elend aus, trinkt 
nieht. 

10. 12. Naeh 4tagiger Temperatursteigerung heute Sturz au~ 34,9 ~ Kein 
pneumonisehes Aussehen; keine Cyanose, keine erh6hte Atemfrequenz. tl5ntgen- 
a~fnahmen der Lungen o.B. Stfihle o.B. Gewicht unbest&ndig, geht zuriick. 
Das Kind schl~ft fast andauernd. Zeitweise tonisehe Starre der Arme nnd Ballen 
der F&uste, aber kein richtiger toniseher Krampf. Sehnauzphanomen im Schlaf -~. 

]5. 12. Heute pl6tz]ich Fieberanstieg auf 40,9 ~ Lungen r6ntgenologisch o. B. 
T/igliehes Erbrechen. 

16.12. Unver/~nderter Zustand. Hohes Fieber wechselt mit tiefen Remissionen. 
Das Kind ist blM~, vSllig torpide, braucht tterzmittel. Stfihle wechselnd, teilweise 
gebunden, teilweise schleimig und zeffahren. 

24. 12. Schwer gestSrtes Allgemeinbefinden. Untertemperaturen wechseln 
mit hohen Fieberzacken ab (trotz Couveuse). ])as Kind ist dauernd im Schlaf. 
tIerzt~tigkeit mul~ mit Cardiazol unterstiitzt werden. Zunehmende tonische Starre 
der Muskulatur. Erbreehen. H/~ufiges G~hnen. Unmotiviertes Aufschreien, dabei 
mimikloses Gesieht. Nystagmus, Bradykardie. 

31.12. Groteske Temperaturschwankungen yon 30,90 bis 41,5 ~ Schlechtes, 
blasses Aussehen. In den letzten Tagen mehrmals Erbreehen. Trotzdem fast 
t/~glich kleine Gewiehtszunahmen. 

7.1.33. Immer wieder Temperatursehwankungen, die sieh jetzt zwisehen 320 
und 380 bewegen. T~tglich mehrmals Erbrechen. Nimmt aber weiter um Meine 
Werte zu. Gelblich-fahle B1/~sse, jammerliehes, verfallenes Aussehen, reduzierter 
Gewebsturgor. Blepharoeonjunctivitis. 

14. 1. Temperatursehwankungen zwischen 320 und 35 ~ Kind sieht weiter sehr 
elend aus. Stfihle in Ordnung. Fast tag]ieh mehrmals Erbrechen, nimmt dabei 
immer noch etwas an Gewicht zu. Das Kind ist torpide und somnolent. Keine 
Xr~mpfe. 3s Reflexe unver/~ndert. Schnauzph/tnomen. Hampelmann- 
ph/~nomen. 

16. 1. Ausbildung eines universellen Sklerems. Einsinken der Bulbi. Exitus 
letalis. 

Klinisehe Diagnose. Poikilothermie. Cerebraler Geburtsschaden ? Pr~nataler 
ttirnschaden ? 

Zusammen]assung. Anatomiseh  handel t  es sich u m  ein Mit~e]hirn- 
wesen mit  normal  geform~em und  normal  grol3em Sch~del; alas Mittel- 
h i rn  war ers~ yon seinem caudalen Abschni t t  abw~rts in takt .  Das 
K i n d  machte  yon Gebur t  an  einen cerebrM schwer gesch~digten Ein-  
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druek,  konn te  n icht  saugen und  n icht  sehlueken und  h a t t e  in den  ers ten  
Tagen anfal]sweise uuf t re tende  ~pnoische Zustgnde.  I n  der  2. Lebens-  
woehe s te l l ten  sich sehr eigengrt ige schwere StSrungen der  Temperg tur -  
regula t ion  ein, die bis  zum Tode das  S y m p t o m e n b i l d  beher r sch ten :  
t ro tz  Couveuse wechsel ten Un te r t empe r~ tu r en  his zu 30,9 ~ mi t  hyper -  
pyre t i sehen  Zgeken bis  zu 41,5 ~ und zw~r ganz unabh~ngig  yon e inem 
Wechsel  der  Aul~entemper~tur .  Es bes t~nden  auch StSrungen der  Schl~f- 
W~eh-Regul~ t ion  und des Kreis laufes .  Das  KSrpergewich t  bl ieb ziemlich 
kons tan t .  Der  Liquor  s t and  n ieht  un t e r  e rhShtem D r u c k  und  war  
x a n t h o e h r o m  gefi~rbt. Von der  3. Lebenswoehe an entwicke] te  sich eine 
zunehmende  tonische St~rre der  Muskul~tur .  Fe rne r  bes t anden  ~qyst~g- 
mus, hgufiges G~hnen, unmot iv ie r t e s  ge]lendes Aufschreien be i  mimik-  
]osem G'esiehtsausdruCk, t~gliches Erbrechen  und  Bradykurd ie .  U n t e r  
zunehmender  Verschlechterung des Al lgemeinzus t~ndes  und  un te r  
Ausbi ldung  eines universel len Sklerems k~m das  K i n d  schliei~lich im 
Al t e r  yon 9 Woehen  ad  exi tum.  

2. Fall. Giselu It.  (S.-N r. i07/39), geb. 17. 4. 38, gest. 8. 4. 39. 
Anamnese. Mutter leieht debil, hutte als Kind ,,Kopf- und Zahnkrampfe". Die 

Luesreaktionen im Blur sind positiv; Zeitpunkt der Infektion nicht bekannt. 1Woche 
vor der Geburt stfirzte die Mutter hin und fiel uuf den Leib, sonst normaler Verlauf 
der Sehwangersehuft. - -  8 Gesehwister der Mutter in den ersten beiden Lebens- 
juhren gest. Grol]vuter mfitterlicherseits leiehtsinnig.,, halt]os. Tante mfitterl. 
sehr nervSs. - -  Der uneheliche/Vuter soll gesund sein. Uber die vgterliche Familie 
nichts bekannt. 

Erstes Kind. Geburt in  SChgdellage, rechtzeitig, ohne Komplikationen. K6rper- 
lgnge bei der Geburt 49 em,i Kopfumfang 33 em. Anfangs normale Entwiekhng. 
Keine ukuten Krankheiten. Bei Vorstellung in der S~uglingsfiirsorgestelle am 
L 6. 38 keine Auftglligkeiten. Am 15. 6. 38 guBerte der Arzt zum ersten Male den 
Verdacht auf einen beginnenden ~ydrocephulus. Am 18.7.38 bereits deutliehe 
Vergr6]erung des Kopfes (47,5 cm). Kopfum~ang mit 7 Monaten 52 era, mit 
9 Monuten 58 cm. Im November 1938 Auftreten von Krampferseheinungen und 
h~ufigem Erbreehen. Naeh VentrikelpUnktionen vorfibergehende Besserung. 
Seit Dezember 1938 allmghliche Verschlechterung des kSrperlichen Zustandes und 
nach Beobachtung der Mutter ~uehlassen der psychisehen Leistungen. Das Kind 
soll apathisch dagelegen haben, wi~hrend es frfiher sehon gel~ehelt und nach vor- 
gehaltenen Gegenst~nden gegriften haben soll. Nach Ansieht der Mutter konnte 
das Kind kaum mehr sehen, reagierte abet a11f I-ISrreize. 

Au/nahme in der Nervenklinik des Kaiser Wilhelm.Institutes ]i~r Hirn/orschung 
in Berlin-Bueh am 28. 2. 39. 

Au]nahmebe]und. 10 Monate altes, kSrperlich unterentwickeltes, rachitisc~es 
Kind in m~l~igem A.Z. Inhere Organe o.B. Sch~delumfang 60 cm. Stark hervor- 
tretende Seh~delvenen. Grol]e Fontanelle welt often und stark gespannt, klaffende 
Sch~deln&hte, weiche, ballotierende Knochen. Beim Beklopfen des Schiidels keine 
Abwehr, keine Schmerz~ul]erung. Bulbi heruntergedr~ngt und so extrem nach 
unten gedreht, dab die Pupi!len hinter dem Unterlid verschwinden (1)h~nomen der 
untergehenden Sonne). Lider meist gesenkt, aber keine Ptosis. tIebung der Bulbi 
nicht fiber die ttorizontale, sonst Augenbewegungen ~rei. Hin und wieder unregel- 
m~itige nystuktische Zuckungen. Pupillen mittelweit, rund, re. ~ li. Lichtreaktion 
positiv. 1N~ch dem uugen~rztlichen Befund yon Dr. Weber l%pillen sehneewei~, 
Pfefter- und Salzhintergrund. Ubrige Hirnnerven o. B. 
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Angedeutete opisthotonische I-IMtung. Starke Vermehrung der Muskelspannung 
in den Extremitgten. Arme meist leicht abduziert, Vorderarm gegen den Oberarm 
reehtwinkelig angebeugt, Itgnde zur Faust gebMlt und im Handgelenk leicht 
dorsalflektiert. Beine in extremer Streckhaltung, Spitzful3stellung bds., starker 
Adduetorenspasmus mit [Jberkreuzen der Beine (Abb. 1). Armreflexe gesteigert 
seitengleich. B.D.R. nicht sieher ausl6sbar. P.S.R. sta.rk gesteigert, seitengleich, 
bds. yon der ganzen Tibiakante auszul6sen. A.S.R. gesteigert. Babinski rechts 
deutlieh positiV, links angedeutet. Chvostek negativ. Peronaeus negativ. Sehr 
lebhafte und lange anhMtende Dermographie. Akroeyanose. 

R6ntgenologiseh lassen sieh an der Wirbels/iule weder eine Spina bifida noch 
andere Ver~nderungen, insbesondere luiseher Natur, feststellen. Aueh R6hren- 
knoehen r6ntgenologiseh o.B. Luesspezffische Reaktionen (aueh nach Provo- 
kation mit ~Neosalvarsan) in Blut und Liquor negativ. Lumballiquor klar, farblos. 

Abb. 1. Fall 2. ttydranencephalie mit sekund~rer SchfidelvergrSl3erung. 

Pandy + + ,  Gesamteiweil3 52 mg-%. Zellzahl 7/3. Naeh dem Ventrikulogramm 
wird eine extreme Ausweitung der Ventrikel mit hochgradiger Auswalzung und 
Versehm/~lerung des Itirnmantels angenommen. Die Jodnatriumprobe zeigt einen 
Verschlug im Ventrikelsystem und eine Verz6gerung der Resorption an. 

Motorik. Der Kopf kann wegen seines Gewichtes nieht angehoben, sondern 
nur auf der Unterlage etwas hin- und herbewegt werden. Greifbewegungen oder 
andere willkiirliche Bewegungen werden niemals beobachtet. Itaufig einsebiel3ende 
Streckspasmen in Armen und Beinen. Muskeltonus abet auch in den Intervallen 
stark erh6ht. IIi~ufig unwillkiirliche Bewegungen in der circumoralen and der 
Kaumuskulatur, an denen auch die Zunge teilnimmt, die am ehesten Ms chorei- 
forme tIyperkinesien zu bezeiehnen sind. Dabei werden schmatzende und schnM- 
zende Laute ausgestol3en. Zunahme der Streckspasmen und der hyperkinetischen 
Erscheinungen im Gesicht bei Ansteigen des Schitdelinnendruckes, Nachlassen 
nach entlastenden Ventrikelpunktionen. Saugen und Sehlueken mitunter dutch die 
unwillktirlichen Bewegungen voriibergehend behindert, sonst abet in Ordnung. 

Mimik. Obgleich der untere Tell des Gesichtes durchaus wohlgeformt ist, ist 
es dureh die Verdri~ngung der Bulbi und die ungeheure VergrSl3erung des Sch/~dels, 
die den oberen Tell des Gesichtes flaeh und breit erseheinen l~tBt, stark entstellt. 
Gesichtsausdruek manehmal etwas leidend, meist aber start und unbeweglich, 
niemMs 1/~chelnd. 

Weinen und Sehreien mit normMer Stimme. 
Sinne@~nktionen. IDle Prfifung der Seh]dihigkeit ist dureh die Stellung der Bulbi 

ersehwert. Das Kind ist anfangs nicht vOllig blind, es fixiert das Lieht einer Taschen- 
lampe und folgt bei seitliehen Bewegungen der Lampe sogar mit einer leichten 
Kopf- und Augenwendung. Andere Gegenst/~nde werden nicht fixiert. Sp/~ter 
iirfolge der Apathie Sehf/~higkeit nieht mehr zu untersuehen. Auf GehSrmize erfolgt 
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stets eine Reaktion: Zusammenschrecken bei lauten Ger/~uschen, Zuwendung bei 
leisen, angenehmeren Ger~uschen. Beim Schreien 1/~Bt sieh das Kind durch das 
Klingen einer Glocke beruhigen. - -  Geruch und Gesehmack k6nnen bei dem sehwer- 
kra~ken Kinde nicht untersueht werden. 

Sehmerz- und Beriihrungsreize werden wahrgenommen. Dureh Streicheln der 
H~nde last sieh das Kind beim Sehreien beruhigen, was aueh die Mutter frfiher 
sehon beobachtet Mtte. Auf Nadelstiehe, Blutentnahmen, Punktionen usw. 
reagiert das Kind mit Geschrei. 

Vegetative ~unktionen. Weehsel yon Schla] and Wachen wie bei einem normalen 
S~ugl ing . -  KSrpertempe~utur meist etwas erh6ht (urn 38~ ohne dab sich daffir eine 
andere als eine zentrale Ursache ermitteln 1/~I3t. Sp/~ter bei rectaler Messung ge- 
legentlich Untertemperaturen. Niedrigste Messung 35,2 ~ - -  Nahrungsaufnahme 
ausreiehend, S~uhl- und Urinentleerung normal. Fast keine _~nderung des I{6rper- 
gewiehtes w/~hrend der klinischen Beobachtung. - -  ~egelmdiflige Atmung. Stark 
wechselnde Pulsfrequenz, sonst keine St5rungen des Kreislau/es. Systolischer 
Blutdruck 115 mm Hg. 

Allgemeines Verhalten. Das Verhalten erinnert anfangs vielfach an das eines 
ganz jungen Siuglings. Jedoeh ist die Vitalit~t des schon in sehwerkrankem Zu- 
stande einge]ieferten Kindes stark herabgesetzt. Es liegt apathisch da und schreit 
weder, wenn die Stunde 'der Mahlzeit kommt, noch wenn es eingen/il3t hat. Es 
trinkt, wenn ibm die Flasche ge~icht wird. Aber keine freudige Affekt/~uBerung, 
wenn die Flasche kommt, und keine Abwehr, wenn die Flasche fortgenommen wird. 
Es schreit fiberhaupt sehr wenig, meist nur dann, wenn an ihm irgendwelche Mani- 
pulationen vorgenommen werden. 

Verlau/. 6.3.39: Ausreichende • kein Erbrechen. Bei der 
Lumbalpunktion entleeren sich nur wenige Tropfen klaren, ~arblosen Liquors. 
Naeh der Punktion vm'iibergehend B1/~sse, Pulsverlangsamung, Erbrechen. - -  
8.3.39 Heute Ventrikulographie. - -  10. 3. 39 Kind ist sehr matt, Temperatur 38,3 ~ 
M~iBige Gewichtsabnahme. l~ach der Luftfiillung nochmalige Veutrikelpunktion 
zur Druckentlastung. - -  14. 3. 39: Welter leichte Gewichtsabnahme. Intrakranielle 
Druckerscheinungen gebessert. Abendtemperatur fiber 38 ~ Innere Organe o. B. - -  
27.3.39: Zunehmende intrakranielle Druckerscheinungen. Voriibergehende Besse- 
rung nach Punktionen. Meist erh6hte Abendtemperatur. Verschlechterung des 
Allgemeinzustandes, zunehmende Apathie. - -  30. 3.39: Gestern und heute rectale 
Temperamr yon 35,2 ~ Zustand verschlechter?G sich wei~er. - -  8.4. 39: In den 
letzten Tagen livide Gesichtsfarbe, sehr schneller, weicher Pule, weitere Versehlechteo 
rung des Allgemeinzustandes, Heute pt6tzlich Exitus.ztetalis (Ateml/~hmung). 

Klinisehe Diagnose. Hydrocephalus internus occlusus mit hochgradiger Aus- 
weitung der Ventrikel (luische J~tiologie ?). 

Zusammen]assung. D i e s e s  hydraneneepha]e  Lebewesen h ~  mi~ 
einer Lebensdauer  yon 12 Monaten  nn t e r  den bisher b e k a n n t e n  Fal len  
das hSehste Lebensa]ter  erreich~. W e n n  man  nach der Nomenkla~ur  
yon Magnus die Bezeiehnung nach dem obersten i n t ak t en  Hirn te i l  
w/~hlt, so k a n n  man  yon einem Pal l idumwesen sprechen, das aufterdem 
noch fiber ein schwer defektes Str ia tum,  fiber den grSgten Tell des 
Occipitalhirns und  fiber einige basale temporale Windungsres te  ver- 
ffigte. Die Anfangsentwieklung sell naeh den Angaben  der - -  allerdings 
etwas beschr/ inkten - -  Angeh5rigen normal  gewesen sein. Veto 3. Le- 
bensmonat  an fiel eine zunehmende  VergrSf3erung des Sch/~delumfanges 
auf. Das K i n d  blieb in der geistigen Entwick lung  zurfiek; es reagierte 
zwar auf optisehe, akustische und  sensible l~eize, es 1/~ehel~e aber nicht ,  
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schrie nicht, wenn es hungrig war oder ehugen~Jl~t hatte, und zeigte keinerlei 
spontane Regungen. Bei der ]~in]ieferung im Alter yon 1, a 5_%onaten 
befsnd sich dss Kind bereits in sehwerkrankem Zustsnde, hstte einen 
stark vergrSl3erten Sch~del und schwere intrakrsnielle Druckersehei- 
nungen. Die willkfirliche Bewegungsf~higkeit war aufgehoben, der 
Muske]tonus war stark erhSht, die Reflexe waren gesteigert. Es be- 
standen einschie~ende Spssmen und chorefforme Zuckungen der Ge- 
sichtsmuskulstur, an denen such die Zunge teilnahm. Hin und wieder 
zeigten sich leichte Unter- und Ubertempersturen, ffir die sich eine 
periphere Ursache nicht auffinden ]iel~. Das Kind ging schlieltlich unter 
zunehmenden Hirndruckerscheinungen zugrunde. (Bei der Sektion land 
sich eiu entzfindlicher Verschlul~ des Foramen Monroi und eine Ein 
k]emmung der Tonsillen.) 

Klinische Symptomenbilder bei der Hydranencephalie. 
Die beiden Hydrsnencephslen unterscheiden sich in ihrer Lebens- 

dauer, in ihrer Vitalit~tt und in allen ihren Lebensaugerungen erheblich 
voneinander. Es sind groghirnlose Wesen mit einem ganz verschiedenen 
Leistungsniveau, was der verschieden groBen Ausdehnung des Hirn- 
defektes entspricht. Ziehen wit zum Vergleich die racist recht dfirftigen 
Mitteilungen fiber das klinische Verhalten aus der Literatur heran, die 
in 17 l~i~llen vorliegen, so lassen sich hier ganz grob zwei verschiedene 
Gruppen unterscheiden, die weitgehend unseren beiden F~llen ent- 
spreehen. Die erste Gruppe betrifft I-Iydrsnencephale mit einem besonders 
ausgedehnten Hirndefekt, der sich meist such auf die Stammganglien 
erstreckt. Die Vitalitgt ist bei diesen Kindern in der Regel yon Anfang 
an stark herabgesetzt. Nicht selten sind Snug- und SehluckstSrungen 
nnd asphyktische Anf~lle. Meist stehen vegetative RegulationsstSrungen 
im Vordergrunde des Symptomenbildes: St6rungen der Thermoregu- 
lation, des Schlaf-Wachrhythmus, zentrale StSrungen yon Atmnng, 
Kreislauf und Blutbildung u. a.m. Anch galtungs- und Bewegungs- 
stSrungen, insbesondere Znnahme des Muskeltonus, sind bei vielen 
F~]len beobachtet worden. Der Sch~delumfang ist meist normal oder 
sogar verkleinert, nur selten vergr5Bert. Zu dieser Gruppe rechnen wir 
die F~lle yon Klebs, Grawitz, Zappert und Hitschmann, Durante, Ilberg, 
Kluge, Spielmeyer, Pagel, Langer sowie die beiden Beobachtungen yon 
Elo und Otila. Die Hydrsnencephalen dieser Gruppe gehen meis~ kurz 
nach der Geburt und in der l~egel spgtestens bis zum Ende des ersten 
Lebensmonats zugrtmde. Eine Ausnahme machen die Beobachtungen 
yon Langer und unser hydrsnencephales Mittelhirnwesen, die bis in den 
3. iVIonat hinein am Leben blieben. 

Bei den ttydranencephalen der zweiten Gruppe sind makroskopisch 
stets Reste der Stsmmganglien und, soweit histologisehe Untersuehungen 
angcstellt wurden, such der 3. Ventrikel und der Hypothalamus auf- 
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gefnnden women. Die Lebensdaner betr~gt meist mehrere Monate. 
Anfangs waren die Vertreter dieser Gruppe oft so wenig auff~llig, dab 
sie nicht selten zun~chst ffir ganz normal entwiekelte Sguglinge gehalten 
wurden. Erst naeh einiger Zeit fiel das Ausbleiben der psyehisehen 
Entwicklung auf, auBerdem stellten sich nach einigen ~onaten fast ans- 
nahmslos zunehmende StSrungen der Motorik wie L~hmungen und Kr~mpf- 
erseheinnngen, sowie eine Vermehrung der Muskelspannung ein. UngewShn- 
lich sind die beiden yon Henoch mitgeteilten Beobaehtungen, bei denen 
nieht die geringsten mot.orischen Ausfalls- oder Reizerscheinungen bestan- 
den haben sollen. Au[~er diesen beiden F~llen und unserem Full 2 geh6ren 
zu dieser Gruppe die yon Cruveilhier beschriebene makrocephale Form 
tier I~Iydranenceph~lie nnd die yon Oberndorfer und Kobdt mitgeteilten 
Beobachtungen. Bei allen I-Iydraneneephalen, die das erste Lebens- 
vierteljahr fiberlebten, wurde ausnahmslos eine SchgdelvergrSl~erung 
festgestellt nnd daraufhin die klinische Diagnose auf ,,Hydrocephalus 
internus" gestellt. In unserem Falle erkl~rte sieh der sekundgre Hydro- 
cephalus oder besser die intrakranielle Liquorstanung - -  infolge des 
Fehlens yon Ventrikeln kann man yon I-Iydrocephalus eigentlich nicht 
spreehen - -  dureh einen entzfindliehen Versehlul~ des Foramen Monroi 
bei erhaltenem Plexus. In den anderen F~llen ]iegen entsprechende 
anatomisehe Befunde nicht vor. Leider sind die klinisehen und anatomi- 
sehen Mitteiinngen, die sich tiber diese F~lle in der Literatur finden, 
durchweg sehr diirftig und reiehen nicht aus, um Hirndefekt und Sym- 
ptomenbild einander gegeniiberzustellen. 

ErschSpfende hirnpathologische Untersuehungen sind auch in unseren 
beiden Fgllen nieht durehgeffihrt worden. Immerhin verffigen wir 
fiber so eingehende klinische Unterl~gen, dab eine Analyse des Sym- 
ptomenbildes, ein Vergleieh mit den Leistungen anderer Aneneeph~ler 
nnd sehliel~lieh auch die Gegeniiberstellung yon klinischem nnd anato- 
mischem Befund mSglieh ist. 

Bevor wir auf die einzelnen Symptome eingehen, soll noch auf die 
hirnphysiologisehen Besonderheiten dieser Form der Grol~hirnlosigkeit 
hingewiesen werden. Sie ist immer die Folge eines vorgeburtliehen, 
meist in die zweite I-Iglfte der Embryonalzeit fallenden Destruktions- 
prozesses, der in der Regel zum Zeitpunkt der Geburt sehon abgesehlossen 
ist. Der in vielen Fgllen beobaehteten Progredienz der klinischen Er- 
scheinungen kann als0 nieht ein Fortschreiten des anatomisch naehweis- 
baren Xrankheitspr0zesses zugrunde liegen. Hinsichtlich der zeitlichen 
Determination des Hirndefektes nimmt die t{ydraneneephalie eine Mittel- 
stellung ein zwischen den geburtstraumatischen und postnatalen Hirn- 
sch~den einerseits und den Mil3bildungen, die wie z. B. das Gampersche 
Mittelhirnwesen, in friihester Embryon~lzeit entstanden sind, andererseits. 
Gamper hut das Problem der zeitliehen Determination desHirndefektes nnd 
des Leistungsnmf~nges menschlieher Hirnstammwesen eingehend erSI tert. 
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Er f/ihrte die funktionelle Uber- 
legenheit seines Mittelhirnwesens 
gegeniiber anderen AnencephMen 
mit einem gr6Beren Hirnrest darauf 
zurtick, dM] sich in seinem FMle 
ein spinM-mesencephMes System 
unbeeinflul]t yon hSheren Verb~n- 
den eigengesetzlich entwickelt babe, 
w~hrend es in den anderen F~llen 
zu einer n~chtr/~glichen Unter- 
breChung bereits geschaffener tek- 
tonischer und funktioneller Ver- 
b~nde gekommen sei. Auf diese 
Frage soil an ~nderer Stelle noch 
eir~gegangen ~verden. 

St~rungen der W/irmeregulation. 
Das hervors~echendste klinische 

Syu~ptom. bei unserem hydranenee- 
phMen Mittelhirnwesen (FM1 1) w~r 
die groteske StSrung der Temperatur- 
regulation, die in ~hnlicher Weise 
nur noch bei dem hydr~nencephMen 
Lebewesen Langers beobachtet wor- 
den ist. Wegen der grunds~tzlichen 
Bedeutung unserer Beobuchtung 
ffir die Fr~gen der zentrMen W~Lr- 
meregulution soll auf dieses Sym- 
ptom n~her eingegangen werden. 

Abb, 2 zeigt die Temper~turkurve, 
die die Zeit vom 5. Lebenstage bis zum 
Tode umfM3t. Das Kind wurde in der 
Couveuse gehalten. Aus dem Kmnken- 
blatt is~ zw~r nicht ersichtlich, warm 
es in die Couveuse kam. Aber m~n 
k~nn wohl annehmen, dab davon sp~- 
testens am Ende der 1. Lebenswoche 
nach dem ersten st/~rkeren Absinken 
der K6rpertemperatur Gebrauch ge- 
mueht wurde. In den vorangehenden 
Tagen bestand bei Mlen Messungen eine 
gleichbleibende, nur leich~ erniedrigte 
Temperatur yon 36,1 ~ und 36,2 ~ Auf 
die Untertemper~tur yon 35,20 am 
7. Lebensbage fotgte eine leiehte 
Temperaturerh6hung auf 37,8 ~ In der 
n/~chsten Zei~ wurden mKBige Tempera- 
tursehwankungen bei st~ndiger Neigung 
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zu Untertemperaturen festgestellt. Am Ende der 3. Lebenswoche traten pl6tzlich 
Temperatursteigerungen von fast 400 auf, die unter geringen Schwankungen einige 
Tage hindurch anhielten. 3Nach einem mehrt~gigen, durch Untertemperaturen 
gekennzeichneten Intervall wurde yon der g. bis zur 7. Lebenswovhe ein stlindiger 
Wechsd von extrem crniedrigten und stark erh6hten Temperaturwerten beobachtet. 
Die h6chste Messung betrug 41,5 ~ die niedrigste 30,9 ~ Einmal kam es innerhalb 
24 Stunden zu r Temperaturdi]/erenz yon 9 ~ In, der letzten Lebenswoehe 
bestand durchweg eine Hypothermie, die fnicht fiber 360 hinausging. Aber aueh 
w~hrend dieser letzten Periode waren noch recht auff~lllge Temperaturschwankungen 
zu verzeichnen. 

Wie man aus dem Krankenbla t t  der Miinchener Universit~tskinder- 
klinik ersehen kann, wurden d urch wiederholte sorgf~ltige Untersuchungen 

�9 alle peripheren Ursachen fiir die Temperaturabweichungen ausgeschlossen, 
so dab schon deshalb eine zentrale RegulatiohsstSrung vermute t  wurde. 
Das Kind bot auBerdem auch eine Reihe yon ]~rscheinungen, die yon 
Foerster als charakterist ische Begleitsymptome der zentralen Hyper-  
thermie angesehen werclen; es zeigte keine erhShte Puls- und At~m- 
frequenz und hat te  stets eine auffallend blasse t tautfarbe.  Von SchweiB- 
ausbrfichen, wie man  s ie  normalerweise bei derartigen Temperatur-  
stiirzen erwarten miiBte, ist ebenfalls nichts vermerkt.  D i e  I taut -  
temperatur ,  die nach den Beobachtungen ,con KroU bei zentralem Fieber 
zuriickbleibt, w/~hrend Haut -  und Innentemperatur  bei gewShnlichem 
~ieber ann~hernd parallel a11steigen, ist in unserem Falle nicht gemessen 
worden. Bei der immer wieder hervorgehobenen Bl~sse der ~Iaut kann 
man aber vermuten, dab eine wesentliche ErhShung der Haut tempera tu r  
nicht bestanden hat. Alle diese Erseheinungen deuten darauf hin, dab 
im Stadium der Hyperthermie entsprechend den Beobachtungen yon 
.Foerster bei zentralem Fieber die W~rmeabgabe gestSrt war. Uber die 
W~rmebildung kann man ohne Stoffwechse!untersuchungen nichts aus- 
sagen. Die vollkommen regellose Temperaturkurve li~Bt weder irgend- 
einen Tagesrhythmus noch einen Zusammenhang zwischen KSrper-  
tempera tur  und Nahrungsaufnahme oder Schlaf erkennen. Die Beein- 
fluBbarkeit durch die AuBentemperatur kann nur minimal gewesen sein, 
da  c~ie Temloeraturwerte die gleichbleibende AuBentemperatur bald weir 
fiberschritten, bald tier d~runter lagen. Nur der auf die Hypothermie 
Yolgende Temperaturanstieg am 7. Tage ist vielleicht auf die erhShte 
W~rmezufuhr in der Couveuse zu beziehen. 

In dem oben besehriebenen Falle yon Zanger, dessen interessante Temperatur- 
kurve wir bier ebenfalls abbilden (Abb. 3),'wurde sehon am 1. Lebenstage mit den 
Messungen begbnnen. Genau so wie in unserem Falle war die Temperatur in der 
]. Woche kaum erniedrigt und ziemlieh gleichbleibend. Am 8. Tage trat erstmalig 
eine Untertemperatur yon 32,2 ~ auf. ])as Kind wurde daraufhin in die Couveuse 
gelegt und zeigte danaeh einen Temperaturanstieg auf fast 39 ~ Auf eine Periode 
ann~hernd normaler Temperaturwerte folgte /ihnlich wie in unserem Falle ein 
mehrere Wochen hindhreh anhaltendes Stadium starker Temperaturschwankungen, 
die allerdings nieht ganz so ausgepragt waren wie in unserem ~alle. Zuerst herrsehten 
die tTbertemperaturen vor, sp/iter wurden immer tl~ufigere and niedrigere Unter- 
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temperaturen festgestellt. Aueh bei der Beobachtung yon Langer war die BeeinfluB- 
barkeit durch die AuBentemperatur recht begrenz~, abet doch viel ausgesprochener 
als in unserem Falle. Anfangs konnte die Temperatur mit Wgrmebtigel und 
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Urin: tr~b muer Mar Mar 

Abb. 3. Pa~ho]ogische Temperaturkurve bei Lange~s Fall yon Hydranencephaiie. 
(Z. ~:J~derhei]k. ~ [1919]). 

Wgrmeflaschen auf annghernd normalen Werten gehalten werden; kurz dauernde 
Entfernung des Wgrmebiigels ffihrte sofort zum Temperaturabfall. Auf die Dauer 
liel3 sieh aber auch dutch die stgndige Benutzung des Wgrmebiigels keine 3/lone- 
thermie erzielen. Selbst heil]e Bgder yon 420 h~tten eine nur unwesentliche Tempe- 
raturerhShung zur Folge. Aueh in diesem Falle wurde - -  noeh bevor die sehwere 
Angmie in Erscheinung trot - -  die auffallende Blgsse der tIaut hervorgehoben. 
Im Gegensatz zu unserer Beobachtung ]ieB sieh in dem Falle yon Zanger ein 
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gewisser Tagesrhythmus mit morgendliehem Temperaturanstieg und ziemlich regel- 
m~ltigem Temperaturabfall in den Nachmittagsstunden feststellem Beide I~inder 
hatten hiufiges Erbrechen, das in unserem F~lle gleie]0zeitig mit deln Manifest- 
werden der W~rmeregulationsst6rung und in La~gers F~lle regelmfigig dann auf- 
trat,  wenn ein Temperaturniveau yon 37 o erreicht war. Langer vertrat deshalb 
die Ansicht, dab der Organismus sieh bereits auf ein niedrigeres Tempera*urniveau 
eingestellt h/~tte und deshalb sehon auf diese Erh6hung mit Fiebersylnptomen 
reagierte. Wir hatten es fftr wahrseheinlieher, dab das Er~preehen ebeuso wie die ~ 
Temperaturregulationsst6rung und in unserem Falle aueh die Bradykardie zentral 
bedingt w~ren. 

Bei  dem hydranencepha l en  K i n d e  Langers waren  ma kroskop i s e h  
noch Zwischenhirnres te  zu sehen. D a  der  H i rn re s t  aber  makroskop i seh  
nur  ungenau  und  his tologisch gar  n ieht  besehr ieben ist,  lfi.lit sieh dieser 
symptomato log i sch  i iberaus  in te ressante  Fa l l  ftir lokal i sa tor ische  F ragen  
n icht  verwerten.  DaB bei  unserem hydranencepha l en  Mit te lhi rnwesen,  
dessen Zw/sehenhirn  volls tgt tdig fehlte,  das  normale  W/~rmeregula t ions-  
verm6gen  anfs  schwers te  gestSrt  war,  en t sp r ieh t  durehaus  unseren  
Vors te l lungen yon dem anatomischen Substrat der zentralen Steuerung des 
Wdrmehaushaltes, denen gierexperhnentel le  Ergebnisse  und  t l eobach-  
t ungen  aus  der  menschl ichen Pa tho log ie  zugrunde  liegen. 

Die grundlegenden Experimente yon Ott, Isenschmid und X~:et~t, ]senach_mid 
und Schnitzler und Leschke, die sparer yon anderer Seite best/ttigt und erggnzt 
wurden, haben uns gelehrt, dab beim Tier im Zwisehenhir n, und zwar im Tuber- 
gebiet, eine Zentralstelle Nr  die W~Lrmeregulation liegt. Wurde nur das Vorderhirn 

�9 einsehlieBlieh des Streifenhfigels abgetrennt, so konnten die Tiere in normaler Weise 
die K6rpertemperatnr regulieren. Bei Abtrennung de~ Zwisehenhirns oder bei 
mnsehriebener Aussehaltung des Tuber einereum war dagegen das Temperatur- 
regulationsverm6gen aufgehoben. Die K6rpertemperatur blieb nut bei bestimmter 
tI6he tier Augenternperatur normal und folgte ziemlieh pgr~llel jeder Xndeiung 
der Augentemperatur. Die Fiitterung Iiihrte zu einem Temperaturanstieg um meh- 
rere Grade. Leschke konnte zeigen, dab bei Kaninehen, die dutch den Zwisehenhirli- 
stieh (Aussehaltung der gegio subthalamiea) ihres Wgrmeregulationsve~m6gens 
beraubt waren, die Fghigkeit, auf fiebererregende Reize mit Temperatursteigertmg 
zu reagieren, ebenfalls aufgehoben war. Aueh eine Reihe yon Beobaehtungen aus 
der mensehliehen Pathologie weisen auf die Bedeutung des ttypoghalamus fiir 
die t{egulation tier K6rpertemperetur him Bekannt ist z. B. die zentrale tlyper- 
thermie bei V~rletzungen (Marx), Tumoren oder anderen Krankheitsprozessen im 
Bereiehe des Hypothalamus, bei Blutungen in  den 3. Ventrikel, bei hoehgradigem 
1-Iydroeephalus internus mig Auswalzung des Bodens des 3. Ventrikels und die 
voriibergehende postdperative Hyperthermie naeh Eingriffen in der Infundibular- 
gegend. Far  die genauere Lokalis~tion der thermoregulatorisehen Gebiete sind 
die Beobaehtungen kleiner, umsehriebener Herde besonders wie~tig. Gc~gd ~and 
bei  einem an anfallsweise auftretenden Fieberanstiegen leidenden I{ranken mit 
multipler Sklerose einen Herd in der Gegend des Nucleus paraventrie~laris, der 
sowohl die Zellen des Kerns als aueh das HSMengrau sehwer geseh~digt hatte. 
Bei einem andereia Kranken mit zentraler Hyperthermie sah Gagel eine kleine ein- 
seitige Careinommetastase, die die Tuberkerne vollkommen, den Nucleus pars- 
ventrieularis und supraoptieus, sowie das zentrale H6hlengrau }eilweise zerst6rt 
hatte. Diese und andere Beobaehtungenlassen abet heute noch keine Entseheidtmg 
darfiber zu, an we]che Kerngebiete innerhalb des ltypothalamus beim Menschen 
die ~armeregulation gebunden isl~. Fiir die Annatgne eines parasympathisehen 
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K~hlzentrums im oralen Absehnitt und eines sympathisellen IteizzentlUmS im 
eaudMen Absehnitt des HypothMamus haben sieh bisher keine stiehhaltigen 
Beweise erbringen lassen. Die physiologisehen, anatomisehen und klinisehen Er- 
fahrungen sl0r~eehen dafiir, dab nieht nur eine besgimmte Zellgmpl~e, sondern eine 
ganze Reihe yon Kerngebieten; die untereinander in Yerbindung stehen, die Er- 
h~ltung der normMen KSrpertemperatur gewiihrleisten (Gagel, KarNlus, Spiegel, 
Thauer). 

Die tierexperimentellen Ergebnisse und die- in  der mensehlichen 
Pathologie gesammelten Erfahrungen lassen keinen Zweifel daran, 
dab der ventrikelnahe H3TothMamus f/Jr die l~egul~'tion der XSrper- 
temperatur yon tiberwiegender Bedeutung ist. Jedoeh ist die ,,klassisehe" 
Lehre yon .einem nnersetzlichen , ,Wgrmezentrum" im Zwischenhirn, 
naeh dessen AussehMtung poikilothermie eintreten sell, dureh eine Reihe 
neuer Beobaehtunge~ in den Ietzten Jahren,ersehfi t tert  worden. Die 
Zusammenhgnge seheinen wesentlieh komplizigrter zu, sein als man 
friiher angenommen hat. AusschMtungs- nnd Durchsehneidungsver- 
suehe bei Tieren haben gezeigt, do~i3 nach Zers~Srung des Zwisehenhirns 
nieht jede Wgrmeregu]ation aufgehoben is t .  So vermiBten Glaubach 
und Pick, im Tierversueh die J:[ypothermie naeh Zwi;chenhirnabtren- 
nung, wenn die Tiere mit Thyroxin vorbehandelt waren. Sic schlossen 
daraus auf die Anregung untergeordnet, er Zentren dutch das Th3a~oxin. 
Besonders udehtig fiir alas Problem der Ausgleichsmsglichkeiten des 
Organismus bei Fehlen tier hypothMalnisehen Zentren sind die Unter- 
suehungen yon Thauer und Peters, denen es gelang, Kaninehen nach 
vSlliger Durchtrennung des HypothMamus bis zu 6 Wochen am Leben 
zu erhMten und w~hrend dieser Zeit eine genaue Priifnng der ,Tempe- 
raturregulat~on vorzunehmen. Unmittelbar naeh der Operation wurden 
gypothermie,  Hypertherlnie oder ein b u n t e r  Wechsel zwischen iiber- 
und unternormalen Temperatnren beobaehtet. Auf diese erste post- 
operative Phase fo]gte ein Stadium eindeutiger Thermo]abilit~t nach 
beiden Riehtungen. Diese wurde sehlief~lieh bei ausreiehender Lebens- 
dauer der Tiere yon einem Stadium kontinuierlieher Be sserung des 
RegulationsvermSgens gegen Abkfihlung und Erhitzung abgelSst. Noch 
iiberzengender waren die ]Resultate, wenn der I-]ypothalamus nicht 
durch einen einzigen Schnitt, sondern M]mghlieh im Laufe mehrerer 
Woehen dutch einen herumgeseh]ungenen ~aden durehtrennt wurde. 
In-diesen ~g]len sah man vie] geringere postoperative StSrungen nnd 
eine vie] rasehere Besserung des W'~rmeregulationsvermSgens. N a e h  
vS]liger Exstirpation yon GroB- und Zwischenhirn gelang es ]eider nicht, 
die Tiere ]~ngere Zeit am Leben zu erhMten. Soviel ]ieg sich aber sehon 
der kurzen ]~eobaehtnng in den ers~en Tagen na.ch der Operation ent- 
nehmen, dab auch bei diesen Tieren das WgrmeregulationsvermSgen 
nicht vo]lstgndig aufgehoben war: In neuerer Zeit haben ferner t~anson, 
.Fisher nnd Ingrain beim Allen und Keller bei der Katze zeigen kSnnen, 
dab aueh hier bei Abtragung des HypothMamus die Temperaturregulation 
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nicht ~r verloren geht und dal~ die Tiere auf die Dauer keineswegs 
poikilotherm werden. Auch Bustamante yore hiesigen Institut, der 
kfirzhch fiber die Leistungen des Hypothalamus beim Kaninchen be- 
richtete, schheltt sich der yon Thauer vertretenen Ansicht an, dull 
sich im Hypothalamus zwar W~rmeregulationszentren befinden, die 
abet nieht unersetzbar sind. Bei seinen Experimenten 5eobachte~e er 
nach Aussehaltung des Tuber cinereum dutch Elek~rokoagulation zu- 
ni~chst ttyperthermie, dann I-Iypothermie and in den darauffolgenden 
Wochen meist e~was under der Norm ]iegende Temper~turen. •ach 
einem Monat war die KSrpertemperatur wieder normal. Nur bei 
wenigen Tieren bheb eine fortdauernde Neigung zu Untertemperaturen 
bestehen. Vereinzelte interessante kliniseh-anatomische Beobachtungen 
yon E. Wittermann und ~on Foerster, Gage! und Mahoney beweisen, dal~ 
auch beim Mensehen nach hoehgradigster ZerstSrung des Hypothalamus 
in die Augen faUende W~rmeregulationsst(irungen fehlen k6nnen. Foerster 
meint, dal~ ThermoregulationsstSrungen dann ausbleiben, wenn die Aus- 
schaltung des Hypothalamus ,,gradatim" erfolgt. In der Tat handel~ 
es sich in allen diesen Fillen um sehr ]angsam wachsende, tells schon 
yon Kindheit an sich entwiekelnde Tum0ren. Dies entspricht auch 
anderen hirnpathologischen ]~rfahrungen] So hat J. Lange auf Grund 
~eigener und fremder Beobachtungen an Hirntumorkranken dargelegt, 
dull selbst nach ]~xss g~nzer tIirnlappen sehwere Ausfalls- 
erscheinungen urn so eher vermil~t werden, je jiinger der Kranke ist und 
je langs~mer sich die Krankheitserscheinungen entwickel~ haben, 

Das Gegenstfick zu den Durehschneidungsversuchen im Tierexperi- 
ment bflden in der menschliehen Pathologie die Beobachtungen an an- 
encephalen Friichten. Bei diesen bestehen in der Regel keine Temperatur- 
regulationsst6rungen, wenn da~ Zwischenhirn intakt ist. Eine Ausnahme 
macht unser 2. Fall mit gelegenthchen Temperatursteigerungen und 
Untertempera~uren, ffir die sich eine periphere Ursache nieh~ auf- 
finden lieB. Da eine starke intrakranielle Druekerhtihung bestand, 
die sich durch die breite Kommunikation der Hirnblase mit der Cisterna 
ambiens auch auf das Zwischen- und Mittelhirn auswirken kpnnte , 
ist es naheliegend, die leiehten zentralen TemperaturstSrungen mit der 
Druckwirkung auf den Hirnstamm in urs~chliehen Zusammenhang 
zu bringen. Bei zwischenhirnlosen Anencephalen werden ebenso wie "in 
der Pathologic der Erwachsenen meist Temperaturregulationsst6rungen 
beobachtet, in selteneren Fiillen aber lc6nnen 8ie auch zuriiclctretsn oder 
ganz ]ehlen. 

Der yon Sternberg und Latzko beschriebene zwischen- und mittelhirnlose ,,Hemi- 
cephalus" h~tte ebenso wie ein sehr ihnlicher F~ll yon Brouwer eine Hypo~hermie. 
Bei den Hydranencephalen sind W~rmeregul~tionsstSrungen verhiltnismiil~ig 
hi~ufig beobaehtet worden. Auf Langers Fall ist bereits hingewiesen worden. Bei 
den ]~eobachtungen yon Kluge, yon Klebs und yon Elo und Otila wurde eine 
Neigung zum Absinken der KSrper~emperatur festgestel]~. ~euerdings ha~ uns Herr 
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Professor Wiskott freundlicherweise auf einen Fall yon Hydranencephalie, der wegen 
Schluckst6rungen und wegen ~'eigung zu ~gntertemperaturen bis zu 340 in die 
Mfinehener Universit~itskinderk]inik aufgenommen wurde, arffmerksam gemacht. 
Das bereits in moribundem Zustande eingelieferte Kind kam am 8. Lebenstage 
ad exitum. Eine Zuordnung der k]inischen Erseheinungen zum anatomischen Bild 
ist in diesem Falle leider nicht m6glich, da nur die Blasenwand, aber nicht das 
Resthirn anatomisoh untersuch~ wurde. Zu den ,,nega~iven" F/illen, die trotz 
Fehlen des Zwischenhirns keine oder nur unerhebliche Temperaturanomalien 
zeigten, geh6ren die Beobaehtungen yon Ilberg, Sl~ielmeyer und Zalot~ert und Hitsch-. 
mann. Auch die kleinhirnlosen Brfickenwesen, die yon iKSrnyey und E, lo besehrieben 
worden sind, zeigten lediglieh eine geringe Thermolabi]it~it bei erhaltener :Fieber- 
f~higkei~. In einem der mit Temperaturst6rungen einhergehenden F~lle yon Elo 
und Otila war die Fieberfahigkeit, wie ein Temperatur~nstieg bei einer terminalen 
Pneumonie zeigte, ebenf~lls noch vorhanden, ji_hnliche Beobachtungen sind auch 
sonst bei Anencephalen und auch bei Mi~telhirntieren (Thauer) gemaeht worden. 

Manehe der erw~hnten , ,negativen" ]~lle sind in ihren Lebens~ul~e- 
rungen nioh~ so gen~u beobaohtet  worden, d~J~ man weitgehende Sehliisse 
d~rads ziehen k6nnte. Vielleicht h~tten aueh manche dieser durehweg 
schon naeh wenigen Lebenstagen verstorbenen Aneneephalen bei ]~ngerer 
Lebensdauer deutlichere ThermoregulationsstSrungen geboten, d~ sich 
n~eh Langers und unserer Beob~ehtung die W~rmeregulationsstSrung 
merkwfirdigerweise erst in der 2. Lebenswoche m~nifestiert hat. DaB 
~ber aueh bei Aneneephalen mit  ]~ngerer Lebensdauer trotz Ausschal- 
tung des Zwisehenhirns die W~rmeregul~gon leidlieh erh~lten sein kann, 
]ehrt insbesondere das sehr sorgsam untersuehte Gamlgersehe Mitte]hirn- 
wesen, das 3 Men,re  alt wurde; dgs Kind brauchte zwar einen Wgrme- 
kasten, konnte darin aber seine KSrpertemper~tnr  konst~nt guf ~qormal- 
werten halten. Bei einer Pneumonie hat te  es knrz vor dem Tode einen 
fieberh~ften Temperaturanstieg. Zur Erklgrung muf~ man ebenso wie 
bei den erwghnten tierexperimentellen und vereinze]ten klinisehen Be- 
ob~ehtungen an erwaehsenen Menschen gnnehmen, daf~ nnter  besonderen 
Umstgnden caudal veto Zwisehenhirn gelegene Hirnteile n~eh dessen 
Aussehaltung funktionell eintre~ben und his zu einem gewissen Grade 
die S~euerung des W~rmehgushgltes gewg.hrleisten kSnnen. 

Wghrend Gamlgers Mittelhirnwesen - -  ~hn]ich wie ein Frf ihgeborenes--  
innerhglb gewisser Grenzen seine KSrper temperatur  zu regulieren ver- 
moehte, befand sich die W~rmeregulgtion bei unserem hydranenceph~len 
Mittelhirnwesen in einem ger~dezu ehaotisehen Zustande. ~;ie erld.grt 
sieh dieser tiefgreifende Untersehied bei den beiden zwisehenhirn]osen 
Anencephglen ? Gamper selbst w~r der Ansicht, daf~ der verh~l~nis- 
m~13ig wenig gestSrte Abl~uf der veget~tiven ~un]~tionen in seinem F~lle 
dgfiir spreche, dal~ das Zwischenhirn trotz seiner sehweren Anomalien 
funk~iovell ~vielleieht doch nicht g~nz bedeutungslos gewesen sei. Wir 
haben allerdings Zweifel an der Richtigkeit dieser Vermutung, da 
~ngn den geringen, heterotopisch sehwer mil~bilde~en Zwischenhirn- 
resten einen fnnktionellen Wert  kaum zuschreiben kgnn, znmal die 
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hypothalamisehen Kerngruppen vollstgndig fehlten. Da in Gdmpers 
Falte das Mittelhirn vollst~ndig intakt war, wghrend in unserem Falle 
aueh die kranialen Mittelhirnabsehnitte in den Zerst6rungsprozel3 ein- 
bezogen waren (s. anammischer Tell), ist es naheliegend, den Saeh- 
verhalt so zu deuten, dag das Erhaltenbleiben einer gewissen Tempera~ur- 
regulation bei Fehlen des Zwischenhirn an die Unversehrtheit der kra- 
nia]en Mittelhirnabschnitte, vermutlich wohl des an das Zwischenhirn 
angrenzenden zen~ralen I-I6hlengraus des Aqu/~duktes, gebunden ist. 
Neben den anatomisehen Untersehieden k6nnte man auch die versehie- 
dene zeitliehe Determination des Defektes zur Erkl/~rung hemnziehen, 
da in Gampers Fall das Groghirn entweder gar nieht existiert hat oder 
in einem sehr friihen embryonMen Entwieklungsstadium zugrunde 
gegangen ist, in unserem Falle abet der Zerst6rungsprozeB erst in einem 
spgteren Embryonalstadium eingese~z~ haben diirf~e. Man k6nn~e also 
mit der M6glichkeit rechnen, dag in Gampers Falle. in dem sich das Mittel- 
him schon friih eigengese~zlieh entwiekeln konnte, die Ausgleichsvor- 
riehtungen b ei der Gebur~ bereits gut ausgebildet waren. Welche dieser 
I-Iypo~hesen zutrifft, wird sich ers~ auf Grund weiterer B.eobachtungen 
entscheiden lassen. 

Der eigenartige Charakter der TemperaturregulationsstSrung in unserem 
und in dem sehr ~hnlichen Fall von Langer weieht von allen anderen 
Beobachtungen in der menschliehen Pathologie ab. Es ergeben sich 
lediglich gewisse ParMlelen zu den Tierexperimenten yon Thauer und 
Peters. Nach Abtrennung des Zwisehenhirns bei erwaehsenen Kaninehen 
weehselten mitunter im postoperativen Stadium extreme Unter- and 
Ubertemperaturen miteinander ab. Jedoch waren diese St, Srungen immer 
nur vortibergehend. Mit dem Verhalten normaler neugeborener oder 
friihgeborener Kinder, deren W.~rmeregulationsvermSgen bekanntlich 
noeh keineswegs voll ausgebildet is~, hat die StSrung bei den beiden 
tIydranencephalen kaum e~was gemein. Denn das menschliche Neu- 
geborene ge~dnnt nach den Untersuehungen yon Babdk schon nach 
1 0 - 1 8  Stunden die F~higkei~, vermehrte W~rmeabgabe infolge un- 
geniigender Bekleidung dutch ErhShung tier W~rmeproduktion bis zu 
einem gewlssen Grade auszugleichen. Nach einigen Tagen scheint sich 
auch die physikalisehe W~rmeregulation dureh Verminderung der 
W~rmeabgabe zu bessern. GrSBeren Anforderungen ist die W'~rme- 
regulation in den ers~en Lebenstagen aber noch nich~ gewachsen; 
auch ~ltere S~uglinge zelgen bei Sommerhitze und Entbl6ftung noch 
grote Sehwankungen der KSrpertemperatur [Nassau, Gnersich, zit. naeh 
Isenschmid). Eckstein ist der Meinung, dab die enge Grenze der W~rme- 
regulation bei Friihgeburten ganz zu Unrecht auf eine maIigelhafte 
Funktion des Wgrmezentrums bezogen werde. Er  fiihrt die Gefahr 
der rasehen Abktihlung lediglich auf die sehlechte Isolierung iafolge 
der geringen t~ntwicklung des subeutanen Fettpolsters und auf die 
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Bewegungsarmut, die Neigung zu raseher ~'berhitzung auf die unzurei- 
ehende Sehweigsekretion und die geringere Durehblutung der peripheren 
Gefgl3e zurtiek. Selbst wenn dabei aueh die noeh unzureiehende zentrale 
Steuerung eine Rolle spielen sollte/so ergeben sieh doeh nieht die geringsten 
Vergleiehspunkte mit der Regulationsst6rung bei unserem Mittelhirn- 
wesen. Bemerkenswert ist nur, dag bei diesem ebenso wie bei normalen 
neugeborenen Kindern in den ersten Lebenstagen die durehsehnitt- 
lichen Tagessehwankungen 0,1 ~ nieht fibersehritten. 

Es ist noeh wenig dariiber bekannt, in welcher Weise sich Sthrungen 
der zentralen Wi~rmeregulation igu/3ern. Beim E rwachsenen kommt as 
in der Regel zu einer Hyperthermie. Sehr viel seltener fiihren Erkran- 
kungen des }Iypothalamus zu einer Hypothermie oder zu einem Weehsel 
zwisehen I-Iypo- und I-Iyperthermie. t'oerster sah bei einem groBen 
ttypophysentumor eine woehenlang anhaltende Hypothermie, die bin 
und wieder yon kurz dauernden hyperthermisehen Phasen unterbroehen 
wurde, de Martel und Guiltaume beobaehteten bei 2 Ffi.llen ~on Kmnio- 
ph~ryngeom naeh Punktion eines eystisehen Teiles einen rasehen Tempe- 
ratursturz und'ansehliel3ende Temperatursehwankungen his zu 37 ~ 
Der Freundliehkeit yon I-[errn Professor Thnnis verdanken wir die 
Kenntnis eines weiteren Krankheitsfalles mit einer ungewhhnliehen 
W~rmeregulationsst6rung; der Kranke, der in vorgertiektem Alter 
wegen eines Kraniopharyngeoms operiert wurde, neigte sehon viele 
Jahre vor Manifestwerden aller iibrigen Tumorsymptome zu niedrigen 
Temperaturen und hatte bei Erkrankungen, die gew6hnlieh mit einer 
Temperatursteigerung einhergehen, niemals Fieber. Aueh naeh der 
Operation hatte der Kranke vorwiegend Untertemperaturen. }Iier 
spielte m6glieherweise ein konstitntioneller Faktor mit, da die Mutter 
des Kranken, die in vhlliger Gesundheit ein Alter yon 80 Jahren erreiehte, 
eigentfimliel~erweise kaum sehwitzen konnte, also aueh eine in das Gehiet 
de.r Thermoregulationss~hrungen fallende Abweiehung zeigte. Gegen- 
fiber diesen vere51zelten Beobaehtungen bei Erwaehsenen, die teils mit 
der Konstitution, tells mit dem Zeitpunkt der. Krankheitsentstehung und 
mit dem Tempo der Krankheitsentwieklung zusammenh~tngen m6gen, 
manifestieren sieh Tempefaturregulatiowsst&uwen bei cerebral geschdidigte~ 
und anencephalen Neugeborenen fast regelm~gig dureh Untertemperaturen 
bei oftmals noeh erhaltener Fieberf~higkeit. Die Bevorzugung dieser Form 
der Temperaturabweiehung k6nnte eine Folge der besonderen Lebens- 
bedingungen des Neugeborenen; auf die wit oben hingewiesen haben, sein. 

Weder bei Kindern noch bei Erwachsenen ist unseres Wissens eine 
~ihnliche Temperaturstgrung wie bei den beiden Hydraneneephalen, die 
mit so anhaltenden und hochgradigen Schwan]cungen zwischen Uber- und 
Untertemperaturen einhergeht, beschrieben worden. ~ach der Temperatur- 
kurve hat man nieht den Eindruek, dab die Zentralstelle ftir die 
Temperaturregulation ausgefallen ist, sondern dag sich diese Zentralstelle 
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in sts Irritation befindet. Wenn man yon der Vorstellung ausgeht, 
dab tiefer gelegene Zentren die Funktion fibernehmen kSnnen, so wgre 
die sehwere Dysregulation als Ansdruek der noeh nieht vollstgndig v011- 
zogenen Anpassung an den neuen Zustand aufzttfassen. Da meist auf die 
hSehsten Ubertemperaturen die niedrigsten Untertemperaturen and um- 
gekehrt auf die tieferen Temperaturen enorme Temperaturerh6hungen 
folgen, hat es den Ansehein, Ms ob ein extremer Anstieg oder Abfall der 
Innentemperatur der Reiz ffir das Einsetzen einer - -  ebenfalls weir fiber 
das normale lV[aB herausgehenden - -  Gegenregulation ist. Rein hypothe- 
tiseh kSnnte man annehmen, dab sieh die tiefer gelegenen therNoregula- 
torisehen Zentren naeh Aussehaltung der normalerweise fibergeordneten 
hypothalamisehen Zentralstelle in einem Zustande der Enthemmung 
befinden (Isolierungsvergnderung naeh Munk). Wir h~tten es darm mit 
einem ~hnliehen Meehanismus zu tun, wie-man ihn aueh. sonst naeh dem 
Ausfall fibergeo~dneter Zentren beobaehtet, etwa bei der Reflexsteigerung 
naeh Zerst6rung der Pyramidenbahnen oder bei der Enthemmung 
~allid~rer Eigenfunktionen nach Fortfall des stligren Einfiusses. 

Vergleiehen wir das Verhalten der KSrpertemperatur bei unserem 
mensehliehen Mittelhirnwesen mit der Temperaturregulation der Mittel- 
hirntiere im ehronisehen Tierversueh, so ist in ~bereinstimmung mit 
Thauer festzustellen, dab es sieh mit der Annahme eines poikilothermen 
Zustandes nieht in Einklang bringen l'~Bt; denn die unregelm~Bigen 
eigengesetzliehen Temperatursehwankungen liegen bald weir fiber, bald 
tier unter der gleiehbleibenden Au[~entemperatUr. Da in unserem Falle 
Belastungsversuehe nieht vorgenommen worden sind, lassen sieh nur die 
spontanen Temperatttrsehwankungen zum Vergleich heranziehen. Im 
Gegensatz zu den tierexperimentellen Beobaehtungen yon Thauer, 
Bustamante u. a. l~Bt die Temperaturkurve des zwisehenhirnl0sen mensell- 
lichen Lebewesens keine Tendenz zur Besserung der sehweren Thermo. 
regalationsstSrung erkennen. Das mensehliehe Neugeborene hat also 
im Gegensatz zum mehrere Woehen fiberlebenden zwischenhirnlosen Tier 
nieht die Fghigkeit, das Fehlen der dieneephalen Steuerung des Wgrme- 
haushaltes aueh nut annghernd auszugleiehen und sieh in seiner Tempe. 
raturregulation dem Zustand, der dureh den Ausfall des Zwisehenhirns 
gesehaffen ist, anzup~ssen. Sieht man aber yon der Unf~higkeit, eine 
ann.~hernd gleiehbleibende KSrpertemperatnr aufrechtzuerhalten, ab 
und betraehtet man die Gesamtleistung des Organismus, so ist allerdings 
aueh bei dem zwisehenhirnlosen inensehliehen Neugeboren@n die An- 
passungsfghigkeit an den abnormen Zustand, die trotz der hoehgradlgen 
Temperatursehwankungen und trOtz anderer St6rungen der vegetativen 
Funktionen viele Woehen hindureh die Aufreehterhal~ung der lebens- 
wiehtigen Funktionen ermSglicht, erstaunlieh gut nnd offenbar der des 
erwaehsenen N[enschen, bei dem derartige St6rungen wohl kaum mit dem 
Leben vereinbar w~tren,-weir fiberlegen. 
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Stiirungen des Schlaf-Wach-Rhythmus. 
Das yon uns ,an zweiter Stelle beschriebene hydranencephMe ~5nd, 

dessen hypothMamische Kerngruppen intakt w~ren, zeigte einen nor- 
ma]en Wechsel zwisehen Schlaf und Wachsein. Aueh andere Anence- 
phMe, bei denen diese Gebiete erhMten sind, weisen keine St6rungen 
der Sehlaf-Wach-Regu]ation auf. Eine Ausnahme macht das neun- 
monatige hydranencephMe Kind Cruveilhiers, das fast dauernd schlief 
und nut zwischendurch bei Gerguschen aufschreekte und laut a.ufschrie. 
In diesem Falle mag ebenso wie bei den St6rungen der Motorik der 
extreme Hydrocephalus yon Bedeutung gewesen sein. 

Bei den HydranencephMen, die ~4r znr ersten Grnploe rechnen, und 
bei denen auch andere vegetative Funktionen gestSrt sind, linden sich 
h~ufig Angaben fiber vermehrte Schlafsueht: bei Langers Beobachtung 
weehselten Zust~nde yon motorischer Unruhe und Tonuszunahme mit 
Zust~nden yon Akinese, Apathie und Hypotonie; mit zunehmender 
Entkr/~ftung traten sp/~ter anhMtende Schlafzust~tnde auf. Ilberg sprach 
in seinem Fall yon ,,Indolenz". Klebs und Elo und Otila beobachteten 
Zanehmende Somnolenz, Pagel schlieNich berichtete fiber ,,dauernde 
vSllige Bewul]tlosigkeit". In allen diesen F/fllen war das Zwisehenhirn 
schwer gesch~digt oder fehlte ganz. Dasselbe gilt ftir das ,,Kind ohne 
Groghirn" yon Edinger und Fischer, das ,,s~/~ndig im Schlafe" war und 
ffir eine Beobachtung yon Jakob. 

Auch bei nnserem hydranencephMem Mittelhh'nwesen bestand eine 
sichere tIypersomnie; fast alle Krankenblatteintr~ge heben den an- 
dauernden Sehlafzustand des Neugeborenen Ms pathologisch hervor. 
Im Gegensatz dazu zeigte das Gampersche Mittelhirnwesen einen dent- 
lichen phasisehen Weehsel zwischen Sehlaf und Waehsein. Auch eine 
yon Heubner beschriebene ,,Miggeburt mit volls~/~ndigem Mangel des 
Groghims", die noch geringe Zwischenhh'nreste besM3, wies einen spon- 
tanen Wechsel zwisehen Sehlaf und Waehen auf. Gamper zieht aus seiner 
und Heubners Beobachtung im Zusammenhang mit anderen klinisehen 

�9 Tatsaehen den Schlng, dal~ der nervSse Apparat, der den Phasenwechsel 
ermSghch~, in die Gegend zu lokMisieren ist, Ms deren tterdsymptome 
hypersomne Zust~nde vorkommen, n~mheh in  das ItShlengrau am 
Ubergang yon Mittelhirn and Zwisehenhirn. Unsere Beobachtung 
best~tigt Gampers Vermutnng, dab die Abtrennung der proximMen 
Mittelhirnregion den Phasenwechsel zum Schwinden bringt; denn bei 
unserem Fall, der den Phasenwechsel vermissen 1/~gt, fehlt gerade 
dieses in Gampers Fall noeh erhMtene Hirngebiet (s. anatomischer Tell). 
Fiir die heute noah unge!6ste Frage der genauen LokMisation der ZentrM- 
stelle fiir die Periodik zwisehen Sehlaf nnd Waehsein l~fit sieh unsere 
]3eobaehtung nieht verwerten. Wohl aber ist sie geeignet, die Beob- 
aehtungen yon Gamper und Heubner in glficklicher= Weise zu erg/~nzen 
und. die SeMugfolgerungen yon Gamfer zu unterstreiehen. 
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Stiirungen yon Atmung und Kreislauf. 
Unser hydranencephales Mittelhirnwesen hatte in den ersten Lebens- 

tagen wiederholt bedroh]iche apnoisehe Anf~tlle, bei denen es g]eich- 
zeitig pulslos und wie tot dalag. ~ Der anatomische: Befund konnte keine 
eindeutige Erkli~rung fiir diese Zust~nde erbringen. Denn die Medulla 
oblongata, die erf~hrungsgem~l~ fiir die Sieherung einer ausregulierten 
Kreis]auf-und Atelnfunktion uusreicht, war intakt. Dieselbe Beobach- 
tung machten Creutz]eldt und Peiper bei der Nachprfifung der Todes- 
ursachen friihgeborener Kinder. Ihre anatomischen Befunde sprachen 
eindeutig dagegen, dab den AtemstSrungen der Friil/geburten Blutungen 
oder andere'krankhafte Ver~nderungen in der Gegend des Atemzentrums 
in der Medulla ob]ongata (~der an anderen Stellen des Gehirns zugrunde 
liegen. Sie schlossen daraus, daft die t5dlichen AtemstSrungen der 
Friihgeburten eine Folge der Unreife des Zentralnervensystems and der 
dadurch bedingten Sehw~che des Atemzentrums seien. Der  negative 
anatomisehe Befund spricht auch in unserem Falle fiir eine funktionelle 
Ursache tier AtemstSrungen. Der weitere Verlauf, n~m]ieh das Ver- 
schwinden der asphyktischen Zust~nde n~ch einigen Tagen, l ~ t  sich 
mit der Annahme einer anfangs noeh mangelh~ften zentralen Regulation 
yon Atmung und KreislauI ebenfalls gut  in Einklang bringen. Inter- 
essunt'erw, eise bestanden aueh bei dem Langersehen Hydranencephalen, 
das eine ebenso schwere Dysregulation der verschiedenen vegetativen 
Funktionen wie unser Mittelhirnwesen zeigte, in den ersten Lebenst~gen 
asphyktische Anf~lle. Mehrere andere Hydranencephale haben l~ngere 
oder kfirzere Zeit nach der Geburt zentrMe AtemstSrungen geboten 
(Ballantyne, Seitz, ltberg, Israel, Elo and Otila). In den Fi~llen, in denen 
eine Bronchopneumonie die unmitte]bare Todesursaehe war, waren die 
AtemstSrungen vermut]ich wenigstens zum Teil auch durch die Lungen- 
erkrunkung bedingt. 

W~hrend nach den Untersuchungen yon Creutzfeldt und Peiper bei 
den Friigeburten die AtemstSrungen nur auf die Unreife des Zefitral- 
nervensystems zuriiekzufiihren sind, w~re bei dem hydranencephMen 
Mittelhirnwesen auch die MSgliehkeit in Erwi~gung zu ziehen, daft. die 
Ausschaltung des Zwischenhirns dafiir yon Bedeutung sein kSnnte. 
Dean wie insbesondere die grundlegenden Tierexperimente yon Hess 
gezeigt haben, ist das Zwischenhirn maftgeblich in die Steuerung yon 
Atmung und Kreisl~uf eingeschaltet. Ob es sich direkt ~ls ein der Medulla 
iibergeordnetes Zentrum geltend maeht, ist noch\ungekl~rt und miiftte 
dutch Vergleich der feineren regulatorischen Leistungsf~higkeit yon 
Medullatieren einerseits and yon Thalamnstieren andererseits unter- 
sueht werden (Hess). Dugegen ist .die indirekte Einflu~nahme sieher- 
gestellt. N~eh den Ausfiihrungen yon Hess kommt dem Zwisehenhirn 
vorwiegend eine ,,Vermittlerfunktion" zu, dutch die sowohl die Weehsel- 
beziehungen zwischen den verschiedenen veget~tiven Systemen als aueh 
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zwischen den vegetativen Funktionen auf der einen Seite nnd den ani- 
mMischen, hormonalen und psychischen Einwh'kungen auf der anderen 
Seite aufreehterhMten werden. Es ist also naheliegend, dab die Zer- 
stSrung des Zwischenhirns uad damit die Einengung des anatomisehen 
Snbstrates der zentralen Atmungs- und Kreislaufregulation bei dem 
neugeborenen HydraneneephMen die Anpassung yon Atmung und 
Kreislauf an die Erfordernisse des extrauterinen Lebens verz6gert und 
ersehwert hat. Den XreislaufstSrungen,. die aueh in sp/tteren Stadien 
bei den HydraneneephMen nieht selten erwghnt sind, ]iegen wohl aueh 
andere Ursaehen zugrunde. ]3ei unserem Mit~elhirnwesen, das ebenso 
wie Langers Fall eine besonders sehwere Sehgdigung des Kreislaufes 
aufwies, war zweifellos die enorme Belastung des Kreislaufes dureh die 
anhal~enden extremen Temperatursehwankungen yon ]3edentung. Hier 
wirken also zentrale und periphere Einflfisse zusammen. Naeh den 
bisher bekannten Beobaehtungen hat es den Ansehein, als ob asphyk- 
tisehe Erseheinungen und schwere St6rungen des Xreislaufes bei den 
Hydraneneephalen mit einem gr6Beren tIirnrest, insbesondere mi~ 
erhMtenem Zwisehenhirn, fehlen. 

StSrungen der Blutbildung. 
In dem schon mehrfach zitierten Fall yon Langer entwickelte sich 

trotz sorgsamer Pflege unter den Augen des Arztes eine hoehgradige 
~regeneratorisehe An/~nlie, die sich durch periphere Ursachen nieht 
erkl~ren lieB. Da das iibrige Symptomenbild auf eine schwere Sch~di- 
gung des Zwischenhirns hindeutet, ist es sehr wahrscheinlieh, dab auch 
die rasch fortschreitende, unbeeinfluBbare An/~mie die Folge einer di- 
eneephMen RegulationsstSrung war. Denn naeh experimentellen und 
k]inischen Erfahrungen unterliegt die H/imatopoese sowohl hormonMen 
Ms aueh zentrMnervSsen Einfltissen. Bei Sch/idigung des HypothMamus 
sind Ver'~nderungen des weiBen und roten Blutbildes gesehen worden. 
Man hat sowoh] Polyglobulie Ms auch Verminderung der Erythroeyten, 
der Thrombocyten und des H/tmoglobins gefunden (Yoshinaka, Licht- 
witz, Calligaris). Zu der bisher noeh nicht in allen Einzelheiten erforsehten 
Frage der zentralen S~euerung der ]3lutbildung liefert Langers Beobaeh- 
tung einen interessanten kasuistisehen Beitrag, wenn aueh ihr Wert 
dureh das Fehlen eines genauen anatomisehen Befundes erheblieh ein- 
geschr/inkt wird. 

Andere vegetative Leistungen. 

Leider ist der Koh]ehydrat- und EiweiBstoffweehsel weder bei unserem 
Fall noch bei entspreehenden anderen F/illen untersucht worden. Be- 
zfiglich des Fettstoffweehsels steht lest, daB weder Fettsucht noeh 
Magersueht bestand. 
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Saugen, Sehlueken, Sehreien. 
Bei der I~ydranencephalie findet man auffallend h~ufig St6rungen 

des Saugen8 und Schluckens. Aueh unser hydranenceph.ales Mittelhirn- 
wesen nml~te mit der Sonde eru~hrt werden, weft es nicht richtig saugen 
und sehlueke~ konnte. D~ diese leloensnotwendigen Reflexe der Nahruugs- 
aufnahme schon" bei dezerebrierten Tieren und bei menschlichen MiD- 
bildungen, die nur fiber eine Medulla oblong~t~ verfiigen, entwickelt 
sind, nmI~ man bei den Hydranencephalen, die einen noch grSBeren 
Hirnrest besitzen und trotzdem derartige StSrungen ~ufweisen, eine 
mangelhafte funktionelle ]~eife der zentralen Apparate annehmen, Wir 
haben es bier offenbar mit einem analogen Sachverhalt zu tun wie bei 
den zentralen StSrungen yon Atmung und Kreisl~uf. Auch die  Smug- 
und SchluckstSrungen kSnnen bei ausreichender Lebensdauer reversibel 
sein. In Langers Fall konnte das Kind nur anfangs nicht saugen and 
schlueken. Sparer war es dazu imstande, ermatvete aber immer noch 
rasch dabei. Vielleieht wirkt das schleehte Allgemeinbefinden fn manehen 
F~llen in ungfinstigem Sinne auf die Ansprechbarkeit der zentralen 
Apparate ein. 

Auch das Schreien, fiir dessen Zustandekommen nach vielen Er- 
fahrungen die Medulla oblongata genfigt, war in verschiedenen F~llen 
nieht normal; manehe 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 nieht wie ein gesunder S~ugling sehreien. Warum bei den 
Aneneephalen gerade diese Funktion des Hirnstammes oft gestSrt ist, 
l~Bt sich nicht ohne weReres en~schelden. Wahrscheinlieh ist auch dieser 
Mangel ebenso wie die Saug-, Sehluck- und AtemstSrungen ein Ausdruck 
der mangelhaften Reife und der schlechten Anpassungsf~higkeit des 
sehwer ge~ch~digten Zentr~lnervensystems. Bemerkenswerterweise finder 
man derartige StSrungen immer bei Hydranenceph~len der ersten Gruppe. 
Bei den Hydraneneeph~len der zweiten Gruppe wird dagegen das nor- 
male Schreien und das anfangs i n jeder Hinsicht unauffi~llige Verhalten 
in der Regel besonders hervorgehoben. 

Motorische Leistungen, Reiz- und AusfaUserscheimmgen. 
Bei unseren hydranencephalen Mittelhirnwesen waren Tonus und 

Reflexverhalten ~nfangs normal. In der 2. Lebenswoche wurden beim 
Erwnchen h~ufig die Augen verdreht und die F~ustehen geballt. Von 
der 3. Lebenswoehe an entwieke]te sieb eine allm~hlieh zunehmende 
Starre der gesamten KSrpermuskul~tur. 

Auch bei anderen Hydranencephalen, die wit nach dem k]inischen Bflde zur 
ersten Gruppe rechnen, ist haufig eine Zunahme des Muskeltonus, die tells die 
Beuger, tells die Strecker betrifft, ~ngegeben worden. Im 1. Fall yon Elo und 
Otila, in dem sich einige T~ge n~ch der Geburt eine Tonusvermehrung einsteilte, 
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waren die roten Kerne zwar erhalten, das iibrige Nittelhirn war aber durch eine 
ZerIallshOhle sshwer gesch~digt. Im Falle yon G~rawitz (kein histologisoher Befund) 
bes~and eine ausgesproohene Kontraktur der Beuger, ebenso sah Kluge eine Kon- 
traktur der Armbeuger. In Ilbergs Fall war der linke Arm lest an den KSrper 
gepreBt, ohne dab die St ellung n/iher beschrieben ist. Bei Zangers Beobachtung 
bestand nur zeitweise eine Steigerung des Muskeltonus. Der auffallende Wechsel der 
Muskelspannung ist bier 'am ehesten mit der schweren S~Srung des Allgemein- 
befindens in Zusammenhang zu bringen, da erfahrungsgema~ bei kranken Kindern 
Muskeltonus und Reflexerregbarkeit voriibergehend absinken kSnnen (Pe@er und 
Isbert). Eine ttypotonie mit Aufhebung der Sehnenreflexe wurde nur im 2. Fall 
yon Elo und Otila beschrieben, ttier bestand anatomisch hochgradige Markarmut 
des Kleinhirns, Degeneration der unteren Oliven, der olivocerebellaren Fasern und 
der Bindearme, wghrend die zentrale Haubenbahn beiderseits gut entwickelt war. 
Die Hypotonie h~ngt demnach wohl mit der Herabsetzung des tonisierenden 
Kleinhirneinflusses zusammen. In den - -  klinisch allerdings nicht ausreichend 
beobachteten - -  F~llen yon Zaplgert und Hitachmann, Klebs und S19ielmeyer warden 
keine auffallenden Tonusver~nderungen und keine sonstigen motorischen StSrungen 
vermerkt. Durante hob das Fehlen yon Lahmungen und Kontrakturen (abgesehen 
yon einer voriibergehenden Steifigkeit des Kiefers) besonders hervor. 

Die tonische Starre der X6rpermuskulatur nach L~sion des roten 
Xernes bei unserem hydraneneephalen Mitte lhirnwesen entspricht weit- 
gehend der Enthirnungsstarre Sherringtons, die Magnus und Rademaker 
im Tierexperiment systematisch untersucht haben. Sic fanden bei 
Thalamus- und Mi~telhirntieren normale Tonusverteihmg; nach Ab- 
tragung des kranialen Mittelhirnabsctmittes im Niveau des Nucleus 
ruber trat dagegen regelm/~gig Enthirnungsstarre auf. Wurde der Sehnitt 
dorsal dutch den Vorderrand der Vierhfigel, ventral dutch den vorderen 
Teil der I-Iirnschenkel vor den Oculomotoriuskernen gelegt,, so land sich 
bei der Itglfte der Tiere normale Tonusverteilung, bei der anderen Hglfte 
schwache Enthirnungsstarre. In  unserem Falle ist bemerkenswert, dab 
die schwere StSrtmg der Tonusregulation trotz der guten ]~ntwicklung 
des linken roten Xernes und der linken zentralen Haubenbahn in Er -  
scheinung treten konnte, ohne dab in die Augen fallende Seitendiffe- 
renzen bestanden. Aueh bei dem groghirnlosen Kinde yon Edinger und 
Fischer, das yon der 4. Woche bis zmn 4. Lebensjahr regtmgslos in 
Streckstarre verharrte, fund sieh eine - -  yon Weisschedel (1. c. S. 555) 
allerdings bezweifelte - -  Atrophic der zentralen Itaubenbahn auf der 
linken Seite und dementsprechend auch eine Sch.~digung des linken 
Nucleus tuber. Nach diesen Beobaehtungen scheint beim menschlichen 
Neugeborenen schon eine einseitige Sehgdigung des Rubersystems zu 
einer schweren TonusstSrung ffihren ZU kSnnen. 

. Im  Gegensatz zu unserem hvdranencephalen Lebewesen war das 
Gam~gersehe Mittelhirnwesen ,,ein motoriseh freies Gesch6pf", das fast 

-wie ein normaler S~ugling udrkte. Dicser Unterschied im motorischen 
Verhalten l~l]t sieh - -  entsprechend den Tierversuehen - -  dureh den 
abweichenden anatomisehen Befund erkla.ren: Gampers 5{ittelhirn- 
wesen, das tiber einen intaktes mesencephalen Eigenapparat Verfagte, 
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laatte ebenso wie das Mittelhirntier eine nahezu normale Tonns: 
verteilung. Die hydraneneephale Mil~bildung, bei der eine schwere 
Sch~tdigung des roten Kernes und der. ableitenden Bahnen bestand, 
verfiel ~hnlieh ~de das dezerebrierte Tier in einen Starrezustand. 
]~s bestanden aber aueh deutliche Unterschiede gegeniiber dem Verhalten 
der Tiere. Denn das Gampersehe Kind war zu verwickel~eren motorischen 
Leistungen, wie sie das Mittelhirntier noch ausfiihren kann, nicht mehr 
fs Und in tmserem Falle entwiekelte sieh die Zunahme des 5{uskel- 
tonus im Gegensatz zur akuten Enthirnungsstarre im Tierexperiment 
erst allm~h]ich einige Wochen nach der Geburt. 

Magnus stellte auf Grund seiner tierexperimentellen Erfahrungen 
die Hypothese auf, dab das Riiekenmark unter dem Einflul~ yon zwei 
Mittelhirnzentren stehe, n~mlieh der eaudalen motorischen I-Iauben- 
kerne, die im Sinne eines Strecktonus wirkten, und der roten Xerne, die 
im Sinne einer Beugung der Enthirnungsstarre entgegenwirkten. Er 
meinte, dab das gi iekenmark dureh das Znsammenwirken dieser beiden 
Zentren gewissermaBen unter der Wirkung yon zwei Ziigeln stehe, die 
sich das Gleichgewieht hielten und dadureh die normale Tonusvertei- 
hmg gew~hrleiste~en. Die Ansiehten yon Magnus und Rademalcer 
sind" nich~ unwidersproehen geblieben. Unter  anderem hat sich bei 
den ehronisehen Versuehen an dezerebrierten Katzen yon Bazett 
und Pen/ield gezeigt, dab im Sp~tst~dium Erseheinungen auftreten 
kSnnen, die yon dem Bilde der Sherringtonsehen Enthirnungsstarre reeht 
erheblich ~bweichen. Darhi aber stimmen alle Untersuchungen an 
Katzen,  I-Iunden nnd I~aninehen fiberein, dab die Unversehrtheit  des 
Mittelhirns mit den roten Kernen geniigt, urn eine normale Tonus- 
verteilung zu garantieren. Beim Menschen liegen die Verh~ltnisse 
wesentlich komplizierter. Gamper betonte mit  t~echt, dab es nich~ 
ang~ngig sei, die Dynamik des menschlichen gubersys tems mit der des 
Tieres zu identifizieren Er Itihrte dagegen sowohl die klinischen als aueh 
die anatomischen Unterschiede an, den abweichenden Bau des Nucleus 
tuber, das Vorhandensein der phylogenetiseh jungen zentralen Hanben- 
bahn und der Hellwegschen Dreikantbahn und die sehr viel engeren Be- 
ziehungen zwischen N~eleus ruber und Kleinhirn beim Mensehen (s. dazu 
aueh Weisschedel 1. e.). Auch Spatz (1927 u. 1935) bestritt  die Riehtigkeit 
der Behaupttmg Rademalcers, ,flag die roten Kerne beim Menschen die 
g]eiehwertige Funktion r haben wie bei Katze  und t{aninchen". Beim 
Menschen kommt  den roten Xernen zwar keine qualitativ andersartige 
Bedeutung zu. Man muB aber Spatz darin zustimmen, wenn er im Gegen- 
satz zu Rademaker betont, dab der rote Kern beim Menschen nicht 
dieselbe beherrschende Bedeutung babe ~de b e i m  Tier, da aueh bei- 
L~sionen oral gelegener Anteile des ex~rapyramidalen Systems schwere 
TonusstSrungen auftreten kSnnen. Nach der Darstellung yon Kleist 
bilden die versehiedenartigen Bewegungsausf~lle beinl Mensehen eh~e 
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l~ngere Stufenleiter, die bei der Unbewegliehkeit mit Strecks~arre und 
Verlust der Stellreflexe naeh Zerst6rung des roten Kernes beginnt und 
fiber die nigrale nnd pallid~re Starre bis zu den psyehomotorisehen 
Akinesen ansteigt. Dieses Bild gibt die komplizierten Verh~ltnisse beina 
Menschen sehr treffend wieder und weis~ aueh darauf hin, dab die Ent- 
hirnungsstarre naeh ZerstSrung des roten Kernes n u t  eine, und zwar die 
primitivste der versehiedenen Formen yon Starrezust/~nden mit Akbaese 
beim Mensehen ist und dab beim ~{ensehen keineswegs der Nucleus 
ruber allein die normale Tonusverteilung gew~hrleisten, kann. Dies 
beweisen auch die Beobaehtungen an Anencephalen; bei den groghirn- 
losen Kindern, die Edinger und Fischer und Jalcob besehrieben haben, 
bestand eine ausgesprochene Starre, obwohl bei dem Jalcobschen Kinde 
noch das ganze Zwisehenhirn mit dem Pallidum, bei dem EdingersCnen 
Kinde aul3erdem auf der einen Seite noeh das Striatum vorhanden waren. 
Im letzten Falle mag freilich die fragliehe Sch~digung des roten Kernes 
fiir den anhaltenden Starrezustand yon Bedeutung gewesen sein. Eine 
solehe ErkI~rung gilt aber nicht ffir den Jakobsehen Fall und ffir die 
F-~lle yon Hydranencephalie mit einem gr6geren I-Iirnrest, in denen 
ebenfalls eine Tonusvermehrung auffiel (Cruveilhier, Oberndor[er). 
Auch in unserem zweiten Falle yon Hydraneneephalle, dessen motorisches 
Verhalten etwas genauer beobachtet werden konnte, bestand eine starke 
Tonuserh6hung der Arm- und Beinmuskulatur. Das Kind lag in opistho- 
toniseher Halttmg da. Die Arme standen in leichter Beugestellung, die 

-tIande waren zu F.~usten geballt und im ttandgelenk leieht dorsal- 
flektiert. Die Beine waren infolge eines starken Adductorenspasmus 
iiberkreuzt und standen in Streekhaltung m~t ausgesproehener SpitzfulL 
stellung. Da aueh dieses Kind fiber normal entwiekelte rote Kerne ver- 
ftigte, kann man yon Enthirnungsstarre nut  dann sprechen, wenn man 
den Begriff nach dem Vorsehlag yon Schaltenbrand welter faint und das " 
Sehwergewicht auf das Bestehen einer Muskelstarre nach ausgedehnter 
tIirnzerst6rung legt. Schaltenbrand, der sich mit der Symlotomatologie 
der Enthirnungsstarre in der menschliehen Klinik eingehend besehSftigt 
hat, nnterschei~let zwei extreme Typen yon Starrezust~nden, die ge- 
legentlich rein, in der l%ege] aber kombiniert vorkommen : die loyramidale 
Starre mit federnden Spasmen, gesteigerten Sehnenreflexen, sowie 
Magnus-de Kleynschen Haltungsreflexen and die extrapyramidMe 
,,bremsende" Starre mit wachsartiger Rigidit~g der Muskulatur ohne 
]Reflexsteigerung und ohne Haltungsreflexe. Naeh den Untersuchungen 
yon Schaltenbrand ls sieh weder die rein spastische L~hmung noeh die 
extrapyramidale Starre mit der Enthirnungsstarre im Tierversuch v-511ig 
identifizieren. Bei beiden Formen aber zeigen sich einzelne Ztige dieses 
Symptomenkomplexes. Obgleich in unserem zweiten Fall keine exakten 
Untersuchungen des Tonus und der Lage- und Bewegungsreflexe vor- 
genommen worden sind, ist es naeh dem klinischen Bild wahrseheinhch, 
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d~l~ aueh hier eine Kombin~tion des spastischen und des rigiden 
Typs nueh Schaltenbrand unter Vorherrsehen der sp~stischen L~hmungs- 
erscheinungen vorl~g. Die habituelle K6rperh~ltung und d~s iibrige 
mo~orisehe Verhal~en !iel]en ebenfalls eine Mischung pyramidaler und 
extrapyramidaler Ausfallsersoheinungen erkennen: ~uf der einen Seite 
Jaeben der konstanten Tonuserh6hung und der typischen Streckstelhmg 
der Beine die Aufhebung der willkiirlichen Bewegungsf~higkeit, die 
Reflexsteigertmg und die ~ beim S~ugling allerdings nur beding~ v~r- 
wertb~ren ~ Pyrumidenzei~hen, au~ der anderen Seite die voriiber- 
gehende Steigerung des sehon erhShten Muskeltonus dutch einschiel~ende 
Strecksp~smen~ die opisthotonische Hultung, die Mimikarmut und die 
Hyperkinesen im Gesicht. Dem u der Pyramidenuusfalls- 
ersehe~ungen im klinischen Bild entsprieht anatomisch d~s beider- 
seitige Fehlen des gesamten Pyramidensystems gegeniiber dem noah 
erhaltenen, wenn auch schwer gesch~digten ex~rapyr~midalen System. 

Der yon Gamper hervorgehobene Gesiehtspunkt, d~B die motorische 
Leistungsf~higkeit bei fri ihem teratogenetischem Terminationspunkt 
einer HirnmiBbildung infolge der ungest6rten Entwieklung der niederen 
ttirntefle besser sei als bei sp~ter entstandenen Sch~den, ist zweifellos 
yon grol~er allgemeiner Bedeutung fiir die Neuropathologie des ]~nt- 
wiek]ungs~lters. Dariiber hinaus h~ngt die motorisehe Uberlegenheit 
des Gampersehen Mittelhirnwesens gegeniiber Aneneeph~len mit einem 
grS~eren Hirnrest aber auch zweifellos mit der fiir die motorisehe Funk- 
tion besonders gfinstigen Begrenzung des Resthirns in Gampers Fail 
zusammen, Denn da die Mittelhirnzentren funktionsf/~hig w~ren und die 
hSheren Zentren vollst~ndig fehlten, konnte - -  des The.orie yon Magnus 
entspreehend - -  dureh das ungestSr, e Zusammenwirken der antagonisti- 
sehen Stammhirnzentren nahezu ein Gleichgewiehtszustand in der Tonus- 
verteilung z~tstande kommen. Bei den Mi~bildungen abet - -  die wig 
etwa unser zweiter und Jakobs Fall - -  dazu noeh fiber hSher gelegene, 
teilweise aber defekte Teile des extrapyramidal-motorisehen Systems 
verftigen, kommt es night zu einem Gleiehgewfehtszustand auf einer 
niederen Ebene, so wie dies im Gampersehen l~alle verwirklicht w~r; 
ein Gleiehgewichtszustand auf einer hSheren Ebene ist abet noch night 
erreieht. Unter besonderen Umst~nden kann also ein geringerer Him- 
rest eine bessere motorisehe Funktion ermSglichen, da es beim Mensehen 
night allein auf die Unversehrtheit des roten Xernes and auf die Zahl der 
intakten Zentren sehlechthin, sondern darauf ank~mm~, welche Anteile 
des motorisehen Systems iiberhanpt erhalten sind und in welcher Weise 
diese zusammenwirken. 

Es f/~llt auf, dab die Starre- und Lghmungserscheinungen bei Anenee- 
phalen oft night unmittelbar nach der Gebttrt, sondern erst sparer in 
Erseheinung treten. So war es im Falle yon Langer und bei unserem 
hydr~nencepha.lem Mittelhirnwesen, das erst am ]~nde des 1. Lebens- 
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monates eine zunehmende Muskelstarre zeigte. ~m Falle yon Edinger 
und Fischer so]l der S~rrezustand ebenfalls erst nach 4 Wochen auf- 
gefallen sein. Auch A. Jakob sah die ganz allmi~h]iche Entwicklung der 
Muskelstarre. Bei Oberndor]ers Beobachtung und bei unserem zweiten 
Fal]e stellten sich die motorischen St6rungen sogar erst um die Wende 
des ersten Lebenshalbjahres ein. Wie ist dieses ffeie Interva]l his zur 
Manifes~ierung der klinischen ]Erscheinungen zu deuten ? Da der I~rank- 
heitsproze8 in den meisten dieser F~l]e bei der Geburt schon ein statio- 
n~res Stadium erreich~ hatte, kann die Progredienz der klinischen Sym- 
ptome in der Regel nicht auf das Fortschreiten des ZerstSrnngsprozesses 
bezogen werden. Nach unserer Meinung gib~ es noch eine andere Er- 
kl~rungsmSglichkei~. Das Gehirn des Neugeborenenist noch nicht markreif, 
auch die Gang]ienze]lcn der Groghirnrinde sind noch nicht roll differen- 
ziert, die charakteristischen hirnelektrischen Erscheinungen fehlen noch 
(Berger). DasNeugeborene ist also funktione]l ein groghirn]osesLebewesen, 
dessen Bewegungen nicht willkiirliche, sondern reflektorische sind. Wie 
vergleichende Untersuchungcn yon motorischen Leistungen und Aus- 
reifung der Markfasern und Nervenzellen gezeigt haben, weicht die 
anfiing]iche Herrschaft des Pallidum im Laufe des ers~en Lebenshalb- 
jahres dem zunehmenden EinfluB des Stri~tum. Im zwei~en ttalbjahr 
wird die GroShirnrinde mit den zu- und ablei~enden Bahnen funktions- 
tiic]atig (Foerster, Langworthy, de Crinis). Die verschiedenar~igen ana- 
tomisch-physiologischen Voraussetzungen machen es verst~ndlich, dab 
dieselbe L~sion beim ]~rwachsenen und beim Neugeborenen ganz ver- 
schiedene ]~rscheinungen zur Foige haben kann. Wir w~hlen a]s ein- 
fachstes Beispiel den  AusfM1 der Pyramidenbahn. Beim erwachsenen 
Menschen ftihrt die Unterbrechung der Pyramidenbahn sofort zu vSlliger 
Aufhebung der willkiivlichen Innervierbarkeit. Wie Foerster dargelegt 
hat, kommt nach einem zunachst schlaffen, spgter spastischem L~h- 
mungsstadium durch die erhaltenen extrapyramidalen Zentren and 
]~ahnen mei stens in gewissem Umfange eine ]angsa.me Restitution der 
Motili~i~t zus~ande, lJber die Foigen der Unterbrechung der Pyramiden- 
b~hn beim Neugeborenen liegen ebenso exakte und eindeutige Unter- 
suchungen nicht vor. Soltmann ist der Frage im Tierexperiment nach- 
gegangen. Er sah nach Exstirpation der GroBhirnhemisphgren bei 
neugeborenen Hunden weder sofort noch sparer Motiliti~tsstSrungen auf- 
treten. Bei miserere zwei~en Fall yon gydranencepha]ie, bei dem die 
niederen motorischen Zentren int~k~ waren, hatte das ~eh]en des P2z'a- 
midensystems mehrere Mona~e hindurch keine auffal]enden Erschei- 
nungen zu'r Folge. ]~benso war es bei den Beobachtungcn yon Obern- 
dor]er und yon Henoch. Im Gegensa~g zu den tierexperimentellen 
]~rfahraugen scheint die Aussehaltung de} Pyrsmidenbahn beim neu- 
geborenen Menschen abet nicht auf die Dauer symptomlos zu bleiben. 
Vielmehr ]a.ssen sich Oberndor]ers und unsere Beobachtungen so deuten, 
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dal~ die charakteris~ischen Ausfallserscheinungen dann einsetzen, vienn 
das Pyramidensystem reif wird und normalerweise in l~unk~ion treten 
miil~t:e. In den beiden F~llen yon Henoch betrug, die ~Lebensd~uer nur 
3 Monate; das bis zum Tode motorisch unauff~llige Verhalten k6nnte 
damit zusammenh~ngen, da~ der Wendepunkt infolge der kurzen Lebens- 
dauer nicht errelcht wurde. In neuerer Zeit hat man der Frage der 
Manifestierung motorischer StSrungen bei angeborenen Hirndefekten 
unseres Wissens keine besondere Beachtung gesehenkt. Dagegen finden 
sieh in der s Li~era~ur einige Hinweise, die den Beobachtungen 
an den Anencephalen entsprechen. Freud hob in seiner Monographie 
fiber die infantile Cerebralli~hmung hervor, dal] kongenitale L~hmungen 
erst naeh einer Latenzzeit yon anscheinend normaler Entwicklung zutage 
treten kSnnten. Und Soltmann wies auf die Erfahrung der Kinder~trzte 
hin, dal~ die ,,essentielle Kinderls erst im 4. oder 5. Lebensmonat 
in Erseheinung trete, also zu einem Zeitpunkt, in dem ,,die erste Bfldung 
der psychomotorischen Zentren der Rinde" stattfinde. Der ganze Fragen- 
komplex ist in vielen Punkten noch ungekl~rt..Daran kann uber kein 
Zweffe] sein, daI~ Art und Ausmafi motorischer St6rungen bei /riihent, 
standenen Hirnschiiden nicht nur durch die Ausdehnung des Defektes, 
sondern auch durch das LebensaIter und damit durch den jeweiligen 
Entwicklungszustand des Zentralnervensystems m~i~geblich bestimmt 
werden. 

Verh~ltnism~tB_ig h~ufig k0mmen bei den Hydranencephalen Kramp]- 
erscheinungen vor. Zum Teil sind es tonische Streckkr~mpfe der Ex- 
tremit~ten. In unserem zweiten F~lle best.anden nur kurzd~uernde 
einschiel~ende Streckspasmen, die zu einer Verst~rkung der opistho- 
tonischen Haltung fiihrten. Rothmann konnte beim Hunde dutch Reizung 
des Striatum tonische Iirampfanf~lle erzeugen. Auch beim Menschen 
~ui]ern sich die subeorticulen Anf~lle vorwiegend in tonischen Krampf- 
zus~nden, deren Charakter G. Soelcen bei der stri~ren Epflepsie ein- 
gehend analysiert hat. Von welchem Herd die Streckspasmen in unserem 
Fal}e ausgelSst wurden, l~tl~t sich nicht sagen, da tonische Krampf- 
erseheinungen mit opisthotoniseher Haltung sowohl bei Druck auf die 
Medulla oblongata als aueh bei Herden im Kleinhirn und in der Brficke, 
bei Erkrankungen des striopallid~ren Systems and auch bei Druek- 
schwanhmgen innerhalb des Ventrikelsystems auftreten k6nnen. Da 
die Krampferscheinungen in unserem Falle bei Herabsetzung des Liquor- 
druckes regelm~i~ig nachiiel~en, dfirften sie wenigs~ens zmn Tell durch 
Druekwirkung auf den Hirnstamm entstanden sein. In 2 Fgllen be- 
standen Augenmuskelkrgmpfe, die auch sonst bei Hi*rnst~mmsehgdigung, 
z. B. bei Pons- und Pedunculusblu%ungen, ~r (Foerster). Auch 
teils anfallsweise auftretende, tells ganz unregelmgitige nystaktische 
Zuckungen wurden ebenso wie in unserem zweiten F~l]e mehrfach 
beobach~et. In einigen wenigen Fglien yon Hydranence]?huHe und bei 



Die tIydranencephMie (Blasenhirn) Ms 8onderform der GroBhirnlosigkeib. 623 

den gro~hirn]osenKindern yon Sehob und Jakob sind klonische Zuckungen 
der Extremitgten erw-~hn~. Im AnsehluB an eine ttypothese yon Ziehen 
ist vielfach angenommen women, dM3 klonische Kr~mpfe nut bei Be- 
teiligung der GroBhirnrinde auftreten kSnnen. Nach den Untersuchungen 
yon ~'oerster, Peiper, Wohlwill, Langworthy u. a. ist diese Annahme aber 
nieht geniigend gestiitzt. Denn das Yorkommen klonischer Zuckungen 
ist sowohl bei menschlichen Neugeborenen, deren Hirnrinde noeh funk- 
tionsunf'~hig ist, Ms auch bei Erwachsenen mit rein subcor~ioMen Krank- 
heitsprozessen und sehlieNieh aueh im Tierversueh bei groBhirnlosen 
Kaninehen sichergestellt. Die Beobaehtungen an HydranencephMen 
und anderen groghirnlosen menschlichen S~uglingen weisen ebenfMls 
darauf bin, dab klonisehe Krampferscheinungen aueh ohne Beteiligung 
der' tIirnrinde vorkommen k6n~en. 

Besonderes Interesse verdienen in unserem zweiten FMle die Hyper- 
kinesien im Gesieht, die am ehesten Ms choreiforme Zuekungen zu be- 
zeichnen sind. RQthmann konnte bei ttunden dureh Reizung des Stria- 
turn neben tonischen Krampferseheinungen aueh Monisehe Zuekungen 
um Schnauze und Augen hervorrufen. Entspreehende Beobachtungen 
sind yon G. Soeken und U. de Lange bei Kindern mit Erkrankungen 
des s~riopMlid~ren Systems gemaeht worden; mehrere Kinder mit 
s~ri~rer Epilepsie zeigten neben tonisehen Krampferseheinungen im- 
AnfM1 sehr sehnelle klonisehe Zuckungen im Gesicht un~er vorwiegender 
Be~eiligung der cireumorMen und circumorbitMen Muskulatur. Eines 
dieser Kinder hatte auch in den anfMlsfreien IntervMlen Zuekungen im 
Gesicht" und ein ande~es fiel im IntervM1 dutch st~ndige Zungenunruhe 
und h~ufige Saugbewegungen auf. Ebenso sah C. de Lange bei einem 
S/~ugling mit histologiseh naehgewiesenem KrankheitsprozeB im Striatum 
und PMlidum in den letzten Lebensmonaten Zuckungen im Gesicht.. 
Der Charakter der hyperkinetisehen Erscheinungen im Gesieht ist bei 
allen diesen Beobaehtungen nieht ganz ehlheithch. Sie werden tells Ms 
ehoreiforme Bewegungen, tells als sehnelle klonisehe Zuekungen bezeieh- 
net, die Mlerdings naeh der eingehenden Beschreibung yon G. Sveken 
einen besonderen und yon den typisehen klonisehen Zuckungen ab- 
weichenden Charakter haben (,,tremorartige Zuckungen der circum- 
orMen Muskulatur", stark beschleunigter ,,Lidsehl~g", sehnelle ,Mund- 
spitzbewegungen"), lJ~bereinstimmend ist in allen diesen F~llen yon 
Erkrankung des striopMlid~ren Systems das h~ufige Vorkomnlen der- 
artiger l~yperkinesien der Gesichtsmusk-alatur bei Vorherrsehen yon 
tonischen Krampferscheinungen in der iibrigen KSrpermuskul~tur. Be'- 
mer'kenswerb is~ in unserem FMle, dab die choreiformen Bewegungen 
tfotz des volls~ndigen IV[angels beider Pyr~midenbahnen in Erscheinung 
getre~en sind. Denn die Intaktheit des Pyramidensystems is~ vielfaeh 
als u ffir das Auftreten hyperkinetischer ]~rscheinungen 
angesehen worden. DaB die Pyramidenb~hn aber fiir die Entstehung 
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extrapyramidaler ttyperkinesien nicht unbedingt erforder]ich ist, w i r d  
durch verschiedene Beobachtungen, unter anderem einen yon Haenel 
mitgeteilten Fall yon Hemiathetose bei einses ZerstSrung des 
ganzen Hirnschenkc]ful~es bewiesen. Sehr hi~ufig seheinen derartige 
Beobachtungen aber nicht zu sein. Bemerkenswerterweise blieben die 
hyperkinetischen Erscheinungen ira Falle yon Kluge (Zuckungen der 
Kinnmuskulatur), im Falle ?on Edinger und _Fischer und schlieBhch aueh 
in unserem zweiten Falle auf die Gesichtsmuskulatur, die trotz des 
PyramidenbahnausfMles nicht gel~hmt war, besehr/~nk~. 

Gamper beschrieb bei seinem Mittelhirnwesen deuthehe Ans~tze zu 
wechselndem mimisehem Verhalten, w~hrend in unserem FMle eine ~us- 
gesprochene Mimikarmut auffiel. ]~rfahrungsgena~B kann es bei jungen 
S~ughngen grol~e Schwierigkeiten machen, einfaehe Verziehungen 'des 
Gesichtes yon mimischen Bewegungen, denen Ausdrucksch~rakter zu- 
kommt, zu unterseheiden. An dem gegens~tzliehen mimischen Verhalten 
tier beiden Mittelhirnwesen kann aber wohl kein Zweifel sein. Gamper 
sch]ol~ aus seiner Beobachturig, dal~ distal yore Thalamus Elemen~e ffir 
mimische l~eaktionen vorhanden sein mfii~ten. Zur Erkl~rung unseres 
FMles m nl~ man annehmen, dab diese Gebiete mit der ZerstSrung des 
kraniMen Mittelhirnabschnittes in FortfM1 gekommen sind. 

Sensorische und sensible Leistungen. 
Bei unserem hydranencephalen Mittelhirnwesen sind die Sinnes- 

wahrnehmungen nicht tmtersucht worden. Dagegen wurde im zweiten 
FMle eine - -  wenn aueh nicht systcmatische P~fifung der wichtigsten 
Sinnesfunktionen vorgenommen. 

Die Sehfiihigkeit mull bei dem Kdnde mit der beiderseitigen Opticus- 
~trophie schwer gesthrt gewesen sein. Zweifellos wurden ~ber Licht- 
reize wahrgenommen. Die Lichtreaktion der Pupille war positiv. Anller- 
dem wurde einwan.dfrei festgestellt, dub das Kind einer vor dem Gesicht 
langsam bewegten Taschentamlae mit einer Wendung der Augen und des 
Kopfes folgte. Andere Gegenst~nde wurden nicht fixiert. Diese zu- 
n~chst schwer zu deutende Beobachtung fund ihre Erkl~rung, als wn" 
bei der histologischen Untersuchnng feststellten, dab der atrolohische 
Opticus hOCk vereinzelte markhaltige 5Tervenfasern enthielt and dM~ der 
zentrMe Sehaploarat gro~enteils erhMten war (rechts mehr als links). 
Von einem willkiirlichen Fixieren kann natiirlich nicht die Rede sein, 
da die motorische ginde nnd die Pyramidenbahnen, die die willkfir- 
lichen Bewegungen vermitteln, zersthrt waren. u mfissen die 
Adversivhewegungen des Kopfes und der Augen auf Lichtreize reflek- 
t0risch erfolgt sein. Eine Zuwendung des I(opfes und der Augen zum 
Licht wird bei Neugehorenen, die zu willkiirlichen Bewegtmgen ehenfalls 
nicht ,f~hig 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 yon einem ,,Hinwendangsinstinkt", der aueh bei Sehall- 
und Bertihrungsreizen in Erscheinung treten kann. Riehtiger ist es wohl, 
yon einer reilektorischen Zuwendung des Kopfes zu sprechen. In keinem 
anderen Fa]le yon I~Iydranencephalie. sind Adversivbewegungen dureh 
Liehtreize beschrieben worden. Nine derartigo ]3eobaeh~ung is~ tins auch 
yon anderen groBhirnlosen NiBgebur~en nicht bekannt, w~hrend positive 
Lichtreaktion der Pupil]en und reflektoriseher LidsehluB bei Licht- 
einfa]l haufig festgestellt worden sin& Der groBhirnlose Rothmannsehe 
I-Iund zeigCe wahrend der 3j/~hrigen Beobaehtungsdauer auBer dem 
Blinzelreflex und der Pupillenverengerung bei Lichteinfall niemals eine 
andere Reak~ion anf op~ische Reize. Das dureh 4 Jahre yon der Mutter 
ausgezeiehnet beobaehtete Kind yon Edinger und Fischer sehlog ebenfalls 
rege]inagig die Angen bei starken Liehtreizen, reagierte aber nieht im 
geringsten, wenn eine Lichtquelle odor andere Gegons~nde vet dem 
Auge beweg~ wurden. ~fir das Zustandekommen des Lidsehlugreflexes 
genfigt nach allen ]3eobaehtungen das Erhal~ensein des I-Iirnstammes mit 
den primaren Sehzentren. Dagegen steht die Frage, ob die Adversiv- 
bewegungen des Kopfes und der Angen bei Liehtreizen dnreh Vermitt- 
lung der Vierhfigel oder der Hirnrinde zus~ande kommen, noeh often 
(Bdrdny). Naeh Tierversuehen yon C. and O. Vogt v_nd naeh tle- 
obaehttmgen am Mensehen (0. Foerster) ]ieg~ in der Area prae- 
oeeipi~alis (Fold 19) ein Augenfeld, bei desseh elektriseher "t~eizung 
Augenbewegungen hervorgerufen werden. Da in unserem Falle der 
Oeeipitallapl~en rechts vollst~ndig and links zum grogen Toil erhalten 
war, kSnnten die Adversivbewegungen bei IAehtreizen sehr wohl unter 
]3eteiligung der t{inde zustande gekommen sein. Diese Annahme ist 
sogar naheliegend, weft eine derartige Beobaehtung bei anderen An- 
eneephalen, die etwa denselben HirnstammresL aber keine oeeipitalen 
}u besitzen, unseres Wissens niemals besehrieben worden ist. 
Weite% Studien an Hydraneneephalen, die ja h~ufig noeh fiber oeeipitale 
Windungsreste verffigen, kSnnen die Kl~rung dieser Frage fSrdern. 

Anf alcustische .Reize reagier~e das Kind in einer sogar reeht difteren- 
zierten Weise; bei lauten Ger/~nsehen sehreekte es zusammen, bei lei- 
'seren, angenehmen GehSrreizen wandte es sieh moist zu, durch An- 
schlagen einer Gloeke lieB es sieh beim Schreien beruhigen. Da die 
corticale Endst/~tte zerst6rt war, mug es sich hierbei um eine I-Iirnstamm- 
]eistung handeln. Bekanntlieh reagieren aucJa sehon groghirnlose Lebe- 
wesen mit einem viol kleineren I-Iirnrest auf akustische Reize. Ver- 
gleiehen wir aber unseren ~'a.]l mit dem aueh in diesem Punk~e sehr gut 
beschriebenen Gampersehen Mittelhirnwesen, so ergeben sieh wesentliche 
Unterschiede in tier Art der t~eaktion : ira. Gegensatz zu unserem hydran- 
eneephalen Pallidumwesen, das auf versehiedenartige Reize ganz ver- 
sehieden reagierte, spraeh das Gampersche Kind iiberhaupt nut auf 
intensive akustisehe Reize an und beantwort.ete sie immer in derselben 
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Weise in Form des Moroschen Umklammerungsrefiexes. In genau 
derselben Art reagierlbe es aueh auf die verschiedensten anderen exogenen 
Reize. Xhnlich differenziert wie in unserem Falle war dagegen das Ver- 
halten des groBhirnlosen Rothmannsehen Hundes, der im L~ufe der Zeit 
sogar eine fortschreitende Besserung der akustischen l~eflexbewegungen 
zeigte: bei l~utem Pfeifen duckte er sich zusammen. Auf Pfeifen und 
Zureden hin kam es zu lebhaften Kaubewegungen, zu Ohrbewegungen 
und sp~terhin zu regelmgBiger Zuwendung des Kopfes und der Augen 
zur Seite tier akustischen t~eizque]le. H. Rothmann hob den a.uffallenden 
Unterschied in der Reuktionsfghigkei~ des grol~hirnlosen I-Iundes auf 
optische und akustische Reize besonders hervor und zog dargus den 
naheliegenden SchluB, dub ~uf optischem Gebiet die Verschiebnng der 
Funktionen naeh dem Cortex hin viel ausgepr~gter sei als bei ~kusti- 
schen Reizen. 

]~ine Geruchs- und Geschmackspri~/ung ist in unserem Falle nicht 
durchgeffihrt worden. 

Die Ober/l~ichensensibilit~t war" intuk~. Auch sensible Reize wurden 
verschieden beantWortet; auf Schmerzreize reagierte dasKind mit S chreien. 
Durch zartes Streicheln der Hgnde lieB es sich beim Schreien beruhigen. 
Auch das groBhirnlose Kind yon Edinger und Fischer, das in den letzten 
Jahren sti~ndig schrie, lieB sieh durch Reiben des Kopfes regelmi~Big 
znr Ruhe bringen. Das GamperscheMittelhirnwesen reagierte auf Schmerz- 
reize nnd auf groBflgehige Temperaturreize ebenso wie auf ~kustische 
l~eize in Form des Morosehen Umklammerungsreflexes; schwaehe oder 
umschriebene Reize blieben dagegen wirkungslos oder wurden nur mit 
einer leichten allgemeinen Bewegungsunrnhe beantwortet. 

Differentialdiagnose und SehluBbemerkungen. 
Die rechtzeitige Feststellung der Hydranencephalie w~hrend des 

Lebens ist  praktisch zwar bedeutungslos, kSnnte aber die L6sung mancher 
theoretischer Fragen f6rdern. ]~s wird nach wie vor schwierig, wenn 
nicht gar unmSglich sein, aus dem Querschnittsbild eine Hydranenee- 
phalie zu diagnostizieren. Nach der Entwicklung der klinischen Er- 
scheirmngen miiBte man aber wenigstens eine Vermutungsdiagnose 
stellen kOnnen. Wenn ein normal geborenes, ~uBerlich wohlgestaltetes 
Kind Anzeichen yon ,,LebensschwEche" bietet, St6rungen des Saugensl 
Schluckens, des t~reislaufes, der Atmnng und insbesondere auch pa~ho- 
logisehe Schlafzust~nde und anhaltende TemperaburregnlationsstSrungen 
aufweist, were an eine Hydranencephalie der 1. Gruppe zu denken. 
Schwierig kann bei der 2. Gruppe die k]inische Abgrenzung gegeniiber 
dem tIydroeephalus internns sein, da auch dabei St~rre-, Lghmungs- 
nnd Krampferscheinungen vorkommen, ttier wird vor allem das Aus- 
bleiben aller seelischen Regungen und damit die UnmSgliehkeit, sich mit 
dem Xinde in Beziehung zu setzen, daranf hindeuten, dab das Groi~hirn 
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nieht nut  dureh Xompression geseh~idigt, sondern gar nieht vorhanden 
ist. Weitere I-Iinweise k6nnen der h~ufig xanthoehrome Liquor und der 
bei der ttydranencephalie mitunter wechselnde Seh~delumfang sein. 

B ei der Abgrenzung gegeniiber Fallen yon totaler Erweiehung beider Grol?hirn- 
hemisph/~ren (F~lle yon Edinger und ~ischer, A. JaCob, Schob usw.) isf~ zu beaehten, 
dab die I-Iydraneneephalen meist sehon in einem lrfiheren Stadium in ihrer Vitalititt 
nachlassen und zugrunde gehen. Diese Abgrenzung ist aber tiir die Frages~ellung, 
was ein mensehliehes Lebewesen ohne Grol3hirn leisten kann, weniger wiehtig, 
weft es sieh jg aueh bei diesen Fgllen mit totaler Erweichung nm ,,Kinder ohne 
Groghirn" handelt. 

DieXenntnisse, die wir bisher yon den Lebensgul3erungen grol?hirnloser 
mensehlieher S~uglinge gewonnen haben, zeigen eindringlieh, dal3 auch 
mit einem geringen Hirnrest in der ersten Lebenszeit iiberraschende Lei- 
stungen an/den verschiedensten Gebieten m6glich sin& Uber eine so grofie 
[unktionelle Ausgleichs/iihig]ceit ver/iigt der erwachsene Menseh, bei dem 
so ausgedehnte Hirnde]elcte aueh niemals mit dem Fortbestand des Lebens 
vereinbar wgren, nieht mehr. Dagegen bleiben die Hirnstammleistungcn 
des mensch]ichen Neugeborenen doch hinter denen der Tiere auf allen 
Gebieten zurfiek. Aus dem Vergleieh mi~ den tierexperimenteIlen Er- 
gebnissen geht die iiberragende 13edeutung des GroBhirns fiir den Men- 
schen hervor. Auch beim Tier sind die AusgleichsmSglichkeiten, die 
Erscheinungen der physiologischen Restitution, noeh besser, wenn die 
L/ision am noch nicht roll  entwickelten Nervensystem erfolgt ist, wie 
aus Beobaehtungen yon Spatz (1919) hervorgeht. Auf Grund verglei- 
ehender Beobachtungen nach Riickenmarkdurehschneidung bei neu- 
geborenen und bei erwachsenen Kaninehen nnd ~uf Grund ~hnlicher 
Feststellungen aus der Literatur (Clementi an der Taube, Biclcel am 
Frosch) sowie auf Grund der Befunde Langworthys bei decerebrierten neu- 
geborenen Kaninchen kam Spatz 1927 (1. c. S. 416) zu folgenden Schlfissen : 
,,Wir sehen, daB, wenn die L~sion in einem frfiheren Entwicklungs, 
stadium (jedenfMls vor Beendigung der Markreifung) eintritt, die Funk- 
tionsf~higkeit der restierenden Hirnteile eine bessere ist als wenn der 
gleiche Eingriff das erwachsene Tier ~r i f f t " . . .  Bezfiglich des extra- 
]pyramidal motorischen Systems wird gesagt: , ,Je tieferstehend eine 
Tierart ist, ein desto geringerer Rest des e. p. m. Systems genfigt, 
um die Aufrechterhaltung der normalen Tonusverteflung, die normale 
K6rperha]tung and die Fortbewegungsart noch zu ermSglichen.. .  
Auf friiheren ontogenetischen Stufen ~erhalten sich die Apparate/ihn- 
lich ~ie auf niederen Stufen der Phylogenese. Die zur h6chsten Ent- 
fMtung bestimmten h6heren Stationen bleiben morphologiseh bei 
der ontogefwtisehen Entwicklung in der Differenzierung der Nerven- 
fasern wie der Zellen hinter der Entwicklung niederer Zentren zurfick. 
Bei einem Wegfall h6herer Abschnitte infolge gestSrter Entwieklung 
sind die tieferen Zentren, deren Differenzierung frfiher abgesch]ossen ist, 
dann auch beim Menschen in der Lage, den Defekt in einem erstaunlichen 
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AusmaBe auszugleichen und die Gesamtleistung, wenn auch in geringerer 
u zu ermSglichen. - -  ge hSher eine Tierart in der S~ammes- 
reihe stehb und je welter das Individuum in seiner Entwieklnng vor- 
geschri~en ist, desto weniger kann auf die normale Tatigkeit der hSheren 
Stationen verzichtet werden." 

Die Tatsaehe, dait eine Schadigung, d~e das Zentra]nervensystem im 
unfertigen Zustand ~rifft, geringere StSrungen naeh sich zieht, als wenn 
das fertige Organ betroffen wird, mag auf den ersten Blick tiberraschen. 
Der Hinweis auf das bekannte analoge Verhalten niederer Stufen in der 
Phylogenese macht dies verstgndlich. 

III. Pathogenese und ~tiologie. 
Das Rgtsel der Entstehung des eigenartigen Brides der I-Iydran- 

encephalie hat die Forscher seit der Zeit Cruveilhiers beschaftigt. Es 
ist aber bis heute nicht gelungen, die Frage der formalen und kausalen 
Genese restlos aufzuklaren. Auch wir sind - -  um es gleich vorweg- 
zunehmen - -  nieht ims~ande, eine endgiiltige Antwor~ darauf zu geben. 
Einige bisher strittige t~'ragen lassen sich abet an Hand unserer Unter- 
suchungsergebnisse k]ars~ellen 

Wie wir schon bei der Beschreibnng der Blasenwand gezeigt haben, 
hat der morphologische Befund sehr auffMlige u~d wohl charakterisierte 
Merkmale. Trotzdem ist die Deutung schwierig. Wit kennen bei der 
ttydranencephalie fast nu r  das Endzustandsbild; auch bei nnseren 
beiden Fallen liegt das Resultat eines abgelau]enen Krankheitsprozesses 
vor. Man muB also versuchen, aus den mehr oder weniger sparlichen 
Resten den Krankheitsvorgang zu rekonstruieren. Die Geringfiigigkeit 
dieser Residuen hangt mit den Eigentfimliehkeiten im Verlauf der 
Resorptionsvorgange ira unreifen Organ zusammen; man darf daraus 
nicbt sehliel~en, daI~ der Prozel3, yon dem sie stammen, geringfiigig war. 
Die Gr6ffe des De/ektes bei der Hydranencephalie zwingt uns vielmehr zur 
Annahme, daft hier ein ganz schwerer und ungew6hntich ausgedehnter Ein- 
8chmelzungsuorgang vorgelegen haben muff. 

Die meisten Hydraneneephalen sind tot geboren oder so kurze Zeit 
nach der Geburt zugrunde gegangen, dab yon vornherein nur die Embryo- 
nalzeit als teratogenetische Terminationsperiode in Frage kommt. Die 
Struktnr der erhaltenen Hirnreste und das Fehlen yon groben MiB- 
bildungen ~m S~hgdeL: und an anderen I~Srperorg~nen, wie man sie bei 
sehr Iriih einwirkenden exogenen Sehgden finder, lassen daranf schliel~en, 
da[~ der zur Hydranencephalie ffihrende I~rankheitsprozei3 zu einem 
Zeitpunkt begonnen hat, zu dem Gehirn und Sehadel bereits fertig aus- 
gebildet waren, also nieht vor dem 6. ]~mbryonalmonat. In einigen 
Fallen muB m~n allerdings einen friiheren teratogenetischen Terminations- 
punkt annehmen, sei es, dal~ wie im Falle yon Seitz die An~mnese einen 
entspreehenden Hinweis gibt (Trauma der Mutter im 4. Schwanger- 
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schaftsmonat) sei es dab eine gleiehzeitige tIypoplasie der Nebennieren 
anzeigt, dab der ProzeB sehon in einem friiheren Entwicklungsstadium 
eingesetzt hat (Ilberg). I)agegen kann man Ilberg nieht beipfliehten, 
wenn er den Schlug zieht, dab die Hydranencephalie eine 1%lge der 
Nebennierenaplasie sei. Wir verweisen bier insbesondere auf die Unter- 
suchungen ~qtoclcards, der die Griinde ftir das nieht seltene Zusammen- 
treffen yon pr/~natalem ttirnschaden und Nebennierenaplasie dargelegt 
hat. I)ie Behauptung v0n Zal)pert und Hitschmann, dab bei Fallen mit 
feh]enden Stammganglien der ProzeB sehon'zu einer Zeit begonnen haben 
mfiBte, in der die Stammganglien noeh gar nieht  entwickelt gewesen 
seien, ist ebenfalls nieht haltbar; denn die Stammganglien kSnnen 
ebenso wie das iibrige GroBhirn dem ZerstSrungsprozeg zum Opfer 
gefallen sein, ohne daB eine Narbenbildung erfolgt ist. In einigen F/tllen 
mit l~ngerer Lebensdauer hat man die ttydraneneephalie auf ein Geburts- 
trauma zurfiekgeffihrt und damit den Geburtstermin als teratogeneti- 
sehen Punkt festgesetzt. Verschiedene Grfinde sprechen aber dagegen. 
Zun/tchst einmal mfilRe man, wenn es sieh um die Folge eines schweren 
Geburtstraumas handelt, unmittelbar naeh der Geburt akute StSrungen 
erwarten, die dem postoperativen Sehoek nach Durchschneidungs- 
versuchen im Tierexperiment entsprechen w/irden. Dies ist aber, wie ~vdr 
gezeigt haben, nicht der Fall. Wenn bekanntlich auch nach sog. un- 
kompIizierten Geburten und nach I(aisersehnittentbindungen (Brander) 
I-Iirnverletzungen vorkommen kbnnen, so fgllt weiterhin doch auf, 
dab in keinem Falle yon Itydranencephalie fiber ernstliche Geburts- 
komplikationen berichtet wird und dab die tIydranencephalie in der 
Literatur fiber geburtstraumatische I-Iirnseh~den nicht vorkommt. Man 
~vdrd das Geburtstrauma als Ursaehe der ttydranencephalie nicht in 
allen F/~llen mit Sicherheit ausschliel3en kSnnen; in keinem Falle aber 
1/~l~t sich ein solcher Zusammenhang beweisen oder aueh nut wahrschein- 
lieh maehen. Die postnatale Entstehung der Hydraneneephalie ist naeh 
den bisher vorliegenden Erfahrungen ganz abzutehnen, da sich in keinem 
Falle ein Anhaltspunkt ffir einen post partum einwirkenden sehweren 
Sehaden und ffir din anschliegend beginnendes sehweres Krankheitsbfld, 
wie man es irn Verlaufe eines derartig massiven Einsehmelzungsvor- 
ganges erwarten mfiBte, hat auffinden lassen, i.Tbrigens ist auch die 
auBerordentliehe Ausdehnung der I)efekte ein Grund ffir die Annahme 
der intrauterinen Entstehung, denn nach allen Erfahrungen kann eine 
so sehwere Hirnsehfidigung nut unter den gfinstigen Bedingungen des 
intrauterinen I)aseins fiberlebt werden. 

I)er Einwand, dab der I-Iydraneneepha]ie eine ApZasie des Gro/3hirns 
zugrunde liegen k6nnte, ist leieht zu widerlegen. ]3ei der Poreneephalie 
spielte frfiher einmal der I4ampf v. Kahldens gegen die .Kundratsche 
,,StSrungs~heorie" eine groBe tRolle. Inzwisehen aber hat die weitere 
Forsehung die Unhaltbarkeit der Ansiehten v. Kahldens er~desen und 
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Kundrats Meinung yon der peristutischen Entstehung porenceph~ler 
H6hlenbildungen best~tigt. Eine primate EntwicklungssL6rung des 
Grol~hirns k~nn bei der Hydr~nenceioh~lie schon desh~lb nicht vor]iegen, 
weil der Sch~del in keinem Fa]le sehwere Miftbildungen ~ufweist, wie 
man sie n~ch den Untersuehungen ,con Fick, Landau, v. Gudden u. a. 
bei Ausbleiben ~les I-Iirnwachstums erwarten miiftte. Ansschlaggebend 
aber b]eibt die Tatsaehe, daft in allen histo]ogiseh untersuchten F~]len 
oft zwar nut geringe, uber immer eindeutige Residuen eines ZerstSrungs- 
prozesses nachweisbar waren und daft man an der Innenseite der Blasen- 
wand Reste der Grofthirnrinde finder, wie man sie uueh sonst im End- 
zustand naeh Einsehmelzungsvorg~ngen antrifft. 

Obgleich Heschl bereits im Jahre 1868 bewiesen hat, daft die Hydran. 
encephalie und die Hydrocelghalie zwei ganz verschiedene Kran]~heitsbilder 
sind, ist die Hydr~neneephalie, wie eing~ngs erw~hnt, mehrfach mit 
einem Hydrocephalus verwechselt oder urs/~ehlich auf einen Hydro- 
cel~halus zuriiekgefiihrt worden (2 F~lle yon Henoch, Zal3pert und Hitsch- 
mann, Durante, Schwartz, Elo und Otila). Spielmeyer unterschied rein 
theoretiseh eine hydroeephalische nnd eine poreneephalische Form der 
Kydranencephalie und meinte, daft man im Endzustand nicht immer 
werde unterseheiden kSnnen, ob das Extrem eines Hydrocephalus oder 
einer Porencephalie vorliege. Der Theorie yon der hydrocephalischen 
Genese der IIydraneneephalie widerspreehen abet die morphol0gisehen 
Befunde. Sehon Heschl hat mit Reeht betont, daft das h~ufig sehr 
ungleiehmaftige Befallensein tier "r Grofthirnteile bei der 
tIydraneneephalie, n~mlieh die oft noeh erhaltenen massiven basalen 
Windungsreste bei vollst~ndiger ZerstSrung der Konvexitat, nieht dureh 
einfache IAquordruekwirkung erklart werden kSnnte. Wenn es mSglich 
w/~re, dab sich eine Hydraneneephalie aus einem Hydrocephalus ent- 
wiekelt, mfiftte man iiberdies erwarten, dab man bei einwandfreiem 
sehwerem Hydrocephalus auch einmal Anfange des hypothetisehen, znr 
Hydranencephalie fiihrenden ZerstSrungsprozesses zu Gesicht bekommen 
wiirde. Dies ist abet nicht der Fail, wie wir bei der Untersuehung be- 
sonders sehwerer F~lle yon Hydroeephalie zeigen konnten. Auch yon 
anderer Seite sind dera~edge Feststellnngen nicht gemaeht worden. Eine 
andere ~r~ge ist es, o13 sieh bei der ~ydraneneephalie sekund~r ein 
Kydroeepha]us internus oder riehtiger eine intrakranielle Liquorstauung 
en~wiekeln kann. Dies ist mehrfaeh beobachtet worden. W~hrend die 
I-IydraneneephMen bei der Geburt meis~ norma]e oder noeh nnter der 
Norm liegende Seh~d6lmaBe haben, ~ritt bei langerer Lebensdauer 
regelmEGig eine Seh~delvergrSfterung auf. Besonders ausgepr~gt war die 
SehEdelvergrbGerung in unserem zweiten ~alle, in dem ~dr Entstehung 
und Ursaehe der groGen intrakraniellen Liqnoransammlung klarste]len 
konnten. Die Ursache war ein entziind]ieher VerschlnB des Foramen 
Monroi bei erhaltenem Plexus ehorioideus der Seiten-centrike]. Fiir die 
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Beurteilung der Pathogenese is~ die Un~ersuchnng der erhalten ge- 
bliebenen Oeeipitalpole yon WiehtJgkei~. Denn die HinterhSrner sind, 
Me man anf Abb. 4 sieht, gar niche ausgeweitet, sondern im Gegentefl 
dutch ependymitische Auflagernngen spaltfSrmig verengt. Hier kann 
also pr imer  gar keine allgemeine Ventrikelausweitung bestanden haben. 
Der morphologisehe Befund ist nur so zu deuten, dal3 die Liquorsta~uung 
erst sp~ter zustande ge- 
kommen ist und nachtr~g- 
lieh zur Auswalzung der 
durch den ZerstSrungs- 
prozeB freigelegten basa- 
len Ventrikelabsehni~te ge- 
fiihrt hat. In  diesem Falle 
l~Bt sich also einwandfrei 
naehweisen,daB dieLiquor- 
stauung nieht die Ursaehe 
der t tydranenceph alie, son- 
dern eine sekund~re und 
erst im spg~eren Verlaufe 
des Xrankheitsprozesses 
auftretende Komplikation 
ist. Wie wir noch zeigen 
werden, ist in diesem Fall 
am ehesten die Kombina-  
tion einer traumatisehen 
Einwirkung mit  einer se- 
kundgren Infektion anzu- 
nehmen. In  den meisten an- 
deren Fgllen won I-lydran- Abb, ~. Schnlt~ dareh den rechten Occipitallappen, 

Schnitt18. Nissl-Farbung. 3facheVergr. Spaltf6rmige 
encephalie is~ die Ursaehe Verengung des Hinterhornes  durch  ependymitiscl~e 
der zur Sch~delvergr6l~e- Auflagerungen (Fall ~). 
rung ffihrenden Liquor- 
ansammlung nieht fes~gestell~ worden. Nur  Eto und Otila haben sich 
bei ihren beiden Beobaehtungen,  fiber die bereits auf S. 11 der 
I. Mitteilung beriehtet wurde, sehr um die Klfirung der Pathogenese 
bem/iht, sind aber naeh unserer Meinung zu falsehen Sehlfissen gekommen. 

In be/den F~llen besta.nd ein Aqu~duktverschlu/], der nach Ansicht der Autoren 
ebenso wie die Verwaehsung beider Thalami in der Mittellinie eine dysrapt~iseke 
Entwicklungsst6rung darstellte. Es wurde angenommen, dab das bereits intra- 
uterin hydroeephalisch mil3bildete Hirn eine Neigung zu encephalitischen Prozessen 
zeigte. ])ie Zers~Srung des GroBhirns wurde tei]s auf die Druckatrophie dureh den 
Hydrocephalus, ~eils atff Zi~'kulationss~6rungen irdolge des entz~indlichen Prozesses 
zurtickgeffihrt. Das ~ehlen der Plexus ehor. im ersten Falle, in dem eine nur un- 
wesentliche Vergr61~erung des Sch~dels bestand, wurde durch eine Thrombose 
der Plexus chor. erkl~rt. Abgesehen davon, daI] dieser komplizierte Deutungs- 
versuch ga.nz hypothetisch ist, handelt es sieh nach der anatomischen Besehreibung 
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gar nieht, wie yon den Autoren f/~lsehlioh angenommen worden ist, um einen Hydro- 
cephalus internus. Insbesondere entsprioht der his~ologisehe Aufbau der Bl~sen- 
wand und auch des 1Resthirns vSllig dem Bride der I-Iydranencephalie, bei der aueh 
die Plexus h/~ufig atrophisch sind oder ganz fehlen, w~hrend dies beim Hydro- 
ceph~lus internus nur ganz vereinzelt vorkommt (Hassin). Aueh die Annahme, 
dab der Aqu/iduktverschluJ] attf einer prim/iren ,,dysraphischen" Entwicklungs- 
st5rung beruht, halten wir bei der ganzen Sachlage ffir reeht zweffelhaft. Denn es 
gibt auch, wie etwa. unser zweiter Fall zeigt, bei schweren cerebralen ZerstOrungs- 
prozessen sekund/~re, also peristatisch bedingte EntwicklungsstSrungen in tiefer 
gelegenen Hirnteilen. Da in beiden F/~llen yon Elo und Otila mehr oder weniger 
ausgepr/~gte Entziindungsresiduen nachweisbar waren, ersehein?0 es naheliegend, 
dal~ auch bier die subependym/~re Gliose in der Umgebung des Aqu/iduktes ebenso 
wie die Ependymitis entzfindlicher Iqatur waren. 

Zappert und Hitschmann sprachen start yon Kydranencepahlie fi~lschlicher- 
weise yon ,,ttydromikrocelohalus '' i. Wir haben den Verdacht, dab sich vielleieht 
aueh sonst in der Litel'atur unter dieser Bezeiehnung F~,lle yon Hydraneneephalie 
verbergen. Die Annahme einer Mikrocephalie oder auch einer l~ormoeephalie bei 
in~rakranieller DruckerhOhung und offenen Sch/~deln/thten hat auch schon wiederholt 
Sohwierigkeiten bereRet. Anders ist es na~tirlich, wenn die N/ihte frtihzeitig ver- 
knSohert sind. 

Wie schon Heschl gezeigt hut, bestehen engere pathogenetisehe Be. 
ziehungen zwischen der Hydranencephalie und der Porencephalie, yon der 
sich jene ~ber durch die noch r~dikalere Zers~Srung unterscheide~. 
Bei der Porenceph~lie und anderen Endzust/inden grober ZerstOrungs- 
prozesse, die sich im Hirnparenchym ~bspielen, bleibt n/imlich der 
Seitenven~rikel erh~lten und wird durch eine mehr oder weniger dicke 

Sch ich t  oft schwer verinderten Gewebes yon den Resten der Rinden- 
oberfl~che geschieden. Die ~ l l e  yon ,,~otaler Erweichung beider GroB- 
hirnhemisphiren", wie sie Hedinger und Meier, Edinger und _Fischer, 
Jakob, Schwartz, Schob,. Broeher und neuerdings auch Hallervorden mi~- 
geteilt h~ben, nehmen hinsich~lich der Ausdehnung des Defektes eine 
Zwisohenstel]ung zwischen der Porencephalie im engeren Sinne und der 
Hydr~nenceph~lie ein. Hier sind noch die Seitenventrikel und ein 
~eines, mit Flttssigkeit oder ~ettkOrnchenzellen gefiilltes M~schenwerk 
zwischen Ventrikelw~ndungen und Oberfl/~che vorhanden. Ob es sich, 
wie Schob meint, in diesen F~llen um Vorstadien der ~]s Rindenblasen- 
10orencephalie (Hydr~nencephalie) bezeichneten ~Shlen h~ndel~, muB 
d~hingestellt bleiben. Klinisch ist bemerkenswert, d~B diese groBhirn- 
losen Wesen im Durchschnitt ein hSheres Lebens~lter erreichen ~ls die 
I:[ydranenceph~len, dab die Symptome zum Tell erst sp~,ter ein- 
setzen und dab urs/~chlich in mehreren :Fgl]en Geburts~r~umen oder 
sogar nach der Gebur~ ein~-irkcnde exogene Sch~den in ~r~ge kommen, 
w/Chrend bei der Hydranencephalie die pr/~nata]e Entstehung des Krank- 
heitsprozesses f~st durchweg erwiesen ist. Man k~nn vermuten, d~l~ bei 

i Es hat den Anschein, ~ls ob Zappert und .Hit~chmann die l~/~lle yon Cruveilhier 
nur zum Teil und die grurtdlegenden Ausfiihrungen Heschls gar nicht bekannt 
waren. Dasselbe gilt ~iir die Arbeit yon Elo und Otila, in der weder C,ruveilhier 
uoch Hescld oder S~ielmeyer zitiert sind. 
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den besonders frith einsetzenden Prozessen die fiir das nnreife Nerven- 
gewebe ehar~kteristisehe Reaktionsweise besonders ausgepragt ist und 
dM3 bei diesen der Endzustand des doppelsei~igen Blasenhirns erreioh~ 
wird, wahrend bei sp~terem Kr~nkheitsbeginn eine so vollkommene 
Einsehmelzm~g der Flemisph~ren nieht mehr mSglieh, well mit dem 
Leben nieht vereinbar, ist. 

Die J4"tiologie der Hydranence13halie seheint keine einheitliche zu sein. 
Als zweifel]ose Residuen eines abgelaufenen Krankheitsprozesses fanden 
sieh bei unseren beiden Y~llen ebenso wie bei einem groBen Teil der 
anderen recht erhebliche Mengen yon K~mosiderin, die auf eine Blutung 
hinweisen. Das I-I~mosiderin verr~t sich schon makroskopisch dutch die 
rostbraune Verf~rbung, die in unseren ~ l l e n  an der ]~lasenwand, ste]len- 
weise auch an der Galea, an der Innenseite der Dura und besonders auch 
am Plexus ehorioideus sehr auff~llig war. Eine solehe intensive H~mo- 
siderinspeicherung ist unseres Wissens bisher nur  naeh Massenblutungen 
mit Ventrikeleinbruch (z. B. bei Hypertonie) und sodann nach groben, 
tiefreichenden Yerlebzlmgen beobachtet worden. H~mosiderin kann 
natiirlich aueh Ms Residuum einer blutigen Erweichung n~eh Kreisl~uf- 
stSrlmgen (h~morrhagiseher Infarkt oder ~ueh nach venSser Thrombose) 
vorkommen; aber bei dieser Annahme w~ren die ]~lutreste an der Ga]e~, 
an der Dura und im Plexus sehwer zu erkl~ren. 

In diesen ~/~llen yon Hydr~neneephalie ist unseres Er~ehtens die 
traumatische A'tiologie, die bei der besonders sehSnen Beob~ehtung yon 
Seitz aueh dutch anamnestische D~ten gestiitzt wird, am wahrschein- 
]ichsten. In diesem Falle, in dem nur Blutungsresiduen, aber keine 
Entziindungserseheinungen und keine sonstigen Ver~nderungen vor- 
handen waren, mu/3 man wohl annehmen, dal3 die Frucht dureh den 
naehgewiesenen Sturz der Mutter ein stump~es Schiideltrauma erlitten 
hut. Von Unf~llen der Mutter w~hrend der Gravidit~t ist ~ueh in einigen 
,anderen F~llen die Rede, ohne d~/] sieh aber ein so eindeutiger urs~ch- 
licher Zus~mmenh~ng ergibt wie im F~lle yon Seitz. Geburtstr~umatisehe 
I-Iirnver]etzmlgen als Ursaehe der Hydr~nencelohalie kommen, wie oben 
.erw~hnt, gar nieht oder nur ganz selten vor. Es ist aber denkbar, dal~ die 
frischen Blutm~gen, die man gelegentlich neben den Resten alter Blu- 
t nngen bei der Hydranenceph~lie finder, mit denl Geburtsvorgang zu- 
sa.mmenh~ngen. Unter  den im a]Igemeinen wenig ergiebigen anamnesti- 
sehen Angaben erseheint tins ein Punkt  bemerkenswert, n~mlich die 
au]]allende Hiiu/igkeit yon unehelichen oder Findelkinclern unter den 
Hydraneneephalen. Wir haben deshalb an urs~chliehe Faktoren, die 
mit der unehelichen Gravidit/~t zusammenh~ngen, vet  allen Dingen an 
die grSl~ere H~ufigkeit yon Abtreiblmgsversuchen bei der oft uner- 
wfinschten unehelichen Sehwangersehaft, gedaeht. Die Annahme, dal3 
die Hydraneneeph~lie mitunter die Yolge eines mil~gliiekten Abtrei- 
bungsversuehes sein kSnnte, liel~e sich z .B.  mit dem anatomischen 
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Befunde unseres zweiten Falles gut in Einklang bringen. Denn wit 
finden sowohl Residuen einer gro[3en Blutung als auch einer In]ektion, die 
yon den Seitenventrikeln ihren Ausgang genommen haben mug. Man 
kSnnte also an eine o/]ene Gehirnverletzung mit selcundgrer In/elction durch 
]~infiihrung eines Unsauberen Instrumentes dutch die Fontanelle denken. 

Nun gibt es ~ber auch F~lle, bei denen keine Blutungsspuren nachweis- 
bar  sind. Bei diesen ist die Annahme einer ausgedehnten Kreislaufst6rung 
am meisten plausibe]. ]~ei der I-IydranencephMie sind auch mehrfach 
Gefs Iestgestellt worden. 

In unserem ersten Falle fanden sich im Subaraehnoidealraum hin und wieder 
obliterierte kleine Gef~fle, im zweiten Falle bestanden an manehen Stellen 
Gef~gwandinfiltrationen. Auch im Falle yon KIuge und in einigen anderen F~llen 
wurden sowohl in den tIirnh~uten sis aueh in der I-Iirnsubstanz Ver~nderungen der 
kleinen Gef~ge beobaehtet: Endothel- und Perithelwuehenmgen, Infiltration 
der Gef~l~wand, ferner aueh atretisehe Capillaren. Kluge dachte deshalb an einen 
Zerst6rungsprozei], dessen Ausgangsstelle die Gefs seien. Da sieh 
aueh im iibrigen KSrper schwere Blutungen fanden, vermutete er eine Noxe, die ins- 
besondere die kleinen Gefi~l~e geseh~digt babe. Wenn die Gef~ver/inderungen, wiein 
unseren F/~llen, geringffigig sind, so ist es naheliegend, dab es sieh nur um sekund~re 
Ver~nderungen infolge der reparativen oder entziindlichen Vorgi~nge in der Um- 
gebung des Defektes handelt. Im Falle yon Spielmeyer fiel im Resthirn die Dfinn- 
wandigkeit der Gef~ge und ihre Tendenz, zu kavernSsen Hohlr~umen zusammen- 
zufliel3en, auf. AlsUrsaehe der tIydranencephalie nahmSpielmeyer einen hgmorrha- 
gisehen ZerstSrungsprozeg an, der tells dutch direkte Zertriimmerung, teils durch 
eine aus der Zirkulationsst6rung resultierende Nekrose den grol~en Substanzverlust 
bewirkt habe. 

Kreislaufst6rungen sind in neuester Zeit, insbesondere durch Haller- 
vorden 1, Ms Ursaehe vieler porencephalischer Ver~nderungen und ver- 
wandter ausgedehnter t terdbildungen in Kinderhirnen in den Vorder- 
grund gerfickt worden. Er  hob die Bedeutung des histologischen Kom- 
plexes der ser6sen Durchtr/~nkung des Hirngewebes infolge ver/~nderter 
Durchl~ssigkeit der Endothelschranke bei KreislaufstSrungen, wie sie 
bei entziindlichen und toxischen Prozessen niem~ls vermigt  werden, 
hervor. An zahlreichen Beispielen zeigte er, dug sich aus dem 0dem abe 
Uberg/~nge yon der einfachen reversiblen Parenchymschi~digung bis 
zur ausgedehnten Einsehmelzung ganzer Hemisphgren en~wiekeln kSnnen. 
Diese Ver~nderungen unterscheiden sich Mlerdings trotz ihrer groBen 
Ausdehnung yore Bride der Hydraneneephalie, wie schon erwghnt, 
dadureh, da/~ die Seitenventrikel und eine Gewebssehieht zwischen den 
Ventrikeln und den l~esten der Rinde ethMten bleiben. Bei der Hydran-  
encephalie ist noeh ein Merkmal hervorzuheben, das bei der MehrzaM 
der F/ille mit  einer gewissen EinfSrmigkeit (ira Gegensatz zu der Mannig- 
faltigkeit der poreneephalisehen Defekte) framer wieder hervortr i t t :  
man sieht am Grunde der grogen, dutch die Falx in der Mitte eingekerbten 
Doppelblase die mehr oder weniger deformierten Stammgunglien, die 

1 tIerrn Prof. Hallervorden, der uns seine reichhaltige Sammlung zur Verftigung 
stellte, sagen wir ftir seine Unterstfitzung unseren besten Dank. 
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Wiilste des Plexus chorioideus der Seitenventrikel, s o ~ e  basMe Reste 
des Occipital- und des hinteren Temporallappens, meist einschlieftlich 
des Ammonshorngebietes. Die unter dem Tentorium gelegenen tieferen 
Abschnitte des Hirnstammes und das tKleinhirn sind meis~ his auf sekun- 
dgre Vergnderungen intakt. Nur in einigen wenigen Fgllen, wie in 
unserem Fall l ,  sowie bei den Fgllen yon Zappert und Hitschmann und bei 
einem Falle yon Spielmeyer fehl~ das ganze Grol3hirn und bei den F'~llen 
yon Andral und Schae//er fehlt sogar das Kleinhirn; der ausgedehnteste 
Defekt fand sich bei einem yon Cruveilhier beschriebenen ~otgeborenen 
Kinde, dessen ZentrMnervensystem nur noch aus Medulla oblongat~ 
und Rfickenmark bestand. In der Regel aber bie~et sich, das zuerst 
beschriebene Bild. Diese eigenartige Ausbreitung des Defektes lgBt an 
eine bestimmte arterielle KreislaufstSrung Ms Ursache denken. Die 
]ehlenden Gro/3hirnteile entspreehen niimlich weitgehend den Versorgungs- 
gebieten der beiden inneren Carotiden (Arteria cerebri anterior und media) ; 
das Versorgungsgebiet der Arteriae vertebrMes, zu dem aueh das yon der 
Arteria eerebri posterior ernghrte Gebiet des OccipitMlappens und des 
basalen hinteren TemporM]~ppens gehSrt, bleibt dagegen erhMten. 
Die sowohl yore Carotisgebiet Ms aueh yore VertebrMisgebiet gespeisten 
Stammg~nglien wechsein in ihrem ErhMtungszustand. Allerdings sind 
anatomisehe Ver~nderungen an den inneren Carotiden nur in sehr wenigen 
F~llen naehgewiesen worden. Hierher gehSren insbesondere die Be- 
obachtungen yon Zappert und Hitsehmann und yon KSrnyey, die eine 
Atrophie bzw. eine vollkommene Aplasie der Carotis interna beiderseits 
festgestellt haben 1. Man mul3 aber auch immer im Auge behMten, 
dab es sog. funktionelle Gefi~BstSrungen, d .h .  KreislaufstSrungen ohne 
anatomischen Befund an den Gefgl~en gibt, welche zur voriibergehenden 
Anoxgmie und damit zum Absterben des sehr stark sauerstoffbediirftigen 
Gehirngewebes ftihren kSnnen. Ein. solehes Beispiel ist der Zustand bei 
Strangulation der Carotiden nach Erhi~ngung oder Erdrosselung. Eine 
Strangulation der Carotiden k6nnte auch intrauterin durch Amnionstrgnge 
oder dgrch ~'abelschnurumsehIingung zustande ]commen. Durch die freundo 
liche Vermittlung yon Prof. d}Iayer-Tfibingen und Prof. Gruber.GSt- 
tingen erhielten wir Pri~ps, ra.te yon einer lebend geb0renen mensch- 
lichen Mi[3bildung ohne Kop[ ~, bei der offenbar eine Dekapitation 
durch Strangulation vorausgegangen war. Dies wgre dann ge~dssermaBen 
der hSchste Grad eines Vorganges, der bei einem geringeren Grade oder 
bei ktirzerer Dauer der Drosselung vielleieht nur zum Absterben der yon 
den Carotiden versorgten GroBhirnanteile ffihrt. Die genannte Be- 
obachtung der kopflosen 5.]]Bbildung, die erst mi~ dem Sistieren des 
Plaeentarkreislaufes n~eh der Geburt sich zu bewegen aufh5rte, ist aueh 

z Die Atrophie k6nnte anch,sekundgr zu erklaren sein. 
Auf die bevors~ehende Publikation yon Dr. reed. h~bil. Klgppner (Ttibingen) 

wird verwiesen. 
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ein besonders drastisches Beispiel daftir, welch enorme Defekte unter den 
intrauterinen DaseLnsbedingungen mit dem Fortbestand des Lebens 
vereinbar sind. 

H. Beclcer hut die Wirkung der AusschMtung der Carotiden kih'z]ioh 
im Tierversuch geprfift und dabei in Best~tigung friiherer Beobachtungen 
festgestellt, dM] bei Hunden die AusschMtung beider Car0tiden (ja zu- 
sgtzlich sogar beider VertebrMarterien), wenn die Tiere den Eingriff 
iiberleben, infolge des ausgezeiehneten KollaterMkreislaufes keine ~Iirn- 
veri~nderungen verursaeht. Dagegen erhielt er in noeh nicht verSffent- 
Hchten Versuchen an neugeborenen Hunden, auf die wir sehon S. 47 
der I. Mitteilung hingewiesen haben, dutch Verstopfung der yon der 
Carotis ausgehenden ttirngefgi~e mittelS Paraffininjektion ein sehr 
eigenartiges Bild, das man tats~chlich nut mit der I-IydranencephMie 
vergleiehen kann 1. Die gauze Itemisphgre auf Seite der Injektion war 
bis auf die vbn den Arteriae vertehrMes aus erniihrten Anteile in eine 
dtinnwandige Blase umgew~ndelt, die klaren Liquor enthielt. Die Seiten- 
ventrikel waren zerstSrt, yon der Rinde fanden Sieh nur an der Innen- 
wand tier.Blase schmMe Gliasgume, die wir oben besehrieben haben und 
die den S~umen bei unseren F~llen yon Hydraneneephalie durchaus 
entsPreehen. Es bestand nur ein Unterschied gegeniiber den meisten 
Fallen yon I-Iydranencephalie, ngmlieh das Fehlen yon I-I~mosiderin. 
Doch gibt es, wie gesagt, auch Blasengehirne ohne Blutungsreste, und 
gerade fiir diese kommt die vasale ~tiologie in Frage. Auf jeden Fall 
werfen diese Versuehe yon H. Beclcer ein neues Lieht auf dasdunlde Gebiet 
der Pathogenese der I-IydranencephMie , indem es bier offenbar zum ersten 
Mule gegliiekt ist, ein entsprechendes Bild experimentell hervorzurttfen. 

Endlich sind bei der Er5rterung der Pathogenese und der J, tiologie 
der I-IydraneneephMie immer wieder aueh Entziindungsprozesse; ]~nce- 
phMitiden oder Meningitiden, syphilitiseher oder anderer Ursaehe, 
angesehuldigt worden; da sich in mehreren F~lle~ entziindliehe l~esiduen 
gefunden . haben. Bei unserem zweiten und bei Ilbergs Full spielte Lues 
eine Rolle, ohne daft sich Mlerdings charakteristische Vergnderungen, 
wie sie insbesondere Ranlce bei konnatMer Lues beschrieben hat, fest- 
stellen ]iei]en. DM] eine ~Enceph~litis oder eine Meningoeneephalitis 
anmittelbar zum vSlligen Verlust fas~ des ganzen GroI~hirns fiihren kann, 
h~lten wit fiir i~ul~erst unwahrscheinlich. Grolte Einsehmelzungen sind 
nur denkbar auf dem Wege yon Yergnderungen der in den weiehen 
I-Iguten gelegenen Gefgl~e bei der Meningitis. ]~ine Meningitis kann 
zweifellos auf dem Wege yon Gefgl~vergnderungen zu sehr ausgedehnten 
l~irnzerstSrungen ffihren; doch handelt es sich nach den vorliegenden 
Erfahrungen immer wieder um solehe Fi~lle, bei denen die Ventril~el und 
eine Gewebssehicht zwisehen Ventrikel und l%indenresten erhMten bleiben. 

1 I:[errn Dr. H. Becleer sagen wit fiir seine freundliche Unterstfitzung und 
fiir die ~berlassung yon Pr~paraten unseren besten Dank. 
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Bei vie!en F~tllen yon Hydranencephalie, so auch bei unserem zweiten F~lle, 
sind die F, ntziindungserscheinungen wohl nut als sekundgr aufzufassen. 

5J[an sieht also, dab nieht, nur einer, sondern offenbar versehiedene 
gtiologisehe Faktoren zu dem merkwfir~gen Endzustandsbild der 
Hydraneneephalie ffihren k5nnen. Die ~4chtigste Rolle diirfte nach 
unserer Meinung dem Trauma zufallen. Man kSnnte dagegen einwenden, 
dab die trauma~isehen ]-Iirnver~nderungen beim Erwachsenen anders 
aussehen. I-Iier ]st aber wieder die besondere Reaktionsweise des unreifen 
Nervensystems mi.t der raschen Resorption und der glatten Ausheitung 
zu bedenken. Au$erdem daft nicht vergessen werden, dal3 eine So aus- 
gedehnte I-IirnzerstSrung, wie sie bei der ltydraneneephalie vorliegt, beim 
Erwachsenen mit dem Leben gar nieh~ vereinbar wgre. 

Zusammenfassung. 
1. Die I-Iydranencephalie ('Cruveilhier) ist eine besondere Form der 

GroBhirnlosigkeit, die im Gegensatz zum I(rStenkopf durch das Fehlen 
yon Schgdeldefekten und dutch den Ersatz des GroBhirns durch eine 
diinnwandige mit Liquor gefiilt~e Blase gekennzeichnet ist. 

2. Zwei eigene Fglle yon I-Iydranencephalie werden klinisch and 
anatomisch beschrieben. Bei dem ersten Kind, das nur 9 Wochen lebte, 
fehlte das gesamte GroBhirn his auf das in seinem vordersten Tell auch 
geschgdigte Mittelhirn. ])as zweite, fast 1 Jahr alt gewordene Kind 
besaB noeh Teile der GroBhirnstammganglien, basale Schlgfenlappen- 
reste sowie den Hinterhaupts]appen (reeh~s vol]stgndig, links teilweise); 
Zwisehenhirn nnd Mi~telhirn waren nahez.u intakt. 

3. Entspreehend den beiden eigenen Beobachtungen kann man d i e  
Gesamthei~ der t-Iydraneneephaliefglle in zwei Gruppen einteilen: 
l: Gruploe mi~ mehr oder weniger vo]lstgndigem GroBhirnmangel oder 
sog~r noch weiSer reichenden Defekten und 2. Gruppe mit ]~,rhalSen- 
bleiben der GroBhirnsCammganglien und Resten der basalen Rinde. 
Die beiden Gruppen unterseheiden sieh nach der Ausdehnung des Rest.- 
hirns, naeh der Lebensdauer und na.eh den klinisehen Symptomen. 

4. Die ]Blasenwand, die iibera]l der Dura, der Falx und dem Ten- 
torium cerebelli an]iegt und an deren Innensei~e ein weiSliehes Trabekel- 
werk erkennbar war, erwies sieh in beiden ]~/illen als gleichartig geb~u~. 
Sie bestand aus den weiehen Hguten mit don ira wesentlichen unver- 
~nder~en GefgB/isten und darunter aus einem versehieden breiten Saum 
gliSsen Gewebes (,, G]iasaum "), Resten der ersten Rindensehieht ent- 
sprechend. An manchen S~ellen lagen v6]Iig ~bgeschnfirte Gliazell- 
inseln im Subarachnoide~lraum (Abb. 9a--e). 

5. In den barren und weiehen I-Iirnhgu~en, im Gliasaum und in den 
Plexus fgnd sich in beiden Fgllen reich]ich Hgmosiderin, das sehon 
makroskopisch ~n der rostbrannen Verfgrbung zu erkennen war. Es is~ 
alS Rest eines mit Blutung verbundenen ZerstSrungslorozesses anzusehen. 
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6. Die Glias~ume lassen an der Innenseite, ira Gegensatz zu den 
l~ests~umen an der Begrenzung yon Einschmel~ungsherden beim Er- 
wachsenen, eine bindegewebige Auskleidung vermissen; ebenso fehlen 
Vernarbungseraeheinungen und fast vSllig FettkSrnehenzellen. Wie beim 
Zustandekommen der Glias~ume in den Experimenten yon Spatz an 
neugeborenen Tieren ist eine besondere, dutch schnelle Resorption und glatte 
AusI~ilung ausgezeichnete Reaktion des unrei]en Nervengewebes bei einem 
~lle Gewebsbestandteile betreffenden ZerstSrungsvorgang anzunehmen. 

7. B eim Resthirn des ersten Falles fehlte entspreehend dem Verlnst 
des Globus pallidus die Substantia nigra vSllig. Der Nucleus tuber 
war auf der rechten Seite erheblieh geseh~digt, dementsprechend die 
zentrale I-Iaubenbahn dieser Seite verschm~lert. In der unteren Olive 
und im Nucleus gentatus sowie in geringem 5latle in den BrfickenfulL 
ganglien, waren sekundi~re EutwieklungsstSrungen naehweisbar. Bei 
dem zweiten Falle lagen schwere sekunc~are EntwieklungsstSrungen in1 
Striatum sowie ]eichtere im Pallidum der einen Seite (Achsendrehung) 
vor; die Substantia nigra war bier vorhanden. 

8. Das erste Kind hatte einen normaleu Sch~deinmfang, das zweite 
eine mgchtige Sch~delvergrSlterung, die durch intrakranie]le IAquor- 
stauung infolge Verlegung der Foramina 5{onroi bei erhaltenen Plexus 
der Seitenventrikel sckuud~r zustande gekommen war. Eine sekund.s 
SehgdelvergrSl~er~ng wtrd bei der zweiten Gruppe regelmEl3ig beobachtet, 
w~hrend bei der ersten Gruppe (kurze Lebensdau~r) der Sch'~del racist 
normal oder sogar verkleinert ist. 

9. Die gydraneneephalie wirdimmer nochh~ufig mit der I-Iydrocephalie 
verweehselt oder mit ihr in ursgchliehe Beziehung gebracht. Es wird naehge- 
wiesen, daft die Blasenwand nicht Endstadium cites Hydrocephalus im Sinn~ 
einer extremes V entrikelausweitung sein kann. H ydranencephalie und H ydro- 
cephalic sind morphologisch und patho~enetiseh grundsiitzlich verschieden. 

10. Von der Porencephalie und verwandten Endzust~nden nach Zer- 
stSrungsprozessen des kindliehen Gehirns unterscheidet sich die ~ydran- 
encephalie dureh das v611ige Fehlen der Ventrikelwa~ldungen im Bereich 
der Blase sowie einer Gewebsschieht zwisehen Ventrikel und Rindenresten. 
Uberg~nge zwischen "Poreneephalie und ~ydranencephalie kommen vor. 

11. Die intrauterine Entstehung der Kydraneneephalie ist bei den 
meis~en F~llen nachgewiesen, bei den fibrigen ist sie wahrscheinlich. 
Als Entstehungszeit kommt fiir die fiberwiegencle N[ehrza"hl der F~lle die 
zweite t~lf~e cler Embryonalzeit i n  Betracht. 

12. Urs~chlieh kommen an erster Stelle traumatische Einwirkungen, 
weiterhin auch versehiedenartige KreislaufstSrungen in Frage. Die 
letztere Annahme wird gestfitzt dutch Tierexperimente yon H. Becker, 
der durch Ausschaltung der yon der Car0tis interna ausgehenden Gef~.13- 
~ste bei jungen ~-[unden Blasenhirnbfldung hervorgerufen hat. 

13. Das auff~lligste klirdsehe Symptom war im ersten Falle eine 
eigenartige schwere St6rung der Temperaturregulation (Abb. 2). Auch bei 
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den a n d e r e n  F~Uen der ersten G r i p p e  ist d~s  klinische Bild vorwiegend 
du tch  mehr  oder weniger  ausgepr/~gte vegetat ive Regula t idnss tSrungen 
u n d  dureh eine kurze Lebensdauer  gekennzeictmet.  

14. Bei der zweiten Gruppe betr~gt  die Lebensdauer  im Durchschni t t  
mehrere Monate  bis zu 1 Jahr .  Diese K i n d e r  werden anfangs meist  ffir nor-  
male Siiuglinge gehal ten a n d  fallen erst sparer dureh  das Fehlen  aller seeli- 
sehen Regungen  n n d  dureh StSrungen des Muskeltonus nnd  derMoti l i t~t  anti 

15. Die gr013e Ausde lmung  des Gehirndefektes bei der t t y d r a n e n -  
cephalie, die be im ]~rwachsenen nicht  mi t  dem Leben vere inbar  w~re, 
wird kliniseh stets  untersch~tz t  u n d  daher  die Diagnose n icht  gestellt. 
Die Tatsache, daft ein &o geringer Hirnrest  so iiberraschend vielseitige 
Leistungen ermSglicht, weist auf  eine grofle ]unktionelle Ausgleichs]ghigl~eit 
des unrei]en Zentralnervensystem8 bin. 
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