Zur Frage der sogenannten Encephalitis congenita (Virchow).
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Mit 15 Textabbildungen.
(EBingegangen am 6. August 1921.)

Ich habe im ersten Teil dieser Untersuchungen zu zeigen gesucht,
daBl und wie es moglich ist, Abbauvorginge im Gehirn von Foten,
Neugeborenen und Siuglingen differentialdiagnostisch gegen die Ver-
fettungsprozesse abzugrenzen, welche im Gefolge der Markreifung
schon in der Norm im sich entwickelnden Zentralnervensystem auftreten.
Wir haben bei dieser Gelegenheit uns davon itberzeugen konnen, daf3
solche Abbauprozesse nicht gar zu selten in Form von kleinen,
meist in Ventrikelnihe gelegenen Herden zur Beobachtung kommen.
Wir wurden zu der Annahme gedringt, dall gerade auf dem Gebiet des
Fettstoffwechsels im unreifen Nervengewebe noch eine erhebliche
Labilitat besteht und daB den Aufbauvorgingen vermutlich haufiger,
als wir es nachweisen konnen, Abbauprozesse geringen Umfangs
gegeniiberstehen.

Es fragt sich nun, wie weit gewisse schwerere, eventuell zu kli-
nischen Erscheinungen AnlaB gebende Destruktionsprozesse, wie
man sie bisweilen im Gehirn kleiner Kinder nachweisen kann, mit den
genannten Affektionen auf gleiche Stufe zu stellen sind. Dabei handelt
es sich vielfach um Falle, wie sie insbesondere in der Pathologie der
sogenannten ,cerebralen Kinderlahmung™ eine Rolle spielen.
Wir wissen ja, daB diesem klinisch oder wenigstens symptomatologisch
bis zu einem gewissen Grade einheitlichen Krankheitsbild sehr ver-
schiedenartige pathologisch-anatomische Prozesse zugrunde liegen, di€
aber, da meistens nur ihre Endstadien zur histologischen Untersuchung

*) Vgl. 1. Teil: diese Zeitschrift 68, 384.
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gelangten, in der Regel in ihrer Pathogenese ungeklirt blieben. Es
wird also auch von diesem Gesichtspunkt aus die Mitteilung einer
Reihe von Féllen nicht unerwiinscht erscheinen, die zum gréferen
Teil in relativ frischem Stadium zur Untersuchung gelangten.

I. Gruppe: Fille mit Rindenerweichung.

An erster Stelle mochte ich liber einen Fall berichten, der mir so-
zusagen zufillig anlaBllich meiner systematischen Untersuchungen der
Kindergehirne begegnet ist. In diesem Fall hatte weder das klinische
Bild noch der nur wenig von der Norm abweichende makroskopische
Befund einen so schweren pathologischen Prozel erwarten lassen,
wie die histologische Untersuchung ihn dann aufdeckte.

Fall 1. P., unreifes Kind, geboren 25. TV. 1920; normale Spontangeburt, Ge-
burtsgewicht 1350 g, Lange 40 cm. In der Couveuse behandelt. Bei kiinstlicher
Ernéhrung noch 250 g abgenommen. Mit 4 Wochen: kiimmerliches, unterernahrtes
Kind mit trockener, welker Haut und schlaffem Muskeltonus. Eingesunkene groBe
Fontanelle. Wird mit der Pipette gefiittert. Zunehmende Kachexie. Am 9. VI.,
also im Alter von 1!/, Monaten, nach 2 maligem plétzlichen Erbrechen, aussetzende
Atmung und Exitus letalis. Klinische Diagnose: Friihgeburt. Inanition.

Sektion: 42 cm langes Kind ohne die Zeichen der Reife. Duct. Botalli und
Foramen ovale noch fiir die Sonde durchgingig. Gehirn: Windungen zahlreich,
weiche Hiute zeigen iiber dem Kleinhirn, besonders itber dem Flocculus und
Lobus biventer sowie iiber beiden Hinterhaupts- und Schlidfenpolen eine rost-
braune Farbung. Diesen Stellen entsprechend an der Innenfliche der Dura
feinste rostbraune, membrandse Auflagerungen. Auf dem Durchschnitt
fallt am Occipitallappen auf, dafl die weile Substanz in einiger Entfernung vom
Ventrikel eine rosagelbe Farbe zeigt, withrend in der Konsistenz eine Abweichung
nicht nachweisbar ist.

Mikroskopisch erwies sich die Rostbraunfirbung der Leptomeningen er-
wartungsgemi$ bedingt durch Einlagerung Berlinerblaureaktion gebenden Blut-
pigments in die Bindegewebszellen. Doch auch in der Marksubstanz finden
sich nahe dem Ventrikel vereinzelte Gliazellen mit eisenhaltigem Pigment be-
laden, insbesondere perivasculdr. Im iibrigen ergibt die Untersuchung des Gehirns
folgendes: In den vorderen Teilen des Stirnlappens wenige, in seinen hinteren
Partien und in den Zentralwindungen zahlreiche ,,Aufbauzellen®. Im Scheitel-
lappen ist das ganze (lewebe durchsetzt von Fettkornchenzellen, unter denen
sich bereits eine nicht unbetrichtliche Anzahl vom ,,Abbautyp‘ befindet. Doch
ist hier wie in den vorderen Gehirnabschnitten die Verfettung der Gliazellen auf
das Mark beschrinkt. Ganz anders wird das Bild im Hinterhauptslappen*),
und zwar sind die Verdnderungen am stirksten an den vorderen Teilen desselben,
wihrend der ProzeB nach dem Hinterhauptspol zu wieder an Intensitit abnimmt.
Vor allem zeigt sich hier die Rinde aufs schwerste betroffen. Am meisten in

*) Da die abweichende Firbung dieser Stelle zunéichst von mir mit den gelben
und roten Flecken auf eine Stufe gestellt wurde, die bei Sauglingsgehirnen so
hiufig sichtbar sind und, wie im I. Teile erértert, wenig bedeutungsvoll erscheinen,
so habe ich ihr zunéichst keine Beachtung geschenkt und daher auch nur den
Hinterhauptslappen der einen Seite zur Untersuchung eingelegt. Ich vermag
daher nicht zu sagen, ob der Befund an der anderen Seite in der gleichen Weise
vorhanden war.
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die Augen fallen in den tiefsten Rindenschichten an der Grenze zum Mark
gelegene Anhdufungen von typischen Abbauzellen, die pflasterepithel-
dhnlich nebeneinander liegen. Diese Herde sind von langgestreckter Gestalt und
parallel zur Oberfliche angeordnet (s. Abb.1). Am Rande lassen einzelne der
Fettkornchenzellen — insbesondere bei Mannscher Firbung — noch an emer
Seite einen Zysammenhang mit dem benachbarten Gewebe erkennen. Aulerdem
sieht man ganz gelegentlich den Leib einer progressiv verinderten Gliazelle mit
seinen plasmatischen und faserigen Ausldufern den Kornchenzellbezirk iiber-
briicken. Im iibrigen aber handelt es sich um allseits abgerundete, ,freie, aus
dem Gewebsverbande vollig losgeloste Elemente. Doch fallen sie — fest anein-

Abb. 1. Fall 1. Fettponceau. « Rinde mit Erweichungsherden; » Mark.

andergeprefit — den Raum, in dem sie gelegen sind, und der vollig frei von ander-
weitigen (Gewebsbestandteilen ist, vollstindig aus, so da8 nirgends eine
Liicke im Gewebe besteht. Es kann keinem Zweifel unterliegen, daf}, wenn der
Abbauprozell zu Ende abzulaufen die Zeit gehabt hitte, hier Hohlrdume ent-
standen gein wiirden. Schon jetzt kann man meines Erachtens von Erweichungs-
herden sprechen.

Im Mann - Priparat sind in den meist ziemlich zahlreichen kleinen Maschen-
rdumen dieser Fettkornchenzellen irgendwelche geformte Abbauprodukte nicht
nachweishar. Der Kern zeigt weitgehende regressive Verdnderungen in dem
Sinne, wie Spatz sie unter dem Namen der Chromatokinese ausfithrlich in seinen
experimentellen Studien beschreibt. Die Herkunft solcher Abbauzellen von meso-
dermalen und ektodermalen Elementen ist bekanntlich in diesem Stadium nicht
mehr mit Sicherheit festzustellen. Handelte es sich um gliogene Kérnchenzellen,
s0 wire immerhin ungewohnlich, daf} sie in einem Gebiete liegen, wo im iibrigen
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fast das ganze ektodermale Gewebe zugrunde gegangen ist. Allerdings wurde ja
bereits erwithnt, dall vereinzelte Gliazellen sich in den Herden noch befinden.
Die Abkunft vom Mesoderm ist aber auch nicht wahrscheinlich zu machen.
Dafl Beziehungen zu GefiaBien nicht nachweisbar sind, ist allerdings nicht beweis-
kriiftig, da sie frither vorhanden gewesen sein kénnen; dafl aber iilberhaupt Gefifle,
geschweige denn neugebildete, in den Herden und an ihrem Rande nicht gefunden
werden, macht dic mesodermale Abkunft der Zellen schr unwahrscheinlich.

Die Herde sind von einem fein-fibrilliren glitsen Gewebe mit langgestreckten
Maschen umgeben, in das auffallend wenig Zellen eingelagert erscheinen, deren

Abb. 2, Fall 1. Fettponceau. a StraBen von Fettkornchenzellen in der Rinde; ) ausgesparte
(tanglienzellgruppen ohne Abbauzellen.

perinucledires Plasma sich chenfalls mit fettigen Abbauprodukten beladen hat.
Sowohl rinden- wie markwiirts nimmt der Destruktionsprozef an Intensitit schnell
ab: Hier ist iiberall der glibse Anteil des ektodermalen Gewebes gut erhalten und
mehr oder weniger ausgesprochen progressiv verdndert, so zwar, daf} es zu be-
triachtlicher Faserentwicklung nur in den an die Erweichungsherde angrenzenden
Markabschnitten sowie um einzelne Gefifle herum gekommen ist, wihrend in
der Rinde und vor allem im tieferen Mark die nicht zu Abbauzellen umgewandelten
Gliaelemente nur eine Vermehrung der perinucledren Plasmaportion aufweisen
und oft 2—3 chromatinarme Kerne enthalten. Ein sehr cigenartiges Bild bietet
sich an den mittleren und oberen Rindenschichten: Hier sind ohne Riick-
sicht auf die Anordnung in radiiren und horizontalen Schichten gréfiere Gruppen
von Ganglienzellen, wenigstens im groben, gut erhalten; zwischen diesen Gruppen
finden sich iiberall straBen- und strangartige Partien ohne nervise Elemente,
dic angefiillt sind mit zahllosen Fottkornchenzellen (s. Abb. 2).
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Im Mark sind die Abbauvorginge am stirksten an der Grenze zur Rinde.
Von hier aus erstreckt sich der Proze8 nach den tieferen Markschichten zu, wobei
er wiederum in Straflen und Ziigen angeordnet ist, welche intakte oder an Abbau-
produkten ganz arme Bezirke freilassen. Die Umgebung des Ventrikels erscheint
vollig verschont. Dementsprechend findet man in Spielme yer - Schnitten Mark-
scheiden nur in einem Zuge, welcher in geringem Abstande den quer getroffenen
Ventrikel umkreist. Das gesamte iibrige (GGewebe entbehrt aller markhaltigen
Fasern.

Was die GefalBe betrifft, so sind ihre Lymphscheiden an der Markrinden-
grenze und vielfach auch im Mark mit Fettkornchenzellen angefiillt. An einzelnen
GefaBen sind diese aber nicht auf den Virchow - Robinschen Raum beschrinkt,
sondern stehen in kontinuierlichem Zusammenhange mit noch im ektodermalen
Gewebe gelegenen, der Gefillwand anliegenden Anhéufungen gleichartiger Zellen.
Offenbar ist hier die gliose Grenzhaut jedenfalls noch nicht in der Stirke wie
bei dlteren Individuen ausgebildet. Die GeféBwand zeigt im iibrigen nirgends
betrichtliche Verinderungen, dagegen erweist sich der Inhalt vielfach als abnorm,
da zahlreiche, namentlich venodse, Gefifle sowohl in der Hirnsubstanz selbst wie
in der Pia mit hyalinen und Leukocytenthromben erfiillt sind, und zwar
nicht weniger in den intakten Hirnabschnitten, wie z. B. im Stirnhirn, als in den
erkrankten. Auch sonst ist eine Beziehung der herdformigen Prozesse in der
Rinde zu bestimmten Gefidfiverzweigungen nicht nachweisbar. Frische Blutungen
finden sich nirgends.

SchlieBlich sei noch erwihnt, daB in der Ndhe des Vorderhorns, wo das Nerven-
parenchym vollkommen intakt ist, Keimbezirke angetroffen werden, wihrend
umgekehrt am Hinterhorn diese Spongioblastenhaufen so gut wie ganz fehlen.

Zusammenfassung: 1%/, Monate altes unreifes und unterer-
nihrtes Kind. Intra vitam: keine auf das Gehirn hinweisenden krank-
haften Symptome. Sektion: Pachymeningitis haemorrhagica
interna. Himosiderin-Ablagerungen in den Zellen der weichen
Hiaute, vereinzelt auch in der Hirnsubstanz selbst. Im Hinterhaupts-
lappen Zugrundegehen der Nervenfasern in Mark und Rinde. An der
Grenze zwischen beiden auch Untergang des gliésen Gewebes unter
Bildung kleiner mit Fettkérnchenzellen prall gefilllter Erweichungs-
herde. In den mittleren und oberen Rindenschichten gruppen-
weiser Ausfall von Ganglienzellen. Wenig hochgradige prolifera-
tive Prozesse an der zelligen Glia. Hyaline und Leukocytenthromben
an vielen Gefaflen, auch der intakten Partien.

Uber die besondere in diesem Fall nachgewiesene Form des De-
struktionsprozesses im Gehirngewebe soll nachher im Anschluf} an die
Mitteilung von 3 ahnlichen Fillen einiges gesagt werden, desgleichen
iiber die Moglichkeit einer traumatischen Genese dieses Prozesses.
Dagegen sei hier auf einen bemerkenswerten und nur diesem Fall
eigenen Befund hingewiesen, némlich die ganz ungewdhnlich grofie
Menge von Abbauprodukten, die sich nicht nur in den Kérnchen-
zellherden der tiefen Rinde, sondern auch in allen ibrigen Schichten
der Rinde angesammelt finden. Untersucht man den Occipitallappen
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eines gleichaltrigen gesunden Kindes, so findet man — selbst wenn man
ein ausgetragenes Kind zum Vergleich wihlt — bei Spielmeyer-
Farbung nur in den untersten Lagen nicht sehr dicht stehende
markhaltige Fasern. Die iibrigen Schichten zeigen hdchstens ganz
vereinzelte zarte Fiserchen, im iibrigen nur diffus grauschwarze
Farbung. Hierzu steht die Menge der in unserem Fall in der Rinde
auftretenden Abbau besorgenden Fettkornchenzellen in auffallendem
MiBverhdltnis. Eine Erklarung ist schwer zu finden. Wir haben im
I. Teil uns davon iiberzeugt, dal offenbar bei Abbauprozessen im sich
entwickelnden Gehirn die zum Baumaterial der Markscheiden bestimm-
ten lipoiden Stoffe noch vor Vollendung der Markscheiden
wieder abgebaut werden konnen. Nun sind ja aber gerade, wie wir
dort sahen, in der Rinde auch Aufbauzellen, wenn tberhaupt,
immer nur in sehr spirlicher Menge nachweisbar Also aus solchen
kann das Fett in unserem Falle auch nicht stammen. Sollte etwa lipoide
Substanz gerade in der noch nicht markreifen Rinde auBerhalb von
Zellen in einer sich unserem Nachweis entziehenden Form vorhanden
sein und dann bei Destruktionsprozessen in Abbauzellen in Erscheinung
treten? Oder haben die Ganglienzellen, die ja an dieser Stellein aus-
gedehnter Weise zugrunde gegangen sind, das Material geliefert, mit dem
die Fettkérnchenzellen sich beladen haben ? Ich glaube, dall dieser Be-
fund sehr bemerkenswert ist, wenn er uns auch vorerst unerklarlich bleibt.

Fall 2. K., 1Y/, Jahre altes Kind, geboren 15. XI. 1911. Geburtsgewicht 2750 g.
Machte Bronchitis und Furunculose mit Driisenschwellung sowie Otitis media
durch. Am 26. V. 1913 crkrankte das Kind mit Erscheinungen, die vom behandeln-
den Arzte auf eine schwere Rachitis bezogen wurden, und wurde am 3. VI. 1913
unter dieser Diagnose ins Krankenhaus aufgenommen. Gewicht 7320 g. Das sehr
aniimische Kind zeigt leichte ()deme und Driisenschwellungen. Sehr beschleunigter,
aber regelméBiger Puls. Milz leicht vergroBert. Rachitis. Das Kind ist leicht
benommen, zeigt etwas Nackensteifigkeit, aber keinen Opisthotonus. Pupillen in
Ordnung. Sehr starke Spasmen aller Extremititen, Arme im Ellenbogen
maximal, Beine im Knie etwas gebeugt. Sehnenreflexe gesteigert. Babinski und
FuBklonus beiderseits . 23%, Hiimoglobin, 2,4 Millionen rote Blutkérperchen.
Zahlreiche Normoblasten. WaR. im Blut 0, Liquor steht nicht unter erhohtem
Druck, wurde anscheinend nicht weiter untersucht. Verlauf: Sensorium wech-
selnd vollig benommen und etwas klarer. Das Kind ist sehr matt, nicht besonders
unruhig. Mehrfach Erbrechen, keine Kriimpfe. Am 13. VI. abends besteht vollige
BewuBtlosigkeit, am 15. VL. erfolgt der Exitus letalis.

Obduktion (nur Gehirnsektion erlaubt): Schwere Rachitis der Schidel-
knochen. Im Sinus longitudinalis findet sich ein kompakter roter Pfropf. Auf
der Innenfliche der Dura dicke membranése Auflagerungen von braunroter
Farbe und glasig durchscheinender Beschaffenheit. Beim Priparieren lassen sich
einzelne Schichten dieser Membranen nacheinander abheben. Zwischen den Schich-
ten Extravasate, namentlich entsprechend der rechten Konvexitit. Beim Heraus-
nehmen des Gehirns mit der Kalotte flieBt eine reichliche Menge blutiggefiarbter
Fliissigkeit ab. Die weichen Héute sind blutreich, namentlich in den vorderen
Partien. Subarachnoideale Fliissigkeit crheblich vermehrt.
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Das Gehirn (s. Abb. 3) ist sehr klein, fiillt nur cinen kleinen Teil der Schidel-
hohle aus. Die Volumreduktion findet namentlich auf Kosten beider Schlifen-
und Hinterhauptslappen, der unteren Scheitellippchen, insbesondere der Gyri
supramarginales sowie der Inselwindungen statt. Die Windungen sind hier aufer-
ordentlich schmal und fithlen sich sehr derb an. An einzelnen Stellen, so z. B. am
Pol des linken Schlifenlappens und an der Konvexitidt des linken Hinterhaupts-
lappens, schimmert durch die Oberfliche die Rinde leicht gelblich durch. Im

Berciche der Zentralwindun-
a gen und der Stirnlappen
sind die Windungen ctwa
normal breit, zum Teil aber
auch etwas eingesunken und
von ctwas derberer Konsi-
stenz als normal. Auf dem
Durchschnitte sieht man an
den erkrankten Windungen
durchweg eine Lockerung des
Zusammenhanges zwischen
Mark und Rinde in der
Weise, daB an vielen Stellen
ein auf dem Schnitte spalt-
formiger Hohlraum zwi-
schen beiden vorhanden ist,
an anderen, wo dieser fehlt,
die Grenzbezirke deutlich
von weicherer Konsistenz
erscheinen. Besonders fallt
noch das Gebiet der links-
seitigen Zentralganglien auf:
Hier findet sich namentlich
im Gebicte des Putamens,
ithergreifend auf die duBere
Kapsel, und des Claustrums
eine leicht braungelbe Fir-
bung, derbe Beschaffenheit
und verwaschene Zeichnung.
Die von der Fossa Sylvii zum
linken Schlifenlappen ziehen-
den Venen sind schmiler als
rechts und von Pfrépfen er-
fullt. Die tibrigen Hirngefifle
zeigen nichts Abnormes.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt einen schweren Destruktionsprozes,
der iiber weite Strecken des Gehirns verbreitet ist und sich in geringerer Intensitit
auch an makroskopisch intakt erscheinenden Bezirken nachweisen 1afit. Auch
sonst bestehen in quantitativer Bezichung allerlei Verschiedenheiten des histo-
logischen Befundes; iiberall jedoch erweist sich die Rinde am schwersten er-
krankt. Gehen wir von eciner besonders schwer affizierten Windung, etwa dem
Gyrus supramarginalis, aus, so finden wir hier von Ganglienzellen nur noch
ganz vercinzelte Exemplare, auch diese schwer verindert, geschrumpft, mit kurzen,
stummelartigen Dendriten und vielfach verkalkt. Dicse gehtren dann den
ticfan Schichten an. Von Nervenfasern findet man in der tiefen Rinde nur ver-

Abb, 3. Tall 2, & Oberftichliche Rinde; b spaltférmige
Erweichung; ¢ tiefe Rinde.
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einzelte, regellos durcheinanderliegende; die Markradien als solche sind nicht er-
kennbar. Ein Vergleich zwischen Bielschows ky- und Spielme yer - Praparaten
ergibt keine wesentliche Differenz. Es scheinen also die gesamten Nervenfasern
mit ihrer Markscheide zugrunde zu gehen. Soweit vorhanden, sind die Markscheiden
mit sehr zahlreichen varikosen Anschwellungen versehen, die Fibrillen groften-
téils in einzelnen Partikeln klumpig imprigniert. Die weitere Untersuchung er-
gibt wiederum als auffallendsten Befund mehr oder weniger reichlich mit Abbau-
zellen erfiillte Erweichungsherde; sie nehmen an dieser Windung die gesamte

Rinde

Mark

Abb. 4. Fall 2. Fuchsin-Lichtgriin. o Erweichungsherde der Rinde. Dazwischen - b- Septen
aus gewucherter Glia.

Rinde ein bis auf einen ziemlich breiten Randsaum. Im Gegensatze zu dem
Befunde im ersten Falle handelt es sich hier aber um richtige Hohlriume. Wohl
findet sich auch in ihnen eine nicht unbetrichtliche Anzahl freier, abgerundeter
Fettkornchenzellen, aber sie liegen keineswegs so epitheldhnlich aneinander wie
in jenem Falle, sondern héchstens zu kleinen Gruppen vereint lassen sie iiberall —
wie sich auch an gut fixierten und sorgféltig gehirteten Blocken ergibt —, aus-
gedehnte, vollig leere Riume zwischen sich. Dementsprechend hatte ja schon
die makroskopische Betrachtung einen richtigen S palt zwischen Mark und Rinde
feststellen konnen. Allerdings stellt dieser Spalt keineswegs iiberall ein kontinuier-
liches Gebilde dar, vielmehr wird er an vielen Stellen durch verschieden breite,
aus faserreichem Gliagewebe bestehende Se pten iiberbriickt und so in einzelne
Kammern geteilt (s. Abb. 4 und 5). Sowoh! von den Septen wie von dem ober-
flichlichen Randsaume ragen in diese Kammern wie abgerissene Fiden dicke
Gliafasern hinein, ferner auch eine nicht unbetrichtliche Zahl diimnwandiger und
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diinnkalibriger Capillaren, die zum Teil die ganze Kammer durchziehen. Ver-
einzelt sieht man auch solide GefaBsprossen. Ihre Endothelien und — wenn
vorhanden — Adventitiazellen sind nicht nur den Verhiltnissen an neugebildeten
Gefillen entsprechend groB und vollsaftig, sondern zeigen vielfach auch Umwand-
lung in Gitterzellen. So hat man Gelegenheit, alle die Bilder der Entstehung
mesodermaler Kornchenzellen zu studieren, wie vor allem Merzbacher sie be-
schrieben hat. Es 148t sich also mit groBter Wahrscheinlichkeit vermuten, dafi
auch unter den freien Fettkornchenzellen ein grofler Teil mesodermaler Ab-
kunft ist, nicht dagegen beweisen, daB das fiir alle zutrifft.

a

4 o

Abb. 5. Fall 2. Weigerts Gliafarbung, e« Grenze zwischen Pia und Rinde; & Septen aus ge-
wucherter Glia zwischen (¢) Erweichungsherden.

Es wurde bereits gesagt, daBl an der Oberfliche ein ziemlich breiter Streifen
gliosen Gewebes stets erhalten bleibt. Dieser besteht ebenso wie die vorherge-
nannten, die Rinde durchziehenden Septen ausschlieBlich aus sehr dichtem faserigen
Gliagewebe mit nicht sehr zahlreichen, langgestreckten Spinnenzellen. Die Glia-
fasern sind zum Teil auffallend plump und dick; ein Einwuchern in die Pia konnte
jedoch nirgends festgestellt werden. Die Nervenfasern der Tangentialfaserschicht
sind vollig zugrunde gegangen, dem entspricht wohl auch der noch hier reichliche
Befund an Fettkornchenzellen mitten im straffem gligsen Gewebe.

Nach dem Marke zu ist die Grenze der Erweichungshezirke ziemlich scharf.
Das heifit aber keineswegs, dafl das Mark von dem Prozesse verschont sei, sondern
nur, daf hier die Zerstérung sich auf das nervise Gewebe beschrankt, wihrend
die Glia starke Wucherungserscheinungen darbietet. Der Zerfall des Nerven.
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gewebes nimmt an Intensitdt deutlich nach der Tiefe zu ab. An der Grenze zur
Rinde besteht das Gewebe ausschlieBlich aus reichlichen, auffallend dicke und
starre Fasern produzierenden grofien Gliazellen und — offenbar iiberwiegend —
gliogenen Fettkornchenzellen. Dann folgen Bezirke, in denen noch vereinzelte
Nervenfasern vorhanden sind. Thre Achsenzylinder sind meist gleichmiBig diinn,
zum Teil aber entweder etwas unregelmiBig konturiert, oder unter Unterbrechung
der Kontinuitét in feine Kérnchenreihen aufgelost. Sie nehmen im Mannschen
Gemisch eine leuchtend rote Farbe an. Die Markscheiden sind nur ganz ver-
einzelt in ibrer Kontinuitdt erhalten, vielfach liegen die bekannten Markballen
teils in den Kammern von Abbauzellen, so daB diese dann die Charakteristica
der Myelophagen haben, teils frei in den Maschen des Gliareticulums, dessen
Plasma oft um sie herum etwas verdichtet erscheint. Neben den progressiven
Veriinderungen an der Glia gehen aber auch regressive, namentlich den Kern
betreffende, einher. Formen, die als Myeloklasten zu bezeichnen wiren, finden
sich ebenfalls, aber auffallend selten. Ganz allmihlich folgt dann nach dem
Ventrikel zu der Ubergang in das normale Gewebe.

Soweit das Bild an den starkst verdnderten Bezirken. Im Prinzip ist der
ProzeB nun itberall derselbe, auch wo er weniger ausgedehnt ist. An Stellen,
die den Ubergang zu normalen Windungen darstellen, nehmen vor allem die Er-
weichungsherde nicht mehr einen so grolen Teil der Rinde ein; sie sind dann auf
die mittleren Schichten beschrinkt, wihrend die beiden untersten relativ
besser erhalten sind. Ganglienzellen und Nervenfasern zeigen hier zum Teil sogar
noch die radisire Anordnung. Entsprechend ist auch im Mark der Zerfallsprozef3
weniger intensiv.

Auch die makroskopisch auffallenden Verinderungen der linksseitigen Zentral-
ganglien 1483t die mikroskopische Untersuchung als durch denselben Prozef
wie im iibrigen Gehirn bedingt erkennen. Hier ist besonders auffallend die schwere
Affektion der grauen Substanz im Vergleich zur weiBlen: In der Rinde der
Inselwindungen sind die Erweichungsprozesse sehr ausgedehnt. Das Claustrum
zeigt zwar iiberall erhaltene Glia, die Zerfallsprozesse am Nervengewebe sind aber
so hochgradig wie maoglich. Demgegeniiber sind die sog. Capsula extrema und
die Capsula externa verhiltnisméfBig weniger betroffen und zeigen iiberall zwischen
den zerfallenen noch leidlich intakte Nervenfasern. Im Putamen endlich sind
die geschlossenen Biindel weiler Substanz ebenfalls ziemlich gut erhalten, withrend
die graue Substanz von Markzerfallsprodukten iiberschwemmt erscheint. Der
Globus pallidus endlich ist im wesentlichen intakt. Die innere Kapsel konnte
aus dufleren Griinden nicht untersucht werden.

Etwas anders als in den bisher beschriebenen Bezirken gestaltete sich
das Bild in einem dem Schlifenlappen entnommenen Schnitte: Hier finden
sich im Mark fast keine Abbauzellen mehr, so dafl wir schon eine glidse
Narbe vor uns haben. In der Rinde treffen wir hier statt der gréferen
Hohlrdume fast ausschliellich kleine, mit Gliafasern durchsetzte Spalt-
rdume. Auch in diesen finden sich nur verhéltnismiBig wenig Abbauzellen.
Man darf wohl annehmen, daB diese Befunde dem Endstadium des Pro-
zesses niherstehen.

Endlich wurde noch eine makroskopisch vollig normal erscheinende Stelle’
am Stirnlappen untersucht. Hier fanden sich keine Abbauzellen und keine in
die Augen fallenden Faserausfille. DaB solche aber vorhanden, war aus den
ganz diffusen progressiven Verdnderungen an der Glia zu schlieBen: Kern und
Plasma der Gliazellen erschien vielfach etwas vergrofert, die Gliafasern deutlich
etwas vermehrt und verdickt, wenn auch nirgends ausgesprochene Monstreglia-
zellen zu sehen waren.

Z. f. d. g. Neur. u. Psych. LXXIIT. 24
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Schliefilich ist noch hervorzuheben, daf in einigen -— aber keineswegs allen —
Schnitten Thromben kleinerer und mittlerer Venen der Pia und der in sie
einmiindenden Rindenvenen nachweisbar sind. Im iibrigen finden sich an den
Gefdflen aufler gelegentlicher Schwellung der Wandzellen und Anfillung der
Lymphscheiden mit Fettkérnchenzellen keine krankhaften Verdnderungen, ins-
besondere keine entziindlichen Tnfiltrate.

Zusammenfassung: Bei einem anscheinend bei der Geburt nicht
ganz ausgetragenen Kind, das viel gekréinkelt bat, treten im Alter
von 131/, Jahren cerebrale Erscheinungen auf, insbesondere Spasmen
aller Extremititen mit Symptomen von Pyramidenbahnlasion,
sowie schwere Beeintrachtigung des Sensoriums und an Meningitis
erinnernde Erscheinungen. 20 Tage nach klinischem Manifestwerden
des Leidens tritt der Tod ein. Bei der Sektion finden sich besonders
der Schlifen- und Hinterhauptsiappen, sowie die Inselwindungen
deutlich verkleinert, derbe, die Rinde zum Teil gelblich durch-
scheinend; auf dem Schnitt eine Art Spaltraumbildung an der
Grenze zwischen Mark und Rinde, auBerdem ein Herd in den links-
seitigen Zentralganglien.

Mikroskopisch handelt es sich um einen Degenerationsprozel3, der
in der Rinde entweder in allen, Nervenzellen enthaltenden oder nur in
den mittleren Schichten, zu voélliger Erweichung, im Stratum
zonale und im Mark dagegen zu einer Zerstérung der nervisen Bestand-
teile gefithrt hat unter entsprechender reaktiver Wucherung der
erhalten gebliebenen gliésen Elemente. In den Erweichungsherden,
welche von glitsen Septen durchzogen werden, vorwiegend mesoder-
maler, in den iibrigen Bezirken hauptsichlich gliogener Abbau.
Die erhaltenen Ganglienzellen schwer degeneriert und zum Teil ver-
kalkt. An einigen Stellen Venen der Pia und der Gehirnrinde throm-
bosiert.

Zu diesem Fall sei hier vorerst nur bemerkt, daf} es als recht un-
wahrscheinlich gelten kann, dal die hochgradigen Zerstérungen, die er
zeigt, in den 20 Tagen, wihrend derer klinisch cerebrale Erscheinungen
augenfillig waren, zustande gekommen sein sollten. Andererseits be-
steht kein Anhalt dafiir, den Krankheitsbeginn in die Zeit vor oder
kurz nach der Geburt zu verlegen.

Fast eine photographische Ahnlichkeit mit diesem Fall zeigt der nun
folgende, bei dessen Beschreibung ich mich kurz fassen kann, weil
andernfalls nur Wiederholungen des im Fall 2 Berichteten in Betracht
kommen wiirden. Leider fehlt die Krankengeschichte dieses Falles.

Fall 3. v. St., 2 Jahre altes Midchen mit der klinischen Diagnose ,,Kinder-
lihmung® zur Sektion gekommen. Diese ergab bei dem 80 cm langen Kinde,
abgesehen von dem Gehirnbefund, crouptse Pneumonie der linken und Tuber-
kulose der rechten Lunge sowie tuberkulose Kehlkopfgeschwiire.
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Schiidel und Durainnenfliche glatt und glinzend. In den Sinus flissiges Blut.
Die weichen Hiute sind zart und transparent. Die linke A, vertebralis durch einen
ca. 3/, cm langen, grauroten Thrombus verstopft. A. basilaris blutleer, kollabiert.
Die Windungen der gesamten rechten Hemisphére mit Ausnahme des
Hinterhauptslappens sind etwas verschmilert, schimmern gelblich und bieten
dem tastenden Finger insofern ein eigenartiges Gefithl, als er durch eine unge-
wohnlich weiche Oberflichenschicht mindestens normal, vielleicht auch vermehrt,
konsistente Hirnsubstanz hindurchfiihlt. Auf den Durchschnitten entspricht
diesem Befund wiederum eine abnorme Weichheit der tieferen Rinde, iiber die
eine normale, oberflichliche Zone hinwegzieht. AuBerdem erscheinen abnorm weich
Claustrum, Linsenkern und innere Kapsel der rechten Seite. Die linke
Hemis phére und der rechte Occipitallappen zeigen normale Verhiltnisse.

Bei der mikroskopischen Untersuchung erkennt man jn den erkrankten
Partien dieselben Erweichungsherde in der Rinde unterhalb eines ver-
breiterten gliosen Randsaums und denselben Zerfallsprozefl im Mark mit
denselben reaktiven Gliawucherungen wie in Fall 2. Ich will mich deshalb
darauf beschrinken, die Punkte zu erwiihnen, in denen Abweichungen gegeniiber
jenem bestehen. Vor allem ist der ProzeB, wenigstens in der Rinde, im ganzen
weniger intensiv und vielleicht auch schon etwas weiter fortgeschritten. An
zahlreichen Stellen sind noch Ganglienzellen von normaler Konfiguration und
Anordnung anzutreffen. Im Gegensatz zu Fall 2, bei dem, wenn iiberhaupt die
unterste Glanglienschicht erhalten war, liegen hier mehrfach gerade in dieser
die fettkornchenzellerfiillten Hohlriume unter intakten oberen Zellschichten. Sie
sind meist von geringen Dimensionen und allseits von gewucherten glitsen Struk-
turen abgegrenzt.

Auch im Mark scheinen durchschnittlich mehr Nervenfasern” verschont ge-
blieben zu sein als im Fall 2. An anderen Stellen ist der Befund aber mindestens
ebenso hochgradig.

Interessant ist, daB auch im vorliegenden¥all die Zentralganglien an
dem Prozesse partizipieren und zwar in noch intensiverer Weise als in Fall 2,
denn hier ist'es im Claustrum, iibergreifend auf die duBerec Kapsel, ebenfalls zu
vollstindiger Erweichung mit Zugrundegehen des glicsen Gewekbes gekommen,
und das ganze Gebiet der iibrigen Zentralganglien, Linsenkern, innere Kapsel
und Schweifkern bis fast an den Ventrikel heran, ist iibersit von Abbauzellen bei
reichlicher, wenn auch nicht @ibermiBiger Gliareaktion. Hervorzuheben ist endlich
noch, daB Meningen und GefiBe vollig intakt sind. GeféBverschliisse finden
sich nirgends.

Zusammenfassung: Zweijihriges Kind, an Kinderlihmung
erkrankt und an Pneumonie gestorben. Die Sektion ergibt einen throm-
botischen VerschluB der linken A. vertebralis. Die Windungen der
rechten Hemisphare mit Ausnahme des Hinterhauptlappens
sind verschmilert, ihre Oberflache abnorm weich, in der Tiefe eher
derb. Erweichung der rechtsseitigen Zentralganglien.

Mikroskopisch derselbe Befund wie bei Fall II. Die Héhlenbildung
in der Rinde zum Teil weniger ausgedehnt; vollige Malacie im Gebiet
des Claustrum und der inneren Kapsel. Gefille intakt.

An diesen Fall schlieBt sich ein vierter an, der einen in den ersten
dreinicht zu erhebenden Befund darbietet, welcher auf die Pathogenese

24*
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des Leidens vielleicht einiges Licht wirft, aber in atiologischer Beziehung,
wie wir sehen werden, mindestens ebenso unaufgeklirt erscheint wie die
iibrigen. Leider fehlt auch in diesem Fall die Krankengeschichte.
Fall 4%). M., 1jihriges Mddchen, Sektionsdiagnose: Emphysema pulmonum
interstitiale, Otitis media. Nur der Befund am Schiidel ist von Interesse. Auch
in diesem Fall besteht eine ausgesprochene Pachymeningitis hacmorrhagica
interna. Der cerebrale Prozel3 ist wiederum auf eine Seite, und zwar dic linke,
beschriinkt (s. Abb. 6). Die rechte GroBhirnhemisphire erscheint im ganzen normal,
nur im Bereich der medialen Abschnitte der vorderen und hinteren Zentralwin-

Abb. 6. Fall 4.

dungen sind die weichen Hiute etwas gefiltelt und verdickt. Die Windungen
selbst, auch auf dem Durchschnitt, ohne makroskopisch erkennbare Veriinde-
rungen. Die linke GroBhirnhemisphire ist wesentlich kleiner als die rechte.
Das hintere Ende liBt daher einen groBeren Abschnitt der linken Kleinhirn-
hemisphire zutage treten. In der Gegend der lateralen Abschnitte des Stirn-
hirns, iiber der Spitze des Schlidfenlappens und am Scheitellappen ist das Gewebe
von derbgallertartiger Konsistenz. Die weichen Héute hier besonders stark
verdickt, an den GefiBen keine makroskopisch wahrnehmbaren Verdnderungen.
Auf dem Durschschnitt zeigt sich zundchst, daf auch die Inselwindungen
an dem ProzeB intensiv teilnchmen. Entsprechend den angefithrten Hirnak-

*) Dieser interessarite Fall wurde seinerzeit vom Herrn Prof. Fracnkel unter-
sucht. Fiir die Uberlassung des makroskopischen und mikroskopischen Materials
zur Verdffentlichung bin ich thm zu groBem Dank verpflichtet.
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schnitten sind die Windungen ausgesprochen verschmaélert und von sehr weicher
Konsistenz. Es macht den Eindruck, als wenn der Zusammenhang zwischen
Rinde und Mark beeintrichtigt wire, so daB die Rinde stellenweise dem Mark
nur kappenartig aufsitzt. Vielfach erscheinen die tiefen Rindenschichten geradezu
durch einen parallel zur Oberfliche verlaufenden Spalt ersetzt, iiber dem meist
noch verhiltnismiBig breite Anteile der oberflichlichen Rinde gelegen sind. Etwas
weniger betroffen — d. h. etwas breiter und in der Kontinuitdt besser erhalter/ —
sind die Stirnwindungen an der Konvexitit, wihrend vom Hinterhauptslappen
nur der Pol affiziert erscheint. Die weille Substanz bietet normale Festigkeit

Abb. 7. Fall 4. a Leptomeningen. In ihnen GefiBe mit gewucherter Intima und verkalkter
Elastica interna (9); b sklerotischer Randsaum der Rinde; ¢ erweichte tiefere Rindenschichten.
Hamatoxylin — Eosin.

und JiBt nichts von Herden erkennen, auch in den groBen Ganglien nichts Ab-
normes.

Bei der mukroskopischen Untersuchung der erkrankten linken Hemisphire
stehen im Gegensatz zu den Verhiltnissen in den ersten 3 Fillen die Verdnde-
rungen am mesodermalen Gewebe im Vordergrund des Interesses. Die weichen
Hiute verdanken ihre schon makroskopisch ins Auge fallende Verdickung einem
auBerordentlichen Zellreichtum. Zellen der verschiedensten Form, runde,
spindlige, stibchenférmige, deren Ableitung und Rubrizierung im einzelnen
groBtenteils ganz unméglich erscheint, durchsetzen Pia und Arachnoidea und
lassen von dem normalen, feinfaserigen Bau der letzteren nichts mehr erkennen.
An anderen Stellen sind diesen Elementen zahlreiche jener groBlem, runden
Zellen mit verhiltnismiBig kleinem zentralen Kern beigemischt, die von Ranke
als Makrophagen bezeichnet wurden, aber hier ebensowenig wie bei einigen anderen
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Prozessen, bei denen sie gefunden werden (Flecktyphus, Lues congenita), phago-
cytire Eigenschaften aufweisen. Viel auffilliger und ungewohnlicher ist eine Ver-
dnderung an zahlreichen kleineren und mittleren Arterien der Pia, besonders
in der Tiefe der Furchen (s. Abb. 7 und 8). Es handelt sich um eine griftenteils
auflerordentlich starke Wucherung der subendothelialen Bindegewebs-

P e w i m [

Abb. 8. GefidB g in Abb. 7 bei starker VergroBerung. p Pia; e Endothel. w gewucherte sub-
endotheliale Lage; ¢ verkalkte Klastica interna; m Muscularis; « Adventitia.

schichten der Intima unter Neubildung eines feinen, schon mit einzelnen
diinnen elastischen Fasern durchsetzten Bindegewebsgeriistes, dem teils stibchen-
und strichformige Bindegewebszellen, teils etwas vollsaftigere spindelige Fibro-
blasten eingefiigt sind. Das (Ganze ist abgeschlossen von der Elastica interna.
Diesc ist an so veriinderten Arterien fast stets Sitz von mehr oder weniger aus-
gedehnten Kalkeinlagerungen, die meist dic ganze Circumferenz des GefiBes
betreffen, selten einen kleinen Abschnitt intakt lassen. Einmal handelt es sich
um feinkdrnige, kokkenshnliche Kalkeinlagerungen, wie sie in den Gehirngefifien
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so hiufig zur Beobachtung kommen, sodann um homogene Binder, die den Ein-
druck erwecken, als ob hier eine hyaline Substanz verkalkt wire. Nach auBlen
an diesen Kalkring schliefen sich die stark verdiinnten Schichten der Media und
Adventitia an, fast wie ein unbedeutender Appendix an der so volumindsen In-
tima. Das Lumen der Gefifle ist bisweilen derart e xzentrisch, da8 das Endo-
thel an der einen Seite fast unmittelbar an die Elastica interna angrenzt, an den
anderen Abschnitten aber durch gewuchertes Bindegewebe von dieser mehr oder
weniger weit abgedringt wird., Vielfach ist es deutlich verengt, aher meist frei
durchgiingig, entweder leer oder stark mit roten Blutkérperchen angefiillt. Nur
an einer Arterie ist es durch einen gemischten Thrombus verschlossen. An an-
deren sieht man in der bindegewebigen Neubildung unmittelbar unter dem Endo-
thel rote Blutkérperchen liegen; an wieder anderen ebenda kleine Anhiufungen
lymphocytenartiger Rundzellen. Zu erwithnen wire noch, daB auch einige Arterien,
welche sonst vollig intakt erscheinen, die Verkalkung der Flastica interna auf-
weisen. Im iibrigen ist schitzungsweise etwa die Hilfte der Piaarterien diesem
ProzeB anheimgefallen, withrend die Venen verschont blieben. In bedeutend
geringerem Mafe findet sich derselbe ProzeB auch an mittleren und kleineren
Rindenarterien. Die Wand der kleinsten Arterien und Pricapillaren ist durch
ungewthnlichen Kernreichtum ausgezeichnet; die Kerne selbst sind vielfach
grofer und heller als normal, das Lumen erscheint aber nicht wesentlich beein-
trichtigt.

Was den Prozel am Parenchym betriftt, so ist er dem im 2. und 3. Falle
beschriebenen sehr dhnlich. Auch hier findet sich die Rinde in weitem Umfange
im Zustand der Erweichung, wihrend die Marksubstanz sklerotisch ist.
Der gliose Randsaum ist wie bei jenen Fillen fast iiberall erhalten und meist
durch zellige und faserige Gliawucherung verbreitert. An verschiedenen Stellen
fehlt er allerdings fast vollstindig, so daB die Hohlriume dann bis fast an dic
weichen Héute beranreichen, von diesen getrennt nur durch eine ganz schmale
Schicht vollig kernlosen amorphen Gewebes. Die Hohlraumbildung selbst ist
durchschnittlich bedeutend weiter fortgeschritten als im Fall 2 und 3: Die
Hohlrdume erscheinen weit umfangreicher; eine groBe Anzahl von ihnen ist
vollkommen leer bzw. nur mit Flissigkeit gefillt. In anderen finden sich, wenig-
stens an den Réndern, noch Fettkornchenzellen, auch zarte Capillaren sowie
solide Sprossen ragen, bisweilen zu kleinen Konvoluten vereinigt, in die Erwei-
chungsherde hinein. Die dicken Se pten, welche im Fall 2 und 3 die Hohlriume
gegeneinander abgrenzen, fehlen in diesem Iall, wohl aber werden die Hohl-
rdume an verschiedenen Stellen durch ein lockeres, glioses Gewebe mit reichlichen
progressiv verdnderten Zellen iiberbriickt, die ihrerseits wieder kleinere Hohl-
riume umschliefen. Einen solchen fand ich an einer Stelle durch ein feines
Hiutchen, dem platte, endothelihnliche Zellen eingefiigt schienen, abgegrenat.
Obwohl dieser Befund nur an einem Himatoxylin-Eosinpriparate zu erheben war,
erschien der Zusammenhang dieses Hiutchens mit den umgebenden gewucherten
Gliazellen doch so deutlich, daf ich mich zu der Annahme berechtigt glaube, es
mit derselben Bildung zu tun zu haben, die Spatz bei seinen experimentell er-
zeugten Porusbildungen als Membrana gliae limitans accessoria beschrieben
hat, Mehrfach vermiBt man auch die groBen Hohlriume ganz und findet statt
dessen nur ein locker gefiigtes Maschenwerk, dessen Begrenzung immer wieder
aus Glia besteht. Zwischen diesen und unterhalb der groBen Erweichungsbezirke
in den tiefsten Rindenschichten finden sich vereinzelte Ganglienzellen, von denen
eine nicht ganz kleine Zahl verkalkt ist. Die Verkalkung betrifft auch die Den-
triten bisweilen auf weite Strecken hin, so daB zum Tei) sehr zierliche Bilder her-
vorgerufen werden, die fast an kiinstliche Metallsalzimpriignierung erinnern. Fine
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Verkalkung gliéser Elemente, wie Schmincke sie in seinem Fall so reichlich
gefunden hat, konnte ich hier nicht feststellen, dagegen trifft man in der Rinde,
nahe den Krweichungsherden, vielfach ziemlich massige, klumpig-amorphe Kalk-
ablagerungen, ohne daB bestimmte Strukturen als ihr Sitz hitten bezeichnet
werden konnen. Im Mark ist auch hier wiederum bei ziemlich weitgehendem
Nervenfaserschwund eine ausgesprochene Gliawucherung vorhanden, die in
der Nachbarschaft der Rinde mehr zelligen, in den ticferen Schichten mehr faserigen
(‘harakter aufweist, um in der Umgebung des Ventrikels normalen Verhiiltnissen
Platz zu machen.

Eine Stichprobe aus einer makroskopisch normal erscheinenden Windung der
rechten Hemisphiire (Gyrus frontalis T) zeigt von allen diesen Veriinderungen
nichts, nur der starke Zellreichtum der weichen Hiute ist der gleiche wie links.
Endarteriitische Prozesse fehlen ahber ebenso wie Alterationen des Nerven-
gewehes selbst.

Zusammenfassung: 1ljihriges Kind. Bei der Sektion Pachy-
meningitis haemorrhagica interna. Verkleinerung und derbe Kon-
sistenz der Windungen der linken Hemisphare. Uber diesen getriibte
verdickte Meningen. Spaltférmige Erweichung der tieferen Rinden-
schichten. Mikroskopisch: Endarteriitis productiva zahlreicher
kieiner Piaarterien, vereinzelter Rindenarterien. Verkalkung der
Elastica interna der erkrankten sowie einiger sonst intakter Arterien.
Kalkablagerungen in der Rinde, Verkalkung von Ganglienzellen. Im
iibrigen Erweichungsvorgiinge in der Rinde, Sklerose im Mark wie in
Fall 2 und 3.

In den bisher mitgeteilten 4 Fallen handelt es sich offenbar um
verwandte Affektionen, und ich méchte deshalb, bevor ich meine
weiteren Falle degenerativer Gehirnverinderungen bei Kindern mitteile,
bei dieser Gruppe kurz verwcilen. Zunichst will ich erwithnen, daf ich
in der Literatur nur einen Fall gefunden habe, der in den wesentlichen
Punkten diesen 4 Fallen analog erscheint. Dieser ist von Képpen3?)
beschrieben und soll hier kurz referiert werden:

3 Monate altes Kind, das seit der Geburt an Krimpfen gelitten hat. Sektion:
Subdurales, zum Teil nock aus fliissigem Blute bestehendes Hamatom iiber
beiden Hinterhauptslappen mit starker Kompression der daruntergelegenen Hirn-
teile, Die Windungen des Hinterhauptslappens beiderseits, des ganzen Scheitel-
lappens links, des oberen Scheitellippehens rechts sind sehr derbe und schmal,
bestehen zum Teil nur aus aneinandergereihten feinen Hockern. Die weiBliche
Rinde von der Marksubstanz nicht abgegrenzt. In den duBersten Rindenbezirken
Auftreten Kleiner Hohlrgume, welche bei mikroskopischer Untersuchung ent-
weder leer oder mit Fettkornchenzellen erfilllt und von ganz vereinzelten Glia-
fasern durchzogen sind. Umsidumt werden sie von einer schmalen strukturlosen,
homogenen, wohl aus abgestorbener Glia bestehenden Schicht. Im {ibrigen die
Rinde erfilllt von stark gewucherter Glia, dazwischen ebenfalls Kornchenzellen.
An anderen Stellen Gruppen teils durchgéingiger, teils verddeter Gefille, umgeben
von zahlreichen Kornchenzellen. Endlich finden sich noch Stellen, wo die Hirn-
rinde von dichterem, kernreichem Gliagewebe durchsetzt ist, in dem sich Inseln
von kernarmer, lockerer Glia mit einem zentralen, dickwandigen Gefil befinden.



Zur Frage der sogenannten Encephalitis congenita (Virchow). II. 377

Ganglienzellen nur in den tieferen Rindenschichten nachweisbar. Die Gefile an
der Hirnoberfliche stark gefiillt. Uber das mikroskopische Bild der Marksub-
stanz finde ich merkwiirdigerweise keinerlei Angaben; da aber bei der makro-
skopischen Beschreibung vermerkt ist, daf auf dem Durchschnitt die Verhértung
bis zum Ventrikel reicht, so darf man wohl annehmen, daf, dhnlich wie in meinen
Fillen, so auch hier die weiBle Substanz sich im Zustande der Sklerose befunden hat.

Tn Einzelheiten weicht dieser Fall von meinen ab, so in der ober-
flachlichen Héckerbildung, die bei meinen ganz fehlt, und in der An-
wesenheit des strukturlosen Saums um die Erweichungsherde herum. Im
tibrigen aber finden wir auch hier dieselbe Kombination von Erwei-
chungsherden mit sklerosierenden Prozessen, so daBl wir wohl
berechtigt sind, diesen Fall mit jenen vier gemeinsam zu betrachten.
Wir finden dabei, daff die Erweichungshchlen mit Ausnahme von
Fall 3, wo sich eine solche auch im Gebiet der Zentralganglien befand,
auf die Rinde beschrinkt sind, wahrend die Gliose im wesentlichen
das Mark und die Rindenoberflache, daneben an bestimmten
Stellen, wo sie septenartig die Rinde iiberbriickt, die gesamte Rinden-
breite betrifft. Wir haben hier ein sehr schénes und meines Wissens
noch nicht bekanntes Beispiel fiir die anderweitig schon viel erdrterte
Tatsache, dal ein und derselbe Krankheitsprozell je nach seiner
Lokalisation im Zentralnervensystem ganz verschiedene histolo-
gische Bilder erzeugt; denn hier zwei verschiedene Prozesse anzu-
nehmen, ist bei der stellenweise innigen Durchflechtung beider Affek-
tionsweisen nicht angingig. Wenn wir demnach sehen, dafl an einzelnen
Bezirken die Glia vollkommen mit zugrunde geht, an anderen dagegen
erhalten bleibt, so liegt es wohl am nichsten, Verschiedenheiten
im Bau der Glia zur Erklarung heranzuziehen. In der Tat sind die
mittleren Rindenschichten, welche vorzugsweise Sitz der Erweichungs-
herde sind, dadurch ausgezeichnet, daf in ihnen die Glia normalerweise
keine Weigertfibrillen bildet. Wir wissen zwar, dall unter patho-
logischen Umstdnden — z. B. bei der Paralyse — auch hier eine
Faserproduktion stattfinden kann. Aber dall an dieser Stelle die Glia
verschiedenen Schadigungen gegeniiber weniger giinstig dasteht als die
der benachbarten Bezirke, ist wohl nicht unwahrscheinlich. In einer
Arbeit von Podmanicky, die sich vorwiegend mit den Folgen der
Arteriosklerose beschaftigt, wird ebenfalls insbesondere die Schicht
der groflen Pyramidenzellen (= Stratum ganglionare) infolge ihrer Glia-
faserarmut als unfihig zur Ersatzwucherung und damit zur Entstehung
von Erweichungsherden disponiert bezeichnet. Allerdings muf}
zugegeben werden, daB eine konstante Beziehung zwischen Loka-
lisation und pathologischem Befund in unseren Fillen nicht besteht.
Einerseits reichen die Erweichungsvorginge nicht nur dort, wo sie
hochgradig sind, bis in die tiefsten Rindenschichten hinein, wo bereits
kein vollkommener Gliafasermangel mehr besteht und iiberdies eine
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Ersatzwucherung von der Markglia her sehr gut denkbar wire, sondern
in Fall 1 finden wir dies Gebiet sogar als alleinigen Sitz der Kr-
weichung; andererseits haben wir die ausschlieilich aus Glia bestehen-
den Septen in Fall 2 und 3 kennengelernt, die die ganze Rinde, also auch
die widerstandsunfahigen mittleren Schichten durchsetzen. Neben
andern, unserer Erkenntnis noch vollig verschlossenen Ursachen miissen
wir hier wohl Unterschiede in der Intensitdt der einwirkenden Noxe
als maligebend annehmen.

Die vorher angefiihrten Beobachtungen Podmanickys zeigen
iibrigens, dafl diese charakteristisch verschiedene Reaktionsweise eines
Teils der Rinde nicht auf die frithe Kindheit beschrinkt ist. Ich mochte
in diesem Zusammenhang besonders noch auf einen Fall von Sittig
hinweisen, der einen Erwachsenen betrifft und wenigstens beziiglich
des Befundes an der Rinde véllig den unseren gleicht, wihrend eine
Affektion des Markes hier nur an der Grenze zur Rinde nachweisbar
war und vom Verfasser als sekundar aufgefalit wird. In diesem Fall hatte
ein Konglomerat-Tuberkel im linken Scheitellappen bestanden,
wahrend der corticale Prozel im linken Hinterhauptslappen lokalisiert
war. Auch ein Fall von Hub er, der ein 22jihriges Madchen betrifft,
zeigt die gleiche Bevorzugung der mittleren Rindenpartien bei den
Erweichungsvorgingen und ist von unseren Kinderfallen nur dadurch
verschieden, dall es sich hier um mehr herdférmige, besonders in
der Tiefe der Furchen lokalisierte Prozesse handelt.

Uber Pathogenese und Atiologie des Leidens laBt sich leider
nur sehr wenig aussagen. Koeppen fand in seinem Fall ein ausgedehn-
tes subdurales Himatom und ist geneigt, hierin die Ursache fiir
die Rindenerweichung zu erblicken. Allerdings macht er sich selbst den
Einwurf, daB sonst solche Wirkungen pachymeningitischer Blutungen
im allgemeinen nicht bekannt sind. Er halt fiir méglich, daB die Folge-
erscheinungen verschieden wiren, je nachdem die Blutung schnell
oder allmahlich eintritt und bezieht sich auf den Fall eines von ihm
untersuchten Erwachsenen, bei dem er Ahnliches gesehen habe. Wenn
man aber diesen Fall, den Koeppen spater kurz vertffentlicht hat 33),
auf diese Frage hin betrachtet, so findet man ein recht kompliziertes
Krankheitsbild: Schweres Kopftrauma mit Fissur im Schlédfenbein,
Phlegmone der Kopfhaut, Pachymeningitis haemorrhagica interna
mit Hamatom und endlich herdférmige Prozesse in der Rinde, die
nach Beschreibung und Abbildungen mit den Affektionen unserer
Kindergehirne zwar Ahnlichkeit haben, aber keine Identitéit besitzen.
Ich méchte mich nicht vermessen, hier bestimmte Abhangigkeitsver-
hiltnisse zwischen den pathologischen Prozessen mit Sicherheit zu
behaupten; ein Beweis, dall gerade das Hématom die Ursache der
Rindenaffektion darstellt, erscheint mir keineswegs geliefert zu sein,
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zumal es sich hier um einen ganz vereinzelt dastehenden Befund handelt.
Weder habe ich bei frither von mir durchgefiihrten systematischen
Untersuchungen iiber Pachymeningitis haemorrhagica interna etwas
Derartiges feststellen kénnen, noch habe ich es in der iibrigen Literatur
erwihnt gefunden. Bei dem kindlichen Gehirn, iiber das Koeppen
berichtet, kommt #brigens noch hinzu, daf die Erkrankung der Rinde
viel weiter reicht als das Hamatom.

Und doch ist in dieser Beziehung eines auffallend: von den 5 Fallen
corticaler Erweichungsprozesse beim Kind - den Fall Koeppens
mitgerechnet — weisen 4 eine Pachymeningitis auf. Das ist gewif
mehr als ein Zufall. Sehen wir uns aber die Duraaffektion in den ein-
zelnen Fillen an, so finden wir nur in dem K oeppenschen Fall ein mit
Druckwirkung auf das Gehirn verbundenes Himatom. Unter meinen
Fallen weist der 2. und 4. ausgesprochene, zum Teil mehrschichtige
Neomembranen an der Durainnenfliche auf, jedoch ohne Gehirn-
kompression, Fall 1 dagegen nur ein feinstes rostbraunes Hautchen,
wihrend endlich bei Fall 3 jede Duraaffektion fehlt. Nun wird sich
gewil} niemand vorstellen kénnen, dal so feine Auflagerungen, wie wir
sie bei meinem Fall 1 vor uns haben, eine schidigende Wirkung auf das
Gehirnparenchym ausiiben sollten. Der Zusammenhang mufl also ein
anderer sein, und es bleiben nur zwei Moglichkeiten iibrig: entweder
das Verhiltnis ist umgekehrt, die Duraaffektion hingt von der
Rindenlasion ab, oder beide sind koordinierte Folgen einer
gemeinsamen Ursache. Fir beide Annahmen lassen sich Belege
anfiihren. Einmal ist es eine bekannte Erfahrungstatsache, daB nicht
selten pachymeningitische Prozesse iiber erkrankten Rindenpartien
— z. B. in der Niahe von Plaques jaunes — gefunden werden. Anderer-
seits kénnte man sich wenigstens eine gemeinsame Ursache fiir beide
Affektionen recht gut vorstellen: das ist das Geburtstrauma, dessen
atiologische Bedeutung fiirim Kindesalter auftretende Pachymeningitiden
wohl als gesichert zu betrachten ist [Dohle, Kowitz, Verf.??) u. a.].
DaB} andererseits durch das Geburtstrauma neben sog. ,,Ansaugungs‘-
Blutungen auch allerhand Erweichungsvorginge im Neugeborenen-
gehirn entstehen konnen, hat erst neuerdings wieder Schwartz fest-
gestellt, ohne sich allerdings mit den hier maBgebenden Mechanismen
eingehender zu befassen. In unseren Fillen ist fiir den Zusammenhang
mit den Geburtsvorgéingen zwar nicht durchweg der Beweis zu erbringen.
Aber gerade unser frischester Fall, namlich der erste, zeigt durch die
Himosiderinablagerungen, dafl die Wirkungen des Geburts-
traumas sich auch auf die Gehirnsubstanz erstreckt haben. Wenn in den
anderen Fallen davon nichts zu sehen ist, so wire immerhin denkbar, daf}
die Abbauprodukte des ergossenen Blutes schon aus dem Gehirn ent-
fernt worden sind. Mehr als eine Méglichkeit besteht hier allerdings
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nicht. Wir werden auf diesen Punkt gleich noch zuriickzukommen
haben.

Sehen wir uns weiter nach etwaigen Ursachen fir die schweren
Zerstorungen ektodermaler Substanz im Nervensystem um, so werden
wir uns erinnern, dafl es beim Erwachsenen vor allem Absperrung eines
Gehirnabschnittes vom ernihrenden Blutstrom ist, die zu encephalo-
malacischen Prozessen fithrt. Da fallen uns vor allem in Fall 4 die
endarteriitischen Prozesse in die Augen, die recht wohl fiir die
Nervensubstanz deletire Zirkulationsstérungen im Gefolge gehabt haben
koénnten. Allerdings ist ein thrombotischer Verschlufl an den Arterien
hier so gut wie nicht beobachtet worden und eine Obliteration konnte
nicht sichergestellt werden, aber die Tatsache, dafi Gefal- und Gehirn-
veranderungen lokal iiberall gemeinschaftlich anzutreffen sind,
und daB, wo jene fehlen, auch diese nicht nachweisbar sind, spricht
doch eindrucksvoll fiir den genetischen Zusammenhang. Wir werden
uns vorstellen konnen, daB, wenn auch keine véllige Absperrung der
betroffenen Gehirnbezirke von der Blutzufuhr erfolgte, so doch sicher-
lich Zirkulationsstérungen entstanden sind, die geeignet waren, die
Ernahrung schwer zu beeintrachtigen. Ich denke dabei nicht so sehr
an die sicherlich vorhandene Verengerung des Lumens, wie an die
abnorme Beschaffenheit der Wand, welche doch gewil einen
ungiinstigen EinfluBl auf die im histologischen Priparat nur als ganz
diinne Schicht die gewucherte Intima umgebende Muscularis der
Arterien ausiibt und damit die Blutstréomung zu beeintrichtigen
vermag. Nach alledem wire es gezwungen, wenn man nicht die De-
struktionsprozesse in Mark .und Rinde in diesem Fall auf die Arterien-
erkrankung zuriickfithren wollte. Dabei bleibt allerdings die Ursache der
letzteren vollig ungeklirt, insbesondere sei betont, dal3 fiir das Bestehen
einer Syphilis, ganz abgesehen davon, daf die histologische Eigen-
art der Affektion keineswegs der Heubnerschen Endarteriitis ent-
spricht, nicht der geringste Anhalt vorhanden ist.

Ganz anders verhalten sich in dieser Beziehung die 3 anderen Fille.
Hier findet sich kein greifbarer Anhalt fiir die Entstehung des Prozesses
durch Ischimie. Die Thrombose der linken A. vertebralis in Fall 2
kann doch in keiner Weise mit den Erweichungsprozessen der rechten
GroBhirnhemisphire in Beziehung gebracht werden, selbst wenn wir
davon absehen wollten, daB die Ausbreitung der Affektion iiberhaupt
nicht der eines bestimmten arteriellen GefaBes entspricht. Viel schwerer
ist die Frage zu beantworten, inwieweit etwa Hindernisse im ve-
noésen Abfluf Erscheinungen wie die hier besprochenen hervorrufen
kénnen. Auf die Moglichkeit, da8 Venenthrombose zu atrophischer
Sklerose und ahnlichen Prozessen fithren kann, wird schon von Gowers
aufmerksam gemacht. Koeppen weist auf die starke Dilatation und
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Blutiiberfiillung der Venen in seinem Fall hin und stellt sich offenbar vor,
dal der Druck des Hamatoms vorwiegend durch Behinderung des
venosen Blutstroms gewirkt hat. In den ersten beiden Fillen meines
Materials sehen wir sogar Venen- und Sinusthrombosen. Wir werden
aber aus verschiedenen Griinden sehr vorsichtig sein miissen, ehe wir
sie als die Ursache der Parenchymprozesse hinstellen. Zu dieser
Vorsicht mahnt einmal die Erfahrung, dafl ausgedehnte Venenthrom-
bosen im allgemeinen sehr bald den Tod des Betroffenen herbeizu-
fiihren pflegen. In der Tat machen auch die Thromben in meinen Fillen
einen durchaus frischen Eindruck; nichts spricht dafiir, dafl sie
alteren Datums sind. Dagegen kann besonders in Fall 2 der Parenchym-
prozell mit seiner stellenweise schon bis zum Stadium der glissen Narbe
gediehenen Entwicklung unmoglich in kurzer Zeit entstanden sein.
AuBerdem ist zu konstatieren, daf} in beiden Fillen keinerlei Paralle-
lismus besteht zwischen Ausdehnung der thrombotischen Prozesse
und der Affektion des Nervengewebes. In Fall 2 waren nur ganz ver-
einzelte Venen verlegt, wihrend die Erweichungs- und Sklerosierungs-
prozesse diffus und gleichmiflig iiber weite Strecken verteilt waren.
Im Fall 1 umgekehrt war die Verstopfung von Venen mit zumeist
hyalinen Thromben in weitab von den Regionen des Zerfalls gelegenen,
vollig intakten Hirnpartien eher stérker als in jenen selbst. Nach
alledem bin ich geneigt, in diesem Befund nur eine, wenn nicht agonale,
so doch jedenfalls lingst nach Beginn des eigentlichen Krankheits-
prozesses einsetzende akzidentelle Erscheinung zu erblicken.

Firr die Annahme irgendwelcher toxischer Einflisse, wie Sittig
sie in seinem Falle als von den Gehirntuberkeln ausgehend annimmt,
fehlt in unseren Fillen ebenfalls jeglicher Anhalt; denn auch die Lungen-
und Kehlkopftuberkulose in Fall 3 148t sich wohl schwerlich in diesem
Sinne verwerten. So sind wir in Fall 1—3 iiber die Atiologie vollkommen
im Dunkeln geblieben. Ich mdchte jedoch auf die Moglichkeit eines
Erklarungsversuchs hinweisen, die uns iibrigbleibt, wenn wir uns
namlich Auffassungen zu eigen machen, wie sie Ricker fiir die Patho-
logie der Gehirnerschiitterung vorgetragen hat. Nach Ricker
entstehen siamtliche, nicht durch arterielle Thrombose oder Embolie
bedingten Erweichungen im Gehirn durch Stase. Seine bekannten
Untersuchungen iiber den ,,prastatischen Zustand® lehrten ihn,
dall Einwirkungen der verschiedensten Art (mechanische, toxische,
Mesothorium usw.) einen Reiz auf das GefdiBnervensystem ausiiben,
der nach voriibergehender Erregung die Erregbarkeit der GefaB3-
nerven, inshesondere der Constrictoren stark alteriert, so dall nunmehr
der ,,pristatische Dauerzustand” eintritt. In diesem Zustand
durchstromt das Blut die Capillaren zwar mit mittlerer Geschwindigkeit,
aber ohne den charakteristischen Wechsel zwischen enger und weiter
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Strombahn. Dabei besteht eine Neigung zu an umschriebenen Stellen
spontan auftretenden Stasen, vor allem aber kommt es infolge der
herabgesetzten Vasomotoren-Erregbarkeit auf geringe, sonst unwirksame
Reize hin schon zu allgemeiner Stase. Die Anwendung auf die
Lehre von der Commotio cerebri, insbesondere im Hinblick auf die bei
ihr auftretenden Spiterscheinungen, ergibt sich von selbst. Als
neuer, im Gebiet abnormer GefilBnervenerregbarkeit zu Stase fithren
der Reiz kdme nach Ricker eventuell die chemische Wirkung der
Abbauprodukte des Nervengewebes, ferner Zirkulationsstérungen
infolge von Herzschwiche und dergleichen mehr in Betracht. Ob diese
Zustande mit Diapedesisblutungen einhergehen oder nicht, ist nach
Ricker von untergeordneter Bedeutung und hiingt davon ab, ob die
Stase langsam oder schnell einsetzt.

Wollen wir diese Anschauungen auf die Verhiltnisse beim Neu-
geborenen anwenden, so mufl natiirlich zugegeben werden, daB die
Erschiitterung des in der geschlossenen Schidelkapsel eingeschlossenen
erwachsenen Gehirns nicht ohne weiteres auf eine Stufe gesetzt werden
darf mit den Verhialtnissen im Innern des konfigurierbaren kindlichen
Schidels bei der Geburt. Aber fiir Ricker selbst stellt ja, wie wir sahen,
die Gehirnerschiitterung auch nur einen Spezialfall dar unter den ver-
schiedenartigsten, auf den GefiaBnervenapparat einwirkenden Reizen;
auf die Art desselben kommt es nicht an. Man wird jedenfalls als denkba
bezeichnen diirfen, dafl die Geburtsvorginge unter ungiinstigen Um-
standen einen solchen Reiz auf das GefiBnervensystem des kindlichen
Gehirns ausiiben konnen (s. auch oben: Schwartz), und an den weiter-
hin zur Geltung kommenden, den pristatischen Zustand in richtige
Stase verwandelnden Einwirkungen wird es bei den Siuglingen auch
nicht fehlen. Zu dieser Auffassung wiirde auch der mehrfach notierte
Befund stark gefiillter, erweiterter Arteriolen und Capillaren
gut passen — nach Ricker das einzige postmortal nachweisbare An-
zeichen fiir den prastatischen Zustand. Bei dieser Annahme wiirde
ferner der Befund von vereinzelten, nicht mit der Parenchymlasion
parallel gehenden GefidBverschliissen einerseits, vollkommen normalen
Gefafverhiltnissen andererseits verstdndlich. Unnétig erscheint es,
darauf hinzuweisen, dafl ich demnach auch in den Fallen, in denen
Blutungen nachweisbar sind, diese nur als Indicium des stattgehabten
Geburtstraumas ansehe, keinesfalls aber in ihnen oder den mit ihnen
Hand in Hand gehenden Gewebszerreiungen die unmittelbare Ursache
der Degenerationsprozesse erblicke. Ich will {ibrigens darauf hinweisen,
dafl auch Dahlmann bei Erklarung seines Falles von doppelseitiger
Hemispharenmarkerweichung und bei verwandten Fallen der Literatur
auf Storungen im GefaBnervenapparat recurriert, wobei er allerdings
mehr an Ischamie denkt, hervorgerufen durch lokale Blutdruck-
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senkung, die auf wiederholte GefiBkriampfe folgen soll. Wenn er
dabei die Beschrinkung der Affektion auf das Mark dadurch erklart,
dafl die Markarterien infolge ihrer gréBeren Linge und geringer
ausgebildeter Anastomosen an sich mehr zu Blutdrucksenkung
neigen, so zeigen unsere Fille mit ihrer besonders starken Beteiligung
der Rinde, daB dieser Gesichtspunkt keinen Anspruch auf Allgemein-
giilltigkeit hat. Auch sonst bin ich, ebenso wie Huber, der Ansicht,
daB die Anschauungen Dahlmanns, so nahe sie sich mit denen von
Ricker berithren, doch weniger gut fundiert zu sein scheinen als diese.
Im {ibrigen mochte ich noch einmal betonen, dal} es sich hier selbst-
verstindlich nur um die Darlegung einer Méglichkeit handelt, wie
man sich die Genese solcher Prozesse vorstellen kénnte, und dafB3 ich
keineswegs zu behaupten wage, dal dies tatsichlich der Hergang der
Dinge sei, um so weniger, als ich auf Grund meiner im ersten Teil mit-
geteilten Untersuchungen und einer Reihe von Erfahrungen aus der
Literatur der Ansicht bin, daB eine einheitliche Ursache dieser
Prozesse nicht vorhanden ist. Darauf wird nach Mitteilung der iibrigen
von mir untersuchten Falle zuriickzukommen sein.

II. Gruppe: Fialleohne Rindenerweichung.

Zunachst folgen 2 Falle, in denen ebenso wie in den ersten vier
Rinde und Mark betroffen waren, jedoch chne daBl in beiden die
charakteristische Verschiedenheit des histologischen Bildes, wie bei
jenen, zu beobachten gewesen wire.

Fall 5. Schn., !/,jihriges Kind, geboren 5. XI. 1919. Seit Januar 1920
Krimpfe, deshalb Krankenhausaufnahme am 16. IL. 1920. Aus dem klinischen
Befund : Kitmmerliches Flaschenkind mit starker Hy pertonie der Mus kulatur,
besonders der Extremititen. Arme und Beine in leichter Flexionscontractur; die
Finger zur Faust eingeschlagen. Grofle Fontanelle ein wenig eingesunken, Pupillen
in Ordnung. Sehnenreflexe normal auslésbar. Kein Klonus, Facialis- und Pero-
neusphiinomen negativ; K.0.Z. > 5 Milliamp. Puls etwas verlangsamt, innere
Organe o. B. Psychisch ist das Kind auffallend ruhig und teilnahmslos, aber
nicht v6llig benommen. Lumbalpunktion ergibt klaren Liquor bei 115 mm Druck.
Ph. I: neg., 14 Zellen im Kubikmillimeter. WaR. bis 1,0: neg., desgleichen WaR.
im Blute: neg. Am 14. III. treten zum erstenmal klonisch-tonische Zuckungen,
und zwar der rechten Extremititen und Gesichtsseite auf. Sie dauern mehrere
Stunden und wiederholen sich einige Male, um vom 27. III. an plétzlich auf die
andere Seite iitberzugehen. Von dieser Zeit an ausschlieflich linksseitige Kriampfe,
die mit einer Pause von wenigen Tagen Mitte April sich immer mehr hidufen. In
der Zwischenzeit davern die starken Spasmen der Extremititenmuskulatur an.
Mitte Mai iibersteht das Kind noch anstandslos eine fieberhafte Bronchitis. Am
25. V. tritt ganz plotzlich unter hyperpyretischer Temperatursteigerung der Tod
ein, Die klinische Diagnose lautete unter Ausschluff von Spasmophilie, Tetanus,
Meningitis w. a. auf Littlesche Krankheit.

Die Sektion der 57 cm langen Leiche ergibt Rachitis und Bronchopneumonien.
Das Schideldach ist leicht asymmetrisch. Dura und Sinus o. B., desgleichen die
weichen Haute. Der ganze rechte Hinterhauptslappen und angrenzende Win-
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dungen, ndmlich der Cuneus, Praecuneus, Gyrus lingualis und fusiformis sowie
die Gyri occipitales sind durch Verbreiterung der einzelnen Windungen sowie
rosarote Farbe und derbe Beschaffenheit der Marksubstanz ausgezeichnet.

Mikroskopisch findet man, daf} in den betroffenen Abschnitten Markfasern
in der Rinde vollkommen fehlen; in der weiflen Substanz hat man bei Betrach-
tung mit schwacher VergroBerung zunichst den Eindruck, als ob sie hier weit-
gehend erhalten wiren. Erst die starke VergréBerung belehrt uns, daB dieser
Eindruck durch die massenhaften, sich mit Spielmeyer - Firbung schwiirzlich
tingierenden, vielfach reihenweise angeordneten lipoiden Abbauprodukte hervor-
gerufen wird. Tatséchlich finden sich nur an der Markrindengrenze wenige diinne
Markfasern. Die Ganglienzellen der Rinde scheinen im Vergleiche zu der ge-
sunden Seite néher aneinandergeriickt zu sein. Vor allem zeigt die Architek-
tonik starke Verdnderungen: Die an der gegeniiberliegenden Seite noch stark
ausgesprochene radidre Schichtung fehlt hier vollkommen. Lipoide Abbauprodukte
sind in diesem Falle ganz iiberwiegend in der Marksubstanz zu finden, und
zwar laBt sich, abweichend von dem Befunde in allen tibrigen Fillen, im Fett-
ponceaupriparat bei vielen, keineswegs bei allen der mit Ponceau firbbaren Par-
tikel eine bestimmte Beziehung zum Gliaplasma nicht nachweisen, vielmehr hat
man den Eindruck, als ob hier kompliziert zusammengesetzte lipoide Substanzen
ohne wesentliche Mitwirkung der Gliazellen, jedenfalls ohne vorangegangene
phagocytire Tatigkeit derselben in einfachere, den Neutralfetten und Fettsduren
niherstehende Produkte abgebaut worden wiren. In der Rinde findet man auf
weite Strecken hin @berhaupt keine fettigen Abbauprodukte. Nur stellenweise
reichen sie vom Mark in die untersten Rindenschichten hinein. Andererseits
trifft man an einigen Stellen Gliazellen des Stratum zonale in Fettspinnenzellen
mit langen, weithin sichtbaren, fetttropfenbesetzten Auslidufern verwandelt, wih-
rend simtliche daruntergelegenenen Ganglienzellschichten bis zum Mark voll-
kommen frei von Abbauprodukten sind.

Ungewohnlich ist auch die iibrige Gliareaktion. Man sieht nur ganz vereinzelt
grofle Spinnenzellen, deren Peripherie bisweilen mit feinen Fetttropfchen besetzt
ist; die Mehrzabl der Gliazellen zeigt eher regressive Verinderungen, dunkle
pyknotische Herne, kriimeliges Plasma u. dgl. Besonders fallen eigenartige Ele-
mente auf, die mit ihrem linglichen Kerne, dem nur an einer Seite eine in
einen langen Ausliufer iibergehende schmale Plasmaportion aufsitzt, beinahe an
Spermatozoen erinnern. Jedenfalls kann von einer ausgesprochenen Sklerose
in diesem Falle nicht die Rede sein. Die GefiBe sind insbesondere in der Rinde
auffallend zallreich (zusammengeriickt?), aber nicht wesentlich erweitert. Im
Gebiete der Abbauvorginge findet man die Lymphscheiden mit typischen Fett-
kornchenzellen angefiillt. Im Lumen einiger kleiner Venen findet sich hier und
da ein hyaliner Thrombus, doch sieht man solche, wenn auch seltener, auch in
einigen GefiBlen der gesunden Seite. Alle iibrigen Abschnitte des Gehirns sind
frei von krankhaften Verinderungen. :

Einen auffallenden Befund zeigte die Untersuchung der Schilddriise,
némlich eine ganz diffuse Verdickung des bindegewebigen Interstitiums;
es handelt sich um recht breite Ziige eines sehr kernarmen, faserreichen, sich
intensiv rot bei van Gieson firbenden Bindegewebes sowohl zwischen den einzelnen
Follikeln, wie auch in Gestalt breiterer Septen zwischen groBeren Follikelgruppen.
Die Follikel selbst, insbesondere ihr Epithel, lassen keine Verénderungen erkennen;
nur einige wenige sind auffallend klein und entbehren dann des Kolloidinhalts.
Ein Vergleich mit Schilddriisen anderer Individuen dieses Alters zeigt, daB es
sich nicht etwa um eine Eigentiimlichkeit der jugendlichen Schilddriisen handelt.
Von den iibrigen innersekretorischen Driisen wurden Hypophyse und Epithel-
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kdrperchen untersucht. Diese wiesen keine wesentlichen Verdnderungen
gegeniiber der Norm auf.

Zusammenfassung: Halbjihriges Kind, seit dem zweiten Lebens-
monat an Krimpfen leidend, zeigt bei der klinischen Beobachtung
starke Spasmen aller Extremitidten und erst rechtsseitige, dann aus-
schlieBlich linksseitige Konvulsionen. Tod an Bronchopneumonie.
Bei der Sektion derbe Beschaffenheit aller Windungen des rechten
Hinterhauptslappens und seiner Nachbarschaft.

Mikroskopisch: Fehlen der Markfasern in der Rinde und in der weillen
Substanz, zahlreiche Abbauprodukte, die anscheinend nur zum Teil in
Abbauzellen gelegen sind, nur geringe progressive, vielfach regressive
Erscheinungen an der Glia. Starke Verdickung.der bindegewebigen
Septen der Schilddriise.

In diesem Fall ist zunichst das klinische Bild auffillig. Die
spastischen Zustinde der Extremititen, die sogar die Diagnose
,,Littlesche Krankheit herbeifiihrten, sind durch die Lokalisation
des Prozesses im rechten Hinterhauptslappen schwer zu erkliren.
Man mufl schon annehmen, daB der in den tibrigen Abschnitten nur mit
Stichproben ausgefiihrten Untersuchung pathologische Prozesse im
Gebiet der cortico-spinalen Bahnen entgangen sind. An dem patholo-
gisch-histologischen Prozel} ist einmal auffallig die ejgenartige Un-
abhingigkeit der fettigen Abbauprodukte vom Plasma der Gliazellen,
sodann die Verinderungen der Glia selbst, welche sich im Gegensatz
zu den bisher betrachteten Fallen mehr in der Richtung nach der
regressiven, als nach der progressiven Seite hin entwickelt haben,
ohne daBl es jedoch zum vélligen Untergang des glidsen Gewebes und
damit zur Erweichung gekommen ware. Vielleicht ist es gerade diese
Alteration der Glia, welche das Zustandekommen typischer gliogener
Abbauzellen in gréflerem MaBstabe verhindert und damit die eigenartige
Lagerung der Abbauprodukte herbeigefiihrt hat. Endlich erscheint
mir noch bemerkenswert die geringe Menge der Abbauzellen in
der Rinde, ganz im Gegensatz zu dem an derselben Stelle lokalisierten
Rindenprozel3 in Fall 1, obwohl in beiden Fallen Markscheiden nicht
nachweisbar waren. Da in diesem Fall die Ganglienzellen zweifellos
in Mitleidenschaft gezogen, aber doch offcnbar in ihrem zahlenmifBigen
Bestand kaum erheblich reduziert sind, so konnte man daran denken,
daBl der Untergang von Ganglienzellen in Fall 1 es war, der zur Ent-
stehung der ungewdshnlich grofien Menge von Abbauprodukten gefiihrt hat.

Der nun folgende Fall ist durch die Beteiligung des Kleinhirns
und einige damit zusammenhéingende Momente vor den ibrigen aus-
gezeichnet.

Z. f. d. g. Neur. u. Psych. LXXIII. 25
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Fall 6. E. Klinisch konnte der Fall nicht beobachtet werden, da das Kind
moribund mit den Erscheinungen einer Pneumonie aufgenommen wurde. Leider
ist auch das Gehirn nicht im ganzen aufgehoben. Dem Sektionsprotokoll ist zu
entnehmen, dall bei dem 58 cm langen Kinde auBler einer schweren Rachitis nur
das Gehirn pathologische Veriinderungen darbot, und zwar fielen besonders die
mittleren Teile des weilen Marklagers durch derbe Beschaffenheit auf,
wilhrend die groflen Ganglien und der Hirnstamm normale Verhiiltnisse zeigten.
Am stiirksten sind die Verinderungen am Kleinhirn (s. Abb. 9), das im ganzen
stark an Volumen reduziert und von vermehrter Konsistenz ist. Besonders be-
troffen erscheinen der Wurm und der Lobus quandrangularis beiderseits.
Dieser liegt — durch einen deutlichen Absatz von dem Lobus semilunaris super.
getrennt — unter dem Niveau des letzteren. Die Windungen der betroffenen
Abschnitte sind abnorm zahlreich und dabei sowohl schmiler, als auch
kiirzer als normal, die Furchen nur zum Teil normal tief eingeschnitten, zum Teil
mehr seicht, vor allem auffallend wenig verzweigt, so daB die Windungen
trotz ihrer Schmalheit plump, die Oberfliche ungegliedert erscheint. Auf dem
Durchschnitte ist die Zeichnung undeutlich, so daf} der sonst schon makroskopisch

deutliche Unterschied von Molekularschicht, Kérner-
1 schicht und Markweill verwaschen erscheint. Die
weichen Héute itber dem Kleinhirn sind verdickt.

Mikroskopisch: a) GroBhirn. Der Prozel
ist hier im ganzen als eine schwere Sklerose zu
bezeichnen, die sowohl Mark wie Rinde betrifft.
Markfasern fehlen in der Rinde ganz, in der
weillen Substanz sind sie stark gelichtet, so daB
hier die einzelnen sich gegenseitig iiberkreuzenden
Abb. 9. Fall 6. Seitlicher Sa. Fasersys’.ceme gut auseinanderzl}halten sind. Am
gittalschnitt durch die Hemi- Pesten sind, wie auch sonst bei manchen anderen
sphire, ¢ Lob. quandrangularis. Prozessen, die Meynertschen U-Fasern an der

Grenze zwischen Mark und Rinde erhalten. Biel-
schowsky - Priparate ergeben im Mark vielleicht etwas reichlichere Achsen-
zylinder, als das Spielmeyer - Priparat Markscheiden aufweist, so daB
moglicherweise einige Fasern nur entmarkt sind. Groll ist die Differenz
jedoch jedenfalls nicht. Ganglienzellen fchlen an vielen Stellen der Rinde
vollig, an anderen sind sie stark rarefiziert und ermangeln jeglicher Archi-
tektonik. Im Ubergange zu den intakten Partien findet sich manchmal ein
schichtenartiger Nervenzellausfall, der, soweit ich bei der auch hier noch wenig
ausgesprochenen Architektonik beurteilen konnte, im wesentlichen die 2. und
4. Brod mannsche Schicht betrifft. Fettige Abbauprodukte findet man in grofiter
Quantitit in der Rinde, wo sie zum Teil in gruppenweise dicht beieinanderliegen-
den, abgerundeten Abbauzellen liegen. Im Mark stehen sie mehr zerstreut, un-
gleichmiflig iiber das ganze Gebiet verteilt. Hier findet man auch einige Myelo-
phagen bei Mannscher Féirbung. An der subependyméren Schicht nimmt dann
der Reichtum an glidsen Kornchenzellen wieder zu. Besonders in der Rinde sind
die Lymphscheiden der GeféaBe mit Abbauzellen erfiillt. Ausgedehnte pro-
gressive Veriinderungen an der Glia haben zur Bildung sehr zahlreicher volumingser
Monstregliazellen und zu einer duBerst starken Faserproduktion in Mark
und Rinde gefithrt. Die Fasern zeigen bei Weigert - Firbung verhdltnismaBig
dimnes, dabei gleichmifliges Kaliber und keine irgendwie charakteristische An-
ordnung, vielmehr ein wirres Durcheinander, so dafi die Markrindengrenze an
solchen Priparaten kaum erkennbar ist. Auffallend ist nun, dafl an den meisten
Stellen nicht nur die sonst besonders starke Gliose der Randschichten ver-
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miflt wird, sondern dafl wenigstens die duBlersten der Pia benachbarten Teile
dieser Zone in eine koérnige, génzlich amor phe kern- und faserfreie Masse um-
gewandelt sind. Meist ist dieser offenbar nekrotische Rindenstreifen etwas von
der Unterlage abgeltst (s. Abb. 10), jedoch ist der Befund genau derselbe, wo
der Zusammenhang noch gewahrt ist. Wo dies der Fall ist, findet sich bisweilen
eine zur Oberfliche parallele Verdichtung des Gliagewebes, so dafl die duBlere
Gliagrenzhaut scheinbar weiter nach innen verlegt ist. Endlich sind noch be-
sonders an den mittleren Rindenschichten anzutreffende Kalkablagerungen
zu erwihnen, teils in Gestalt haufenweise zusammenliegender, nicht in bestimmten
Gewebsstrukturen lokalisierter amorpher Massen, teils in Form verkalkter
Ganglien- und Gliazellen. Die GefiBe sind véllig intakt, auch eine er-
heblichere Erweiterung ist nicht zu konstatieren. Das gleiche gilt fiir die weichen
Haute.

b) Kleinhirn. Die Verdickung der weichen Haute beruht auf reichlicher
Vermehrung der fixen Gewebszellen und Erweiterung der GefaBe. In allen unter-
suchten Schnitten ist an den schon makroskopisch als erkrankt erkennbaren Be-
zirken eine duBerst starke Gliose zu konstatieren, welche Mark und Rinde
betrifft; doch ist durch dieses Wort der Prozefl hier keineswegs ausreichend ge-
kennzeichnet; denn gleichzeitig haben wir hier eine schwere Verbildung des
ganzen Rindenaufbaus vor uns: die Molekularschicht ist stark verschmailert,
enthilt nur verhéltnismiBig wenige Kerne, von denen die meisten klein und dunkel
sind und Fettkoérnchenzellen angehoren. Diese treten hier vor allem in Form der
Fettspinnenzellen, jedoch mit ziemlich groflen Fettkigelchen, in Erscheinung.
Die ganze Molekularschicht ist durchzogen von einem duferst dichten Geflecht
von Gliafasern, unter denen die radidren Berg mannschen Fasern entsprechen-
den. iiberwiegen. An der Oberfliche ist es zur Bildung eines besonders dichten
Fasergewirres gekommen, in dem selbst bei Weigert - Farbung und stérkster
VergroBerung einzelne Fasern kaum zu unterscheiden sind.

Purkinje - Zellen fehlen véllig. Auch die Kornerschicht ist nicht zu
rekognoszieren ; anstatt dessen finden sich als ziemlich regelméfBige Bildung 1 bis 2
bis hochstens 3 Reihen weitldufig stehender spindliger Zellen mit linglichen,
in radiéirer Richtung gestreckten, ziemlich chromatinarmen, deutlich strukturierten
Kernen, zwischen denen reichliche Gliafasern vorbeiziehen. Bei der regelmiBigen
Lagerung dieser Elemente konnte man zunichst an irgendwie modifizierte Korner-
zellen denken. In Alzheimer- Mann- und Fuchsin-Lichtgriinpriparaten ist
jedoch ein allerdings wenig volumindser, mattgefirbter Plas maleib darstellbar,
der in deutliche Beziehung zu den eben beschriebenen Gliafasern tritt,
so dafl an der glisen Natur dieser Zellreihen nicht zu zweifeln ist (s. Abb. 11).
Nervenfasern fehlen in den bisher besprochenen Schichten véllig. Kornchen-
zellen finden sich hauptséchlich an der Grenze zum Mark.

Die Markzungen der kleinen Windungen enthalten noch mehr oder weniger
zahlreiche markhaltige Nervenfasern ohne wesentliche Differenz im Spiel-
meyer- und Bielschowsky - Priparat. Auch hier reichliche Fettkornchen-
zellen, welche zumeist einer der Ubergangsformen zu den véllig abgerundeten,
losgelosten Abbauzellen angehoren.

Auch auf das Hemisphdrenmark greift der ProzeB in deutlicher Weise iiber;
wihrend jedoch im Weigertschen Gliafaserpriparat im wesentlichen Mark und
Rinde eine kontinuierliche Gliose aufweisen, sieht man bei Fettfirbungen mehr-
fach zwischen beiden eine Zone, die ziemlich frei von Fettkérnchenzellen
ist. Als weitgehend verschont erweist sich der Nucleus dentatus. Am
Weigert - Glia-Priparat erscheint er geradezu als helles Gebilde in der allgemeinen
Gliose ausgespart. An Fett- und Markscheidenschnitten hort ebenfalls im groBten

25%*
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Teile der Peripherie dieses Kerns der ProzeB mit fast scharfer Grenze auf. Nur
an vereinzelten Stellen greift er vom Mark in geringer Weise auf sein Gebiet iiber.
Zu erwihnen wiire noch die Anwesenheit einer nicht ganz geringen Anzahl mehr
oder weniger voll ausgebildeter Ganglienzellen im Hemis phérenmark, die
allerdings zum Teil schwer erkrankt erscheinen.

Bei Toluidinfarbungen fallen noch einige Zellsorten besonders in die Augen.
Das sind einmal ungewdhnlich groBe, hellstrukturierte Gliakerne, sodann dunkle,
fast homogene, offenbar regressiv veréinderte Kerne, die vielfach Lappungen und

n q

Abb. 10. Fall 6. Weigertsche Gliafirbung. s Nekrotischer Streiten unter der Pia; g Rest des
Stratum zonale. Zwischen beiden ein im Pridparat artifiziell erweiterter Spalt,

Einkerbungen sowie Sprossungen aufweisen, und endlich eine groBie Anzahl von
Stabchenzellen.

Die GefiBle zeigen auch am Kleinhirn keine nennenswerten Verinderungen.
Endothel- und Adventitiazellen sind im Bereiche des Abbauprozesses mit fettigen
Produkten beladen, freie Kornchenzellen in den Lymphscheiden sieht man nur
ganz vereinzelt.

Soweit die Verhiltnisse an den schwerst betroffenen Abschnitten. Diese
reichen viel weiter, als makroskopisch anzunehmen war. Vollig normal sind eigent-
lich nur der Lobus biventer, Tonsille und Flocculus. Verfolgen wir die Klein-
hirnrinde vom Lobus quandrangularis nach dem Gesunden zu, so finden wir,
daB zunéchst unterhalb der reihenférmig angeordneten spindligen Gliazellen ein-
zelne locker und unregelmaBig stehende Kérnerzellen auftreten. Sie bilden
jedoch noch keine kontinuierliche Lage, sind vielmehr besonders im Windungstal
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noch unterbrochen. Allméhlich werden sie dann zahlreicher und stehen dichter
beieinander. Gleichzeitig wird auch die Molekularzone breiter und die spind-
ligen Gliazellen werden spirlicher, stehen lockerer und mehr regellos durchein-
ander. Endlich sieht man zwischen letzteren einzelne Purkinje - Zellen, die
in Form und Lagerung nichts Krankhaftes aufweisen, auftreten. Die Glicse wird
nach dem Gesunden zu schnell geringfiigiger, doch ist eine leichte, faserige Glia-
wucherung auch hier noch durch die ganze Windungsbreite hindurch erkennbar,
wiithrend bekanntlich in der Norm die Kornerschicht fast gliafaserfrei ist. An

&

Abb. 11. Fall 6. Kleinhirn. Fuchsin-Lichtgriin. « Molekularzone; b Schicht der Gliazellen, an
einzelnen derselben deutlich der Zusammenhang mit den Fasern erkennbar; ¢ Windungsmark.

der Rindenoberfliche einiger in dieser Weise leicht verdnderter Kleinhirnwindungen
findet sich noch eine oberflichliche Kérnerschicht, die tiber den schwer-
erkrankten durchweg fehlt.

Endlich wire noch von Schnitten durch die Medulla oblongata zu erwéhnen,
daB bei Fettfirbungen die untere Olive der eincn Seite (welche, wurde leider
nicht bestimmt) mit dem gleichseitigen Corpus restiforme durch Reihen
von Abbauzellen verbunden erscheint. Diese erfilllen hauptsdchlich den
»Hohlraum* der Olive und iiberschreiten nur an der Verbindungslinie mit dem
Strickkorper die obere Circumferenz der grauen Substanz. Alle iibrigen Systeme
sind frei von sekundéiren Degenerationen. Die Pyramidenbahn ist noch sehr
markarm, aber nicht vollkommen marklos.

Zusammenfassung: 1/,jahriges Kind mit schwerer Rachitis,
iiber dessen Krankengeschichte nichts bekannt ist. Bei der Sektion
fallt die derbe Beschaffenheit des Marklagers der GroBhirnhemi-
sphiren in ihren mittleren Abschnitten auf; das Kleinhirn, insbe-
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sondere Wurm und Lobus quadrangularis beiderseits, im ganzen an
Volumen reduziert und sklerotisch.

Mikroskopisch: Starke Gliose der betroffenen Grofhirnabschnitte,
die ganze Hemisphirenwand betreffend. Schwere Ganglienzell- und
Nervenfaserausfille. Abbauzellen besonders in der Rinde und unter
dem Ventrikel. Nekrose der oberflichlichen Partien des Stratum
zonale. Im Kleinhirn an vielen Stellen Fehlen der Purkinjezellen
und inneren Ko6rnerzellen, statt dessen regelmiaflige Gliazell-
reihen; Ganglienzellen im Mark; aullerdem derselbe Proze} der Gliose
wie im Grofhirn. Gefalle intakt. Untere Olive und Corpus restiforme
der einen Seite durch Reihen von Fettkornchenzellen verbunden.

In diesem Fall beherrscht im GroBhirn die Gliose oder Sklerose
vollkommen das histologische Bild. Zu eigentlichen Erweichungs-
herden ist es nicht gekommen, wenn auch Ansdtze dazu in Gestalt
der kleinen Anhdufungen von Abbauzellen, in denen Reste ektoder-
malen Gewebes nicht nachweisbar sind, nicht fehlen. Doch stehen diese
Herde nach ihrer Ausdehnung nicht entfernt so im Vordergrund wie in
der ersten Gruppe. Dagegen tritt in diesem Fall an der aullersten
Oberflache der GroBhirnwindungen eine andere Form des Absterbens
der Nervensubstanz einschliefllich der Glia in Erscheinung: ein Kernlos-
und Homogenwerden des ganzen Gewebes ohne jegliche Ein-
schmelzung. Dieser nekrotische Streifen erinnert sehr an die vorer-
wihnten Sdume, dieK ocppen in seinem Fall am Rand der Erweichungs-
herde gefunden hat.

Vor allem ist nun, wie schon vorher hervorgehoben, der Fall durch
die Beteiligung des Kleinhirns ausgezeichnet, womit er in die Reihe
der vielfach studierten Kleinhirnatrophien riickt. Wenn nun
bei dieser Affektion im allgemeinen Agenesien und Atrophien
unterschieden werden, so werden unter dem Namen der Agenesie meistens
kongenitale Anlagedefekte den spiiter einsetzenden krankhaften Ver-
snderungen dieses Organs gegeniibergestellt. Dabei ist aber, worauf
auch Vogt und Astwazaturow hinweisen, zu beriicksichtigen, daf}
sowohl die klinischen Erscheinungen wie auch bei erst spiter einsetzenden
anatomischen Untersuchungen das histologische Bild ganz dasselbe
sein kann bei einer echten Agenesie bestimmter Kleinhirnteile und einer
Atrophie durch Krankheitsprozesse, welche sich vor dem Ab-
schlul der Entwicklung abspiclen. In dieser Beziehung ist nun der
vorliegende Fall, der in frithem Stadium zur Untersuchung kam, sehr
lehrreich. Zweifellos haben wir hier keine echte Agenesie vor uns,
sondern einen sklerosierenden KrankheitsprozeB. Aber auch dann wire
die Frage zu erértern, ob, wo bestimmte Gewebselemente fehlen, diese
zerstért wurden oder unter dem Einflul der Krankheitsvorginge gar
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nicht zur Entwicklung kamen. Wir werden daher nach etwaigen
Zeichen von Entwicklungsstorung zu suchen haben. Dafl die Purkinje -
zellen in den betroffenen Windungen fehlen, ist in dieser Beziechung nicht
beweisend, denn als die empfindlichsten Elemente des Kleinhiuns fallen
sie auch beim Erwachsencn destruktiven Prozessen als erste zum Opfer.
Schwer zu beurteilen sind die Verhiltnisse an den Kérnerschichten.
Nicht zu verwerten ist die stellenweise nachweisbare Persistenz der
oberflichlichen Kérner, da die Zeit ihres Verschwindens schon in der
Norm grofen individuellen Schwankungen unterliegt. (Nach Vogt und
Astwazaturow zwischen dem 3. und 15. Monat des extrauterinen Le-
bens.) Auch dasFehlenderinneren Kérnerschichtist nicht mitSicher-
heit als Agenesie aufzufassen, wenn man sich auch schwer entschlielen
wird, sie auf ein volliges Wiederzugrundegehen schon angelegter Elemente
zuriickzufithren. Wir finden an ihrer Stelle eine regelmaflig angeordnete
Zellage, die in der Literatur der Kleinhirnatrophie eine gewisse Rolle
gespielt hat. Obersteiner, der sie zuerst beschrieben hat, fallte sie
als Gliazellen auf, die nur dadurch, daB die normalerweise zwischen
ihnen Hegenden Elemente in Fortfall gekommen sind, deutlich in
Erscheinung treten. Vogt und Astwazaturow zeigten dann, daB
aulerdem an dieser Stelle Persistenz einer im Lauf der Entwicklung
normalerweise auftretenden Zellschicht, namlich der ,,mittleren
Kérnerschicht” zur Beobachtung kommt*). Obwohl nun die in
unserem Fall vorhandene Zellreihe an der Ubergangszone zum Gesunden
diejenigen Lagebeziehungen zu den iibrigen Elementen aufweist, die
der mittleren Kérnerschicht zukommen (oberhalb der inneren Xérner,
zwischen den Purkinjezellen), so ist doch durch ihre Morphologie —
besonders im Mannpréaparat — ihre gliose Natur sichergestellt. Somit
wiire auch in der Gegenwart dieser abnormen Schicht kein Beweis fiir
eine Entwicklungsstorung zu erblicken, wie das bei Persistenz einer
echten mittleren Kornerschicht der Fall gewesen wiare. Dall eine
solche aber doch unbedingt anzunehmen ist, dafiir spricht einmal die
atypische Konfiguration des ganzen Windungsreliefs und die dabei
zutage tretende in allen Windungen gleichartige und typische Modifi-
kation des Rindenaufbaus, die bei einem schon vorhandene Elemente
zerstérenden Prozell kaum verstandlich wiare. Vor allem aber spricht
in diesem Sinn recht eindringlich die Gegenwart von reichlichen
Ganglienzellen in der Marksubstanz, die zwar nicht zu ausge-
sprochenen Heterotopien zusammenliegen, aber doch in einer solchen

*) Nach Vogt und Astwazaturow sind zu unterscheiden, eine ,,ober-
flichliche®, eine ,,innere‘ und eine ,,iuBere* oder ,,mittlere* Kornerschicht.
Die beiden letztgenannten Ausdriicke gebrauchen die Autoren anscheinend syn-
onym, wodurch unvermeidlich Mifiverstindnisse entstehen miissen. Um Ver-
wirrung zu vermeiden, sollte man nur von ,,mittlerer Kornerschicht sprechen.
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Zah] vorhanden sind, dafl man ihre Anwesenheit ohne weiteres auf eine
Storung der Neuroblastenwanderung zuriickfiihren darf.

Ist somit der Beginn des Prozesses wahrscheinlich in das intrauterine
Leben zu verlegen, so haben wir allen Anlall, anderen Bildern ein
geringeres Alter zuzuschreiben. Vor allem trifft das fiir dic Verin-
derungen des Grofhirns zu. Hier finden sich noch Myelophagen,
als Zeichen, daBl vor nicht langer Zeit noch markhaltige Nervenfasern
zugrunde gegangen sind. Und auch die Anfiillung der Gefallymph-
scheiden mit Fettkornchenzellen spricht gemiall meinen Auscinander-
setzungen im 1. Teil fiir Vorginge, die sich noch nach der Geburt ab-
gespielt haben. Sind im Kleinhirn solche freie Fettkornchenzellen in
den Lymphscheiden auch ein Ausnahmebefund, so erscheint doch auch
hier kaum glaubhaft, dafl die Abbauzellen alle von einer ctwa 9 Monate
zuriickliegenden Erkrankung herriihren sollten. ks blicbe dann nur
noch die Frage, ob es sich {iberhaupt um einen erst spater — etwa
nach der Geburt — einsetzenden Prozef} handelt, der nur in dem minder-
wertig entwickelten Kleinhirn einen besonders giinstigen Boden ge-
funden hat, oder ob dieselbe Krankheitsursache, die urspriinglich
die Entwicklungshemmung hervorrief, iiber langere Zeit hin fortwirkend,
auch die spater vor sich gehenden Alterationen des Nervengewebes
zur Folge hatte. Die letztere Annahme scheint mir die groBBere Wahr-
scheinlichkeit fiir sich zu haben.

Kurz sei noch auf die sehr auffallenden einseitigen Veranderungen
der Oliven-Kleinhirnbahn eingegangen, welche durchaus den
Eindruck einer sekundiren Degeneration machen. Eine Atrophie
der gekreuzten Olive ist bei einseitigen Kleinhirnerkrankungen viel-
fach beobachtet worden, aber sic ist stets im Sinne der retrograden
Erkrankung der Ganglienzollen nach Unterbrechung ihres Neuriten
aufgefallt worden, denn der Tractus olivocercbellaris wsoll eine rein
olivofugale Bahn darstellen, und auch Edinger verzeichnet in ihm
keine in der Richtung zum Kleinhirn fihrenden Fasern. Nun handelt
es sich aber in meinem Fall keineswegs um die Erscheinungen einer
retrograden Verinderung; fiber den Zustand der Olivenzellen vermag
ich mich allerdings mangels Nissl-Farbungen nicht bestimmt auszu-
sprechen, aber die von Spatz als fir die retrograde Veranderung des
Achsenzylinders als charakteristisch beschriebene Schwellung des-
selben fehlt vollkommen. Auch ist mir nicht bekannt, da8 es bei dieser
Affektion, genau wie bei der sekundiren Degeneration, zum Auftreten
reihenweise angeordneter Abbauzellen kommen kann. Dazu kommt,
dal die Reihen von Abbauzellen sich zum mindesten nur verfolgen
lieBen bis zur gleichseitigen Olive. Endlich ist noch zu beiiick-
sichtigen, dall die gekreuzte Atrophie der Olive bei Kleinhirn-
erkrankungen nach Vogt und Astwazaturow nur vorkommt, wenn
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auch der Nucleus dentatus erkrankt ist, wiahrend in unserem Fall
gerade dieser fast vollig verschont blieb. Nach allem scheint es sich
hier doch um eine sekundire Degeneration olivopetaler
Fasern zu handeln, vielleicht auf Grund einer individuellen Anlage-
besonderheit, woran die auffallende Tatsache denken laf3t, daf} trotiz
symmetrischer Kleinhirnerkrankung die Degeneration der Olivenbahn
nur auf einer Seite nachweisbar ist *).

Nunmchr folgen noch 3 Fille, in denen die Rinde vollkommen frei
bleibt und der Destruktionsprozef; auf die Marksubstanz beschrankt ist.

Fall 7. B., geboren 9. XI. 1912; 50 em lang, Spina bifida lumbalis; starke
HackenfuBbildung beiderseits; beide Beine vollig gelihmt; leichter Ikterus. Das
Kind ist sehr elend, unter Temperaturanstieg treten am 14. XI. Pemphigusblasen
auf, die am 16. geplatzt sind. Am Abend dieses Tages nach Temperatursturz
Exitus letalis.

Klinische Diagnose: Spina bifida, Pemphigus neonatorum. Anatomische
Diagnose: Rachischisis lumbalis, Meningocele, Diastematomyelia lumbalis,
Hydrocephalus internus, Mikrogyrie, Skoliolordose der Brustwirbelsiule, Defekt
der linken Niere.

Die weichen Hiute des Riickenmarks sind getriibt und zum Tejil himor-
rhagisch. Gehirn zeigt auffallenden Reichtum an sehr schmalen Windungen.
Die weichen Hiiute stark injiziert. Beim Herausnehmen des Gehirns entleert sich
reichlich leicht blutig tingierter und leicht getriibter Liquor; starke Fiillung der
venosen Blutleiter.

Bei der mikroskopischen Betrachtung soll das Bild, das die mikrogyren
Hirnwindungen darbieten, unberiicksichtigt bleiben, da der hier abgelaufenc
ProzeB offenbar mit dem, was wir in der Marksubstanz antreffen, gar nichts zu
tun hat. Diese ist vor allem auf weite Strecken hin — namentlich in Ventrikel-
nihe — von Blutungen durchsetzt. Markhaltige Nervenfasern finden sich
iiberhaupt nicht. Im Fettpriparat sieht man neben diffus verstreuten ,,Aufbau-
zellen” Herde von Fettkdrnchenzellen, die teils dem ausgesprochenen Abbau-
typ mit konfluierten Fetttropfen und pyknotischen Kernen entsprechen, grofiten-
teils aber abgerundete Elemente darstellen, deren Zelleib mit Fetttropfchen
besetzt ist. Im Mann - Priparat erkennen wir, dafl die diesen Fettkornchenzellen
entsprechenden glidsen Gitterzellen keineswegs nur fettige Abbauprodukte der
Nervenfasern verarbeiten, sondern vielfach auch als Erythrophagen fungieren,
indem sie in ihren Kammern rote Blutkdrperchen enthalten, die entweder ganz
blaBgelb oder rotlich oder hochrot gefirbt sind. In letzterem Falle ist das Rot
viel intensiver als das der intravasculir gelegenen Erythrocyten. Vielfach ist
auch der Umfang groBer als bei diesen. Nach M. B. Schmidt diirfte es sich
hier um Hamoglobintropfen handeln. Wo rote Blutzellen in Haufen oder

*) Alle neueren Autoren verwerfen allerdings diese Annahme (Bielschowsky,
Marburg u a.). Dall aber die Olivenatrophie bei Kleinhirnatrophie etwas
Besonderes darstellt, das durch retrograde Degenerat’on nickt hinlénglich er-
klart ist (bei letzterer meist viel langsamerer und weniger vollstindiger Zell- und
Faserausfall), betont auch Bielschowsky. Er hilt fiir méglich, daBl das
feine Kaliber der olivocerebellaren Fasern eine Rolle spiele, und er denkt an
eine besonders enge Verbindung ihrer Endformationen mit den Purkinjezellen.
Jedenfalls stellt meine Beobachtung zum mindesten einen weiteien Befund dar,
der aus dem Rahmen gewohnlicher retiograder Degeneration herausfillt.
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cinzeln auflerhalb der Gliazellen in den Gewebsmaschen liegen, sind sie stets ganz
blaB, schattenartig. Die Glia zeigt teils reichliche progressive Verinderungen,
und zwar beteiligen sich auch cinige der groflen Spinnenzellen an der Erythro-
phagie, teils améboide Umwandlung. In einem Préparat erscheint in umschriebe-
nem Bezirk das gesamte plasmatische Gliareticulum amdboid und stark verdichtet.
Ahnliche Bilder sah ich in einem Falle von Herderkrankung bei tuberkuloser
Meningitis und habe ich seinerzeit abgebildet?3).

Die Gefille zeigen in diesem Falle keinerlei Verinderungen, auflcr einer nicht
uncrheblichen Erweiterung und Blutiiberfiillung kleiner Venen der affizierten
Markpartien. Insbesondere trifft man keine Anfillung der Lymphscheiden mit
Fettkiornchenzellen, offenbar mangels vollstindiger Ausbildung der letzteren
(s. Teil I). Eine dichtere Ansammlung von Abbauzellen am Rande einiger Gefafie
ist dagegen nicht zu verkennen.

Zusammenfassung: 7 Tage altes Kind, mit Meningocele, Dia-
stematomyelia Jumbalis, Hydrocephalus internus und Mikrogyrie,
zeigt auf weite Strecken der Marksubstanz hin bei Fehlen markhaltiger
Nervenfasern herdférmig gelagerte Abbauzellen, zahlreiche Blu-
tungen und Aufnahme der roten Blutkérperchen in Gliazellen. Ubrige
Glia teils progressiv verindert, teil amoboid umgewandelt.

Dieser Fall erscheint auf den ersten Blick kompliziert. Es lassen
sich aber bald 2 verschiedene Prozesse, die sich zu verschiedenen Zeiten
abgespielt haben, voncinander unterscheiden. Einmal handelt es sich
um Entwicklungshemmungen, die neben dem Defekt einer Niere
in dem mangelnden Schluf des Neuralrohres und der Wirbelsaule im
Lendenteil, ferner in der Diastematomyelie und im Gehirn in der ausge-
sprochenen Mikrogyrie zum Ausdruck kommen. Daneben aber, und
offenbar weitgehend unabhéingig von diesen Folgen gestorter Entwick-
lung, finden wir in der Marksubstanz des Gehirns Prozesse, die das
schon aufgebaute Nervengewebe wieder zerstoren. Nichts davon ist
in der Rinde der mikrogyr verinderten Windungen anzutreffen. Es
kann ja auch schon von vornherein als ausgeschlossen angesehen werden,
daB diesc mit ganz frischen Blutungen einhergehende Affektion etwa
gleichzeitig mit denjenigen Vorgangen sich abgespielt haben sollte,
die zu den schweren Verbildungen des Gehirn- und Riickenmarkaufbaus
AnlaB gegeben haben. Natiirlich besteht die Méglichkeit, daB ein solches
verbildetes Gehirn besonders zur Erkrankung disponiert ist, doch
ist zu betonen, daB in allen bisherigen Fallen es sich um ein sonst ganz
vollwertiges Nervensystem gehandelt hat. Was den ProzeB im Mark
selbst betrifft, so steht er unter den hier beschriehenen Fillen am néach-
sten demjenigen, den wir im ersten Teil als Prototyp fiir die Ver-
haltnisse des Abbaus im Sauglingsgehirn beschricben haben. Er
unterscheidet sich von ihm nur quantitativ — insofern aber erheblich —
indem es sich hier um cin Zugrundegehen von Nervensubstanz
auf weite Strecken des Markweill hin handelt. Bei dem starken
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Hervortreten von Blutungen wird man das Geburtstrauma in
erster Linie als Ursache der Affektion zu betrachten haben, zumal
auch die zeitlichen Verhaltnisse zu dieser Annahme passen.

Offenbar ein etwas spiteres Stadium desselben Prozesses haben
wir vor uns in

Fall 8. Br., geboren 8. IV. 1921, Siebenmonatskind, Zwilling; Zwillings-
schwester gestorben. Mutter hatte Pyelitis wihrend der Schwangerschaft. Im
iibrigen Eltern gesund. Das Kind bekam nur wenige Tage Brust, erbrach viel.
24. V. 1921 Krankenhausaufnahme; sehr untergewichtige Frithgeburt, auffallend
groBer Kopt, groBe Fontanelle, weit offen. Leichte Odeme an den FiiBen, sonst
normaler Organbefund. 27. V. sehr schwach, Untertemperatur. 29. V. nachts
plétzlicher Exitus letalis.

Diagnose: Hydrocephalus. Sektion: 44 cm lange Leiche; Kopf im Verhiltnis
zum iibrigen Korper reichlich grofl, die Schiadelknochen durch breite Nihte ge-
trennt, untereinander stark verschieblich. In der hinteren Schidelgrube beider-
seits die Innenfliche der Dura mit abziehbaren rostbraunen Membranen
bedeckt. Weiche Héiute o. B. Hirnwindungen etwas abgeplattet, Furchen leicht
verstrichen. Hemisphdrenwand leicht verschmélert. Hirnsubstanz andmisch,
weich, mit undeutlicher Zeichnung, aber herdfrei. Seitenventrikel erweitert. Im
rechten an der Grenze zwischen Hinter- und Unterhorn ein ctwa haselnuBgrofBes,
zithes, rostbraunes Blutgerinnsel. Ependym, besonders unterhalb des
Balkens sowie im 3. Ventrikel rostbraun gefirbt.

Mikroskopisch ist im Hemisphdrenmark zunéchst im Ponceaupriparat
ein sehr charakteristischer Befund zu erheben: Hier liegen Abbauzellen derart
dicht in kugeligen Haufen beisammen, daf} sie schon mit blofem Auge als
gelbe Flecken erkennbar sind. Es handelt sich fast ausschliefllich um abgerundete
Elemente, die so gelagert sind, dafl nirgends eine Kontinuititsunterbrechung im
Gewebe vorhanden ist, in deren Bercich aber das Nervengewebe im iubrigen
restlos verschwunden ist. An cinigen Herden zeigt das Zentrum ncoch hoch-
gradigeren Zerfall, insofern, als hier wieder fettige Abbauprodukte regellos und
vielfach ohne deutliche Bezichung zu Gliazellen gelegen sind. Von der Peripherie
her siecht man solide GefiB s prossen und auch lumenhaltige dinnwandige Ge-
fiBle in den Kornchenzellherd cindringen. Im Mann - Priparat tritt besonders
eine starke Vermehrung der Kerne in diesen Zellhaufen in Erscheinung. Die
duflerst engen Maschenrdume der Abbauzellen zcigen sich hier vielfach mit gelb-
lichem Material von wenig distinkter Form erfilit. Dies gab Anla zur Aus-
fithrung der Berlinerblaureaktion, die das Ergebnis hatte, dafi nicht nur,
wie ja schon der makroskopische Befund an dieser Stelle erwarten lief, unterhalb
des Ependyms teils vercinzelte, teils zu kleinen Haufen zusammenliegende Glia-
zellen mit Hamosiderin beladen waren, sondern daB auch mitten im Mark
fast simtliche gliogene Koérnchenzellen neben den fettigen Abbaupro-
dukten der Nervenfasern auch eisenhaltige der roten Blutkorperchen beher-
bergten. Frische Extravasate sind nicht mehr nachweisbar. Zwischen den
Kérnchenzellhaufen findet man miBig zahlreiche, nach Lagerung und Morphe-
logie als Aufbauzellen anzusprechende Fettkornchenzellen sowie mehr diffus ver-
einzelt liegende Abbauzellen. Demgegeniiber weist das Mann - Priparat ibor-
raschend weitgehende Verdnderungen auf. An vielen Stellen scheint die Zahl
der Gliazellen stark vermehrt zu sein, iberall zeigen sie reichliche Schwellung
und Faserbildung. AuBerdem finden sich Ubergiinge zu den im ganzen in diesem
Falle selten anzutreffenden amodboiden Formen.
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In einem Prdparat bietet sich an umschriebener Stelle ein ungewohntes
Bild in Gestalt einer schwammigen Struktur (s. Abb. 12) mit sehr weiten,
leeren (flussigkeitgefillten ?) Hohlrdumen, die von fast vollig homogenen kein-
und strukturlosen Scheidew#inden gegencinander abgegrenzt werden. Nur an
den Riéindern finden sich in ihnen noch vercinzelte Kerne, um die herum dann

Abb. 12, Fall 8, Berlinerblaureaktion-Alaun-Carmin., ¢ Maschenwerk, dessen Septen mattblau
gefirbt erscheinen; b eisenhaltige Gliazellen in den Maschenrdiumen; ¢ dasselbe innerhalb der
Septen.

mehrfach Berlinerblaureaktion gebende Kornchen angeordnet sind. Auch in den
Maschen sieht man vereinzelt Zellen mit eisenhaltigem Pigment. Merkwiirdiger-
weise haben aber auch die Scheidewédnde selbst bei Behandlung mit Ferrocyan-
kaliumsalzsédure eine bla3blaue Farbe angenommen. Kalkreaktionen fielen
in diesem Gewebe negativ aus, dagegen finden sich in der Peripherie und der Um-
gebung einzelner Kornchenzellhaufen mit Himatoxylin schwarsgefarbte, amorphe
Massen, die vermutlich Kalkniederschligen entsprechen.
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Vom eigentlichen Nervengewebe sieht man in allen Priparaten nur sehr
wenig: nur ganz vereinzelte, teils verdickte, dann wieder abnorm diinne Achsen-
zylinder verlaufen zwischen den Maschen des glissen Gewebes. Markscheiden
sind itberhaupt nicht nachweisbar. Auch in diesem Falle ist von GefdaBverdande-
rungen nichts zu melden. Auch hier wieder keine Anfiillung der Lymphschei-
den mit Fettkornchenzellen. Die Rinde erweist sich bei allen Untersuchungs-
methoden als vollig intakt.

Zusammenfassung: 7 Wochen altes, zu friith geborenes Kind
mit vergroflertem Schiddel. Weit offene grofle Fontanelle. Bei der
Sektion pachymeningitische Membranen in der hinteren Schidel-
grube, erweiterte Ventrikel, rostbraune Farbung des Ependyms,
Blutgerinnsel im rechten Seitenventrikel.

Mikroskopisch: Starke Rarefizierung der Nervenfasern im Hemi-
spharenmark, herdweise angeordnete Abbauzellen, welche sowohl
fettige wie eisenhaltige Abbauprodukte enthalten, erhebliche
diffuse Gliawucherung. An einer Stelle netzartige Struktur vollig
homogenen, kernlosen Gliaplasmas, die Maschenriume desselben meist
leer, zum Teil mit Abbauzellen erfiillt.

In diesem Fall haben wir es zweifellos mit einem spéteren Stadium
desselben Prozesses wie in Fall 7 zu tun. Frische Blutungen sind hier
nicht mehr nachweisbar, wohl aber noch auBlerordentlich reichlich die
Abbauprodukte des Haimoglobins. Dabei ist bemerkenswert, daB}, nach
unseren Priaparaten zu schlieflen, ein und dieselbe Gliazelle sich mit
fettigen und ecisenhaltigen Abbauprodukten belidt, wobei nicht
etwa in verschiedenen Kammern einer Gitterzelle verschiedene Abbau-
stoffe nachweisbar sind, sondern anscheinend solche beiderlei Herkunft
die ganze Zelle erfiillen.

Auch in diesem TFall ist die traumatische Genese der Affektion
wohl auBler allem Zweifel. Das grofle Coagulum im rechten Seiten-
ventrikel kann wohl nur einer groben mechanischen Gewalteinwirkung
seine Entstehung verdankt haben. Auch pafit das Stadium des Blutab-
baus im Gehirn gut zu der Annahme eines 7 Wochen zuriickliegenden
Traumas. Fiir die Beurteilung einer etwaigen traumatischen Ent-
stehung des Hydrocephalus bietet der Fall keine eindeutigen An-
haltspunkte.

Endlich folgt noch ein Fall, bei dem der eigentliche Krankheits-
prozell offenbar schon zum Abschluff gekommen ist.

Fall 9. Schl., 4 Jahre alter Knabe; die Mutter des Kindes, welche vor und
nach dieser Schwangerschaft je einen Abort gehabt haben soll, ist 8 Wochen vor
der Geburt des Patienten schwer krank und voriibergehend erblindet gewesen.
WaR. war negativ. Dann erfolgte Spontangeburt. Das Kind entwickelte sich
scheinbar zuerst normal. Zahnen und Sprechenlernen rechtzeitig; aber mit 2 Jahren

konnte er erst einige Schritte an der Hand gefithrt werden, verdrehte oft die
Augen. Mit 27/, Jahren verschlechterte sich das Gehen wieder, mit 3!/, Jahren
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wurde er unrein, trank nur aus der Flasche. Kein Erbrechen, keine Krimpfe,
eigenartiges Aufschreien. 25. I. 1918 Krankenhausaufnahme: Sehr schwichliches
Kind, BewuBtsein stark getriibt, Kopf hinteniibergeworfen, Verdrehen der Augen.
Athetoseéhnliche Bewegungen der Arme und Beine. Von Zeit zu Zeit wird das
Kind ganz cyanotisch, wimmert und hustet dabei und fithrt unkoordinierte Be-
wegungen aus. Nach Aufhéren des Anfalls wieder der frithere apathische Zustand.
Hirnnerven, Pupillen, Augenhintergrund o. B. Extremititen spastisch, meist
in halber Beugung gehalten, Beine iiborkreuzt, FiBe in Equino-varus-Stellung,
passive Bewegungen aber kaum erschwert. Bauchdeckenreflexe -, Patellar- und
Achillessehnenreflexe undeutlich. Babinski links 0, rechts fraglich. Innere Organc
bis auf Bronchitis in Ordnung. Keine Rachitis. Lumbalpunktion: Druck
30 mm, Liquor klar. MiBlige Zellvermehrung. Nach 24 Stunden leichte Fibrin-
ausscheidung, keine Mikroorganismen. 6. II. Exitus letalis.

Klinische Diagnose: Encephalitis.

Sektionsdiagnose: Hyperaemia meningum, Splenisatio multipl. pulm. utrqu.,
Cicatrices ren. d. Cholecystitis chron.

Schidelsektion: Duragefifle bis in die feinsten Ausliufer stark injiziert,
auch die weichen Héute sehr hyperamisch. Die Piavenen bis in die feinsten Ver-
zweigungen blutiiberfallt. GroBhirnhemisphiaren derb, von normaler Kon-
figuration, stark durchfeuchtet, die weile Substanz im Stirnhirn und im
Gebiete der Zentralwindungen derb. Ubrige Gehirnsubstanz teigig weich,
nirgends Herde. Zu bemerken ist noch, daf} sich keinerlei Anzeichen bestehender
oder abgelaufener Rachitis gefunden haben.

Mikroskopisch zeigen die weichen Hiute aufler der schon makroskopisch
erkennbaren starken Geféflerweiterung nichts Bemerkenswertes. Der Parenchym-
prozeB erscheint im wesentlichen auf die Marksubstanz beschrinkt. In der
Rinde finden sich keine merklichen Ganglienzellausfille. Die Architektonik ist
gut erhalten, nur die Zellen der beiden unteren Brodmannschen Schichten
zeigen vielfach Veriinderungen im Sinne der chronischen Erkrankung. Im
glibsen Randsaum finden sich auffallend viele Ganglienzellen, welche nicht nur
die zur Oberfliche parallele Ausrichtung der Cajalschen Horizontalzellen auf-
weisen. An Markscheiden scheint die Rinde allerdings verarmt zu sein. Die
Me ynertschen U-Fasern an der Grenze zwischen Mark und Rinde sind wiederum
durchaus gut erhalten.

In der weiflen Substanz dagegen sind die markhaltigen Nervenfasern
aufs stiirkste rarefiziert. Nur vereinzelte, ganz locker stehende, diinne und
stark varikgse Fasern durchziehen nach verschiedenen Richtungen das Hemi-
sphiirenmark. Sehr ungewdhnlich ist das Bild der Glia in diesem Fall. Neben
den gewohnlichen, progressiven Verdnderungen, welche zum Auftreten zahlreicher
Monstregliazellen und zu einer derbfaserigen Gliose der gesamten Marksubstanz
gefithrt haben, finden sich eigenartige ovoide, in ihrer Form an Parasiteneier
gemahnende, nicht faserbildende Elemente (s. Abb. 13). Ihr Kern ist auf-
fallend klein, so daB er auf dem Schnitte oft gar nicht getroffen ist, teils hell und
deutlich strukturiert, teils dunkel. Bisweilen ist er auch ganz unregelmiSig be-
grenzt und fast vollig chromatinlos, dann im Nissl- Priparat kaum erkennbar.
Endlich finden sich auch in einzelne Partikel zerfallene Kerne. Das Plasma dieser
Zellen ist bei Toluidinfirbungen gerade eben erkennbar und geht ohne sichtbare
Grenze in die Umgebung itber. Aber auch in anderen Priparaten mit Fett-,
Mann- und Weigertscher Firbung ist es auffallend wenig distinkt gefirbt, zeigt
eigenartig verwaschene Konturen. Er weist im Innern aufler zahlreichen Vakuolen
bisweilen allerhand Einschliisse auf, teils grobe Klumpen, teils sowohl im
Mann- wie im Weigertschen Gliapriparat sich tief dunkelblau firbende um-
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schriebene Granula, welche von einem hellen Hof umgeken sind, endlich auch im
Mannschen Gemisch sich rot firbende Brocken. Fettreaktion gibt keines dieser
Produkte, wie iiberhaupt Fettkornchenzellen, abgesehen von solchen, die in maflig
reichlicher Menge die Lymphscheiden der Gefifle erfiillen, vermiBt werden. Nur
wo die beschriebenen ovalen Zellgebilde sich einem Gefill eng anlegen, findet
man in einzelnen derselben feine Fetttropfchen. Sehr eigenartig sind auch bei
Manngcher Fiarbung homogen blaue, gliose Plasmamassen, welche an vielen
Stellen als dunkle Siume die GefiBe begleiten und wohl eine modifizierte gliose

Abb, 12, Fall 9. Mannsche Firbung, ¢ groBe Spinnenzelle; b abgerundete Zellen mit Ein-
schliissen.

Grenzhaut darstellen. Im iibrigen sind die Gefifle sowohl der Rinde wie der
Marksubstanz in diesem Falle ausgezeichnet durch eine Vermehrung und Schwel-
lung der Adventitia-, zum Teil auch der Endothelzellen. — Infiltrate fehlen
auch hier véllig. .

Zusammenfassung: 4jahriger Knabe, Mutter machte 8 Wochen
vor der Geburt eine schwere Erkrankung durch. Ehe der kieine Patient
richtig gehen gelernt hatte, verschlechterte sich der Gang wieder. Bei
der klinischen Untersuchung bestand eine schwere BewuBtseins-
triibung, leicht ausgleichbare Spasmen der Extremititen; athetose-
ahnliche Bewegungen in denselben, anfallsweise auftretende Cyanose;
Pleocytose im Liquor.

Sektion ergibt stark vermehrte Konsistenz der Marksubstanz
in den vorderen Hirnabschnitten.
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Mikroskopisch: Zahlreiche Ganglienzellen im gliésen Rand-
saum. Rinde markfaserarm, sonst im wesentlichen intakt. Im Mark
starke Rarefizierung der Nervenfasern, ausgedehnte Gliose, Abbau-
zellen fast nur noch in den Gefafllymphscheiden. Auftreten eigenartiger
abgerundeter, nicht faserbildender verschiedenartige Einschliisse
enthaltender Gliazellen neben gewdhnlichen Monstregliazellen. Pro-
gressive Verinderungen an den Gefillwandzellen.

In diesem Fall haben wir es zweifellos mit dem Endzustand
eines vermutlich seit langer Zeit sich abspielenden Krankheitsprozesses
zu tun. Im pathologisch-anatomischen Befund ist nichts, was das
Fortschreiten der Erscheinungen im klinischen Bild erkliren koénnte.
Im iibrigen 1alt auch dies letztere den Termin des Krankheitsbeginns
in eine sehr frithe Zeit verlegen, denn das mangelhafte Gehenlernen
miissen wir doch wohl, da Rachitis fehlt, als cerebral bedingt auffassen.
Moglicherweise spricht iiberdies die Gegenwart nicht weniger Ganglien-
zellen im Stratum zonale dafiir, da} auch in diesem Fall eine leichte
Entwicklungshemmungdes Zentralorgans vorliegt, wobei wiederum
sowohl die Moglichkeit besteht, daf} die hierin zum Ausdruck kommen-
den intrauterinen Prozesse des Gehirns bereits das erste Stadium der
vorliegenden Erkrankung darstellen, als auch, dall dem nicht ganz
vollwertigen Gehirn nur eine gewisse Disposition zukommt. Inwieweit
die anamnestisch angegebene Erkrankung der Mutter wahrend
der Schwangerschaft hierbei etwa eine Rolle gespielt haben kénnte,
1aft sich bei der Dirftigkeit der diesbeziiglichen Angaben nicht ent-
scheiden. Im histologischen Bild ist das Bemerkenswerteste der Befund
der grolen ovoiden Zellen, die ich in dieser Gestalt noch nicht ge-
sehen habe. Die Einschliisse, die man in ihnen findet, weisen auf cine
phagocytire Tatigkeit dieser Elemente hin, ohne daB sich angeben liefe,
woher die in ihnen enthaltencn verschieden gefiarbten bisweilen von einem
(Verfliissigungs- 2)Hof umgebenen Partikel stammen. (Achsenzylinder-
fragmente ?) Der Befund ist um so schwieriger zu deuaten, als wir, wie
erwihnt, fettige Abbauprodukte nur noch in den Abbauzellen der
GefaBlymphscheiden, nicht mehr im Nervengewebe selbst finden,
was darauf hindeutet, daB die lipoiden Markscheidenstoffe bereits im
wesentlichen aus dem Gehirn eliminiert sind. Andererseits erinnern
die gleichzeitig vorhandenen breiten Plasmamassen lings der Gefalle
an Befunde, die man bei aligemeiner Amoboidose der Gliazellen
erheben kann. Auch konnte sehr wohl einmal eine grofie amdboide,
namentlich eine nachtraglich amoboid umgewandelte progressiv ver-
anderte Gliazclle eine dhnliche Gestalt zeigen, wie das eine oder das
andere der hier anzutreffenden zelligen Elemente. Im ganzen aber
bilden sowohl die fast ganz gleichférmige geradlinige Begrenzung und die
matte, wenig distinkte Farbung des Plasmas als auch der in der Regel
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gut strukturierte, nicht pyknotische Kern dieser Zellen Charakteristica,
die der amoboiden Gliazelle fremd sind. Es bleibt nichts ibrig, als das
Vorhandensein dieser zweifellos in irgendeiner Weise dem Abbau
dienenden Zellen zu registrieren, ohne daf ich ihre Genese oder Zuge-
hérigkeit naher hestimmen kénnte.

Die 5 Falle der zweiten Gruppe zeigen uns, dafl bei Fallen, welche
sonst groBe Ahnlichkeit mit denen der ersten besitzen, die fiir die letzteren
so charakterischen malacischen Prozesse in der Rinde vollig fehlen
kénnen. In der Marksubstanz sind wir ausgedehnten Erweichungs-
prozessen iiberhaupt nicht begegnet, wohl aber Ansédtzen dazu in den
Haufen von Abbauzellen der Fille 6 und 8. Dal es sich hier aber nicht
um eine GesetzmiBigkeit handelt, zeigen einige Fille der Literatur,
welche in erfreulicher Weise mein Material ergiinzen. Ich denke dabei
an 3 Beobachtungen, welche von Dahlmann, Hedinger-Meier und
Seitz mitgeteilt worden sind. Es handelte sich um Kinder im Alter
von 2 Monaten, 5 Monaten und 5 Stunden, bei allen 3 fand sich eine
vollstandige Erweichung des gesamten. Hemisphidrenmarks
oder eines groBeren Teils desselben, die im Fall von Seitz mit aus-
gedehnten Blutungen verbunden war. Die Rinde iiber den Erwei-
chungshiohlen war teils vollig intakt, teils nur in geringerem Grade
affiziert, jedenfalls nicht erweicht. Diese Fille bieten somit das Gegenstiick
zu denen meiner Gruppe I. Worauf diese Verschiedenheiten beruhen,
werden wir solange nicht beurteilen kénnen, als wir iiber die Ursache des
Prozesses noch so mangelbaft unterrichtet sind. In den Eigenschaften
des Gehirns und seiner Gefalle, wie Dahlmann meinte (s.0.), kann er
jedenfalls nicht begriindet sein. Als weiteren, Verwandtschaft mit unserer
zweiten Gruppe aufweisenden Fall mochte ich den von Harbitz unter
dem Namen ,,Encephalitis congenita® publizierten anfithren.

Er betrifft ein 40 cm Janges neugeborencs Kind und weicht in-
sofern von den bisher beschriebenen etwas ab, als sich bei ihm neben den
auch in den iibrigen Fillen konstatierten degenerativen und Erwei-
chungsvorgiingen scharf umschricbene nekrotische Bezirke
finden. Aber auch hier fehlen Lymphscheideninfiltrate und Gefal3-
verschlisse. Allerdings wird die Beurteilung des Falles etwas kompliziert
durch das Bestehen einer basalen Meningealblutung, iiber deren
etwaige traumatische Entstehung Verfasser sich nicht ausspricht.
Die Mutter soll wihrend der Schwangerschaft nierenkrank gewesen sein
und Eiweill und Eiter im Urin ausgeschieden haben. Doch ist auch das
Vorliegen einer kongenitalen Syphilis nicht vollig ausgeschlossen.

Vielleicht gehort hierher auch ein kiirzlich von Hermel publizierter
Kall, bei dem allerdings der Krankheitsbeginn in eine etwas spitere
Zeit zu verlegen ist.

Z. . d. g. Neur. u. Psych. LXXTII, 26
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Endlich ist zu erwahnen, dal} ja auch Virchow in einem seiner
Falle vollstandige Erweichung beobachtet hat, und daB bei eingehen-
dem Suchen sicherlich noch eine Reihe weniger eingehend beschriebener
Falle (so z. B. der von ganz anderen Gesichtspunkten aus mitgeteilte
Fall v. Monakows) iiber die Literatur zerstreut gefunden werden wiirde.

Den neun von mir mitgeteilten und den aus der Literatur herange-
zogenen Fillen ist bei aller sonstigen Verschiedenheit ein allerdings
im wesentlichen negatives Merkmal gemeinsam; stets handelt e
sich um rein degencrative Verinderungen des Nervengewebes,
fiir deren Entstehung weder entziindliche Prozessc noch rein
mechanische Verlegungen eines oder mehrerer arterieller oder
vendser Gefalle verantwortlich gemacht werden kdénnen. Innerhalb
dieser Gruppe kommt cs zu sehr verschiedenen Bildern, je nachdem
vorzugsweise die Rinde oder die Marksubstanz betroffen ist, und je
nachdem unter Mitzugrundegehen der Glia Erweichungsherde entstanden
sind, oder die erhalten gebliebene ektodermale Stiitzsubstanz durch
Whucherung eine Sklerose herbeigefiihrt hat. Aus dem Umstand jedoch,
daB in dieser Beziehung alle denkbaren Kombinationen vorkom-
men, darf man wohl die Berechtigung ableiten, alle diese Fille unter
gemeinschftlichem Gesichtspunkt zu betrachten, wenn ich es
auch fir angezeigt hielt, die ersten vier ziemlich gleichartigen Fille
als besondere Gruppe herauszuheben.

Eine bestimmte oder gar einheitliche Ursache der Erkrankung
anzugeben, sind wir nicht in der Lage. Uber die Moglichkeiten, sich
eine Vorstellung von dem krankhaften Geschehen in solchen Fallen zu
machen, ist bei der Besprechung der ersten Gruppe das Erforderliche
gesagt. Unter meinen Fillen weisen der erste, siebente und achte mit
Nachdriicklichkeit auf die Einwirkung eines Geburtstraumas hin.
Ein solches wird moglicherweise auch in dem Fall von Hedinger-Meier
eine Rolle gespielt haben. Seitz rekurriert in seinem Fall auf ein
Trauma, das die Mutter wihrend der Schwangerschaft getroffen hat.
Erkrankung der Mutter wihrend der Graviditit lag in dem Fall
von Harbitz und in meinem Fall 9 vor. Endlich sei noch an die Fibrosec
der Schilddriise in meinem Fall 5 erinnert. Selbstverstandlich liegt
es mir fern, aus dem — vielleicht zufilligen — Nebeneinander von
Schilddriisen- und Gehirnverinderung in einem einzelnen Fall auf einc
kausale Abhingigkeit zu schliefen. Immerhin wire eine solche bei den
nahen Bezichungen, in denen Nervensystem und Blutdriisen zueinander
stehen, und dem EinfluB, den erwiesenermaflen die letzteren auf die
Entwicklung des ersteren ausiiben, keineswegs als Unmoglichkeit zu
betrachten. Jedenfalls sollte ein solcher Befund Veranlassung sein, in
dhnlichen Fallen den Organen mit innerer Sekretion die Aufmerksamkeit
zuzuwenden.
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Wenn nach allem Gesagten tatsiichlich, wie es den Anschein hat,
sehr verschiedene Ursachen zu derartigen Zerfallsprozessen im Gehirn
fiihren kdnnen, so ist es einmal wahrscheinlich, daB alle am GefaB-
nervenapparat angreifen, wie oben auseinandergesetzt; andererseits
muB man, ahnlich wie ich es bei den offenbar verwandten, jedoch viel
geringfiigigeren, im ersten Teil besprochenen Gehirnveranderungen
getan habe, eine besondere Disposition des sich entwickelnden
Gehirns zu derartiger Erkrankung annehmen. Bei Erwachsenen
gehoren solche Prozesse zweifellos zu den gréfiten Seltenheiten,
wenn auch die von mir erwihnten Fille von Huber und Sittig Beispiele
fiir ihr Vorkommen bilden. Ich will nur noch bemerken, dafBl eine be-
sondere Disposition von Frithgeburten zur Erkrankung in diesen
schweren Féllen nicht so deutlich in Erscheinung tritt, indem sie
nur bei drei der verwerteten Falle (Fall 1 und 8 meines Materials
und Fall von Harbitz) sicher nachgewiesen ist, doch ist zu be-
merken, daB bei den in spéteren Stadien verstorbenen Kindern die
Krankengeschichten in dieser Beziehung nicht geniigend zuverlassig
sind und dafl z. B. bei meinem Fall 2 auch eine vorzeitige Geburt
wahrscheinlich ist.

Bevor wir uns mit der Rubrizierung dieser Affektion beschaftigen,
sei schliefllich noch kurz auf eine Begleiterscheinung dieser Prozesse
hingewiesen: das sind die Kalkablagerungen, welche zwar nicht
regelméBig, aber doch sehr haufig bei etwas lingerem Bestehen der
Erkrankung auftreten. Unter meinem Material zeigt Fall 4 diesen
Befund in reichlichem, Fall 2, 6 und 8 in etwas geringerem MaBe, Fall 8
eben angedeutet. Unter den Fillen der Literatur finden sich Angaben
iber mehr oder weniger ausgedehnte Verkalkungen in den Fallen von
Hedinger-Meier, Dahlmann und Harbitz sowie in zwei, aller-
dings wie ich zeigen werdr, nicht ohne weiteres in diese Gruppe zu
rechnenden Fillen Schminckes. Die Kalkausfallungen kommen
sowohl in der Rinde wie im Mark, sowohl als amorphe Ablagerungen
in vermutlich abgestorbenem Gewebe als auch in Gestalt verkalkter
Gewebselemente (Nervenzellen und -fasern, Gliazellen, GefaBwande)
und endlich auch als Imprignation der Gewebsabbauprodukte in den
Lymphscheiden (Schmincke) zur Beobachtung. Wenn auch solche
Kalkniederschlige im Zentralnervengewebe unter mannigfachen Um-
stdnden angetroffen werden, so scheinen doch nach diesen Erfahrungen
Abbauprozesse im Kindergehirn besonders zu ihrer Entstehung zu
disponieren. Im itbrigen will ich, da Meier und Schmincke sich aus-
fihrlicher mit diesem Befund beschaftigt haben, auf ihn nicht niher
eingehen und mich mit dem Hinweis auf die interessante Auffassung
Schminckes begniigen, nach der toxisch bedingte Gewebsdegeneration
7u Eiweiligerinnung und damit zu Fortfall des Kolloidschutzes

26*
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fir die Kalksalze fiihrt, wodurch dann die lokalen Bedingungen fiir
eine Kalkausfallung gegeben sind.

Wenden wir uns nun zur Betrachtung der Nosologie und all-
gemein-pathologischen Stellung dieser Prozesse, so erhebt sich
in erster Linie die Frage, inwieweit es berechtict ist, sie, wie Harbitz
und Seitz das getan haben, zur Virchowschen Encephalitis con-
genita zu rechnen, eine Frage, die sich ohne weiteres in drei Unter-
fragen gliedert. Zunichst wire zu priifen, inwieweit wir es hier mit einem
angeborenen Leiden zu tun haben. Da finden wir, daBl in einer Reihe
von Fillen wohl als sicher gestellt gelten kann, dafl die Affektion schon
bei der Geburt bestanden hat, vor allem natiirlich bei den unmittelbar
nach der Geburt eingetretenen Todesféllen, von denen Seitz und Har-
bitz berichten. In andern Fallen machen Krankengeschichte und
Befund den intrauterinen Beginn des Leidens wahrscheinlich,
so in meinem Fall 6 und vielleicht auch 9. Daneben aber gibt es auch
Fille, die erst wihrend und infolge der Geburt entstanden sind,
wie meine Fille 1, 7 und 8, vermutlich auch der von Hedinger-
Meier, und endlich solche, bei denen entweder kein bestimmter Anhalt
fiir- einen so friihzeitigen Termin des Krankheitsbeginns besteht oder
aber die Krankengeschichte sogar deutlich auf ein spateres Datum
hinweist wie in meinem Fall 2.

Man konnte nun daran denken, fiir die Bestimmung des Zeit-
punkts des Krankheitsbeginns sich der dulerst wertvollen Unter-
suchungsergebnisse zu bedienen, welche Spatz) bei seinem Studium
der Folgen von Riickenmarksdurchtrennung am neugeborenen Ver-
suchstier im Vergleich zu denjenigen am Erwachsenen gewonnen hat.
Es hat sich dabei ergeben, daB beim Neugeborenendie Abbauvorgéange
sich in besonderer Weise abspielen, insofern, wenn das gesamte ekto-
dermale Gewebe einschlieflich der Glia zerstort ist, sowohl die Abbau-
produkte wie die mesodermalen Abbauzellen selbst auBer-
ordentlich rasch verschwinden und eine mehr oder weniger glatt-
wandige Hohle, einen Porus, zuriicklassen. Es fehlt vollkommen
jeder Ansatz zu bindegewebiger Narbenbildung. Als Termina-
tionsperiode fir diese Reaktionsweise bezeichnet Spatz den Zeit-
punkt der Markreife. In unserem Material finden sich nun solche
ginzlich gereinigte Hohlenbildungen nur bei Fall 4 in ausgesprochener
Weise (s. auch den im I. Teil mitgeteilten Fall mit Erweichungsherd
bei einem 10 Tage alten 42 cm langen Kind, S. 388). Die iibrigen zeigen
zwar keine bindegewcbige Narbe, aber doch im Bereiche der malacischen
Bezirke mehr oder weniger deutliche reaktive Erscheinungen am Gefal-
apparat in Gestalt von soliden Gefaflsprossen u. dgl. mehr. Inwieweit
hieraus sich spiter noch eine Narbe entwickelt haben wiirde, ist natiirlich
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schwer zu sagen. Jedenfalls liegen iiberhaupt die Verhaltnisse im
menschlichen Gehirn doch bedeutend komplizierter als beim Kanin-
chenriickenmark. Vor allem miissen wir uns dessen bewuBt sein, daf} die
von S patz angegebene Terminationsperiode schon beim Riickenmark
keine scharfe Grenze bilden kann, weil auch hier die Nervenfasern
nicht alle gleichzeitig markhaltig werden, daB aber beim menschlichen
Gehirn in dieser Beziehung ein noch viel weiterer Spielraum gelassen
ist als dort. Das eine allerdings wird man nach Spatz’ Ausfilhrungen
anzunehmen unbedingt berechtigt sein, daff namlich Prozesse, wie wir
sie hier vor uns haben, in spiteren Stadien einsetzen diirften als die-
jenigen, bei denen es zu reinen porencephalischen Defekten kommt.

Tm iibrigen weisen unsere Fille prinzipielle Unterschiede je nach
ihrem Alter nicht auf, und es ware sicher verkehrt, nach diesem
Gesichtspunkt Zusammengehoriges zu trennen. Wie mehrfach aus.
einandergesetzt, handelt es sich um eine besondere Reaktion des in der
Entwicklung begriffenen Gehirns, gleichgiiltig, ob die auslosende
Schadlichkeit wihrend desintra-oder extra uterinen Lebens einsetzt.

Wichtiger und zugleich schwieriger zu beantworten ist zweitens
die Frage, ob wir berechtigh sind, hier von einer ,2Encephalitis®
zu sprechen. Das vielfach noch so dunkle und gerade jetzt wieder viel
diskutierte Problem der Entziindung stellt sich dem Neuropatholo-
gen ja fast auf Schritt und Tritt in den Weg. Ich will anliBlich dieses
Sonderfalls keineswegs hier den ganzen Fragenkomplex aufrollen,
sondern mich auf folgende Bemerkungen beschrinken. Ob man ein
Krankheitsbild einem bestimmten allgemein-pathologischen Prozel
einzuordnen hat, hingt in erster Linie von der Definition desselben
ab. Nun liegt in der Lehre von der Entziindung die Schwierigkeit
nicht nur darin, daB ihre Definition bei verschiedenen Autoren eine
verschiedene ist, sondern vor allem in der Anwendung eines ganz
verschiedenen Definitionsprinzips. Wir stehen einmal einer funktio-
nell-biologischen und andererseits einer symptomatologisch-
morphologischen Definition gegeniiber. Es ist nun gewil} kein
Zufall, daB gerade die Neuropathologen ziemlich einmiitig die letzt-
genannte bevorzugen [ich verweise auf die Ausfithrungen Spielmeyers,
Jakobs2%) u.a.]. Die funktionelle Definition Aschoffs durchzu-
filhren, ist gewif iiberhaupt fiir den morphologischen Verhéltnissen
gegeniiberstehenden pathologischen Anatomen schwierig, im Zentral-
nervensystem aber, wo wir bei einem grofen Teil der vorkommenden
Lasionen iiber die Pathogenese fast vollkommen im unklaren sind,
ist sie so gut wie unanwendbar, Das zeigt sich auch wieder, wenn
wir nach diesem Prinzip die hier beschriebenen Prozesse einzuordnen
versuchen wollten. Ob hier tatsichlich etwas ,Fremdartiges” im
Gehirn vorhanden ist und die Verinderungen, die wir vor uns sehen,
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cine ,, defensive” Reaktion gegeniiber diesem Fremdartigen darstelien,
dariiber vermdgen wir gar nichts auszusagen; und wollten wir von
diesem Standpunkt aus den Prozel als Encephalitis bezeichnen, so
wiirden wir iber seine Genese prijudizierend etwas aussagen, was
zum mindestens erst zu beweisen wére. So bleibt uns nur die morpho-
logische Definition, die fiir die Zurechnung eines Prozesses zur Ent-
ziindung, wie unendlich oft ausgesprochen, ein Nebeneinander altera-
tiver, exsudativer und proliferativer Vorginge fordert (Lu-
barsch). DaBl von diesem Standpunkt aus mangels jeglicher
infiltrativ-exsudativer Komponente im histologischen Befund
unser Krankheitsbild nicht als Encephalitis bezeichnet werden darf,
erfordert keine weiteren Ausfiihrungen. Ich will nur bemerken, dafl der
Einwand, den man sich in solchen Fillen hiufig machen muB, nimlich
daBl etwa vorhanden gewesene infiltrative Prozesse im Lauf der Zeit
wieder verschwunden sein konnten. bei der Mehrzahl der Fille dadurch,
dall wir bei ihnen durchaus frische Stadien der Affektion vor Augen
haben, hinfallic wird. Nichts zwingt uns zu der Annahme, daB die
etwas alteren Fille (insbesondere Fall 9) anders zu beurteilen seien.

Miissen wir somit vom morphologischen Standpunkt aus die ent-
ziindliche Natur der besprochenen Vorginge ablehnen, so wire noch zu
fragen, ob es denn iberhaupt eine Encephalitis congenita im strengeren
Sinne gibt und welche ¥alle hierher zu rechnen wiren. Durchmustern
wir daraufhin die Literatur, so bleiben allerdings, wenn wir von den oft
exquisit entziindlichen Veri#inderungen bei der angeborenen Syphi-
lis absehen, nur wenige Fille, die der Kritik standhalten. Vorsicht ist
vor allem bei Beurteilung in fritheren Zeiten veroffentlichter Falle am
Platze. Es unterliegt keinem Zweifel, dal man damals noch nicht in
der Lage war, Anhaufungen von kleinen Gliazellen im Parenchym und
andererseits von Abbauzellen in den Lymphscheiden geniigend scharf
gegeniiber lymphocytaren Infiltraten abzugrenzen. 1m Hinblick hierauf
mochte die entziindliche Natur von Fillen, wie sie z. B. von Limbeck
beschreibt, berechtigten Zweifeln begegnen (so auch Dahlmann).
Trotzdem kann natiirlich nicht bestritten werden, daB echt encepha-
litische Erkrankungen im frithen Sauglingsalter vorkommen. Meistens
entstehen diese jedoch im Anschlufl an Allgemeininfektionen (siehe
z. B. die Falle Fischls). Hierher gehért auch derFalll vonCeelen,
bei dem infolge einer vermutlich von einer Nabelarterieneiterung aus-
gehenden Pneumokokkeninfektion eine echt infiltrative (vorwiegend
Lymphocyten, auch vereinzelte Leukocyten) Encephalitis entstanden
war, die klinisch unter dem Bild eines Tetanus verlief.

Einer anderen Kategorie gehiren zwei Falle an, die Schmincke
beschrieben hat, bei denen von einer solchen bakteriellen Infektion
nichts bekannt ist und die bei offenbar langsamerem Verlauf ein weiter
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vorgeschrittenes Stadium des Prozesses vor Augen fiihren. Es handelt
sich um zwei Kinder von 3/, bzw. 11/, Jahren, bei denen Schmincke
neben diffusen, mit Gliawucherung einhergehenden Abbauprozessen in
der tiefen Rinde und im Hemisphirenmark, umschriebenen Ansamm-
Jungen von Gliazellen — und im ersten Fall auch Hohlenbildungen —
Lympho- und Leukocyten aus dem GefiBlumen auswandernd
in den Lymphscheiden und auch im cktoder malen Gewebe antraf.
Quantitativ treten solche Infiltrate allerdings ziemlich zuriick, und
man kénnte in Erwigung ziehen, ob man os hier nicht anstatt mit einer
selbstindigen entziindlichen Affektion einfach mit regenerativ-
organisatorischer oder reparativer Entziindung zu tun habe,
die auch Lubarsch noch von jener abgrenzt. Hier liegt ja die Schwie-
rigkeit, der, wie besonders S pielmeyer fiir die Verhiltnisse des Zentral-
nervensystems auseinandersetzt, auch die Durchfiihrung der morpholo-
gischen Einteilung gegeniibersteht, und es ist fast als verwunderlich
zu bezeichnen, daBl wir solchen reaktiven infiltrativen Prozessen bei
unserem Material nirgends begegnet sind, obwohl doch auch recht
frische Stadien zur Untersuchung gelangten. Hier bestehen noch
Differenzen im Befund, deren GesctzmiBigkeiten uns noch ganzlich
unbekannt sind. In den Ifallen Schminckes aber méchte ich glauben,
daB die Gegenwart polynucledrer Leukocyten und ihr Eindringen
in das ektodermale Gewebe doch Befunde darstellen, die einer rein
reparativen Erscheinung fremd sind und die das histologische Bild als
primir entziindlich charakterisieren, wie das ja auch der Auffassung
des Verfassers entspricht. Ob diese Affektionen schon intrauterin
entstanden sind, wird schwer zu beweisen sein, ist aber nach Anamnese
und Befund, wie Schmincke ausfithrt, sehr wohl moglich.

Wie man sicht, ist iber das Vorkommen echter, sicher kongenitaler
Enecephalitis bisher nur schr wenig Zuverlissiges bekannt. Es diirfte
daher angebracht sein, cinen derartigen TFall, den ich untersuchen
konnte, hier mitzuteilen*).

Fall 10. M., 3 Tage alt, 42 cm lange Frithgeburt im 7.—8. Monat, gestorben
unter zunehmender Cyanose, ohne Halbseiten- oder sonstige auf das Nervensystem
hindeutende Erscheinungen. Dagegen wurde bereits klinisch ein Milztumor fest-
gestellt. Bei der Mutter anamnestisch kein Anhalt fiir Syphilis. WaR. 0.
Die Sektion ergab etwas vergroBerte Leber, stark vergroBerte Milz; sonst war
der Befund, abgesehen vom Schiidel, normal, insbesondere auch am Knochen-
system. Beim Abheben des Schiideldachs lief sehr viel Flissigkeit ab. An dem
mir zur Untersuchung iibergebenen GroBhirn war eine erhebliche Volumdifferenz
der beiden Hemisphiiren festzustellen. Die bedeutend grioBlere rechte bietet ein
schr mannigfaltiges Bild, und zwar priisentiert sie sich vor allem in dreierlei ver-
schiedener Gestalt: dic besterhaltenen Windungen, zu denen vor allem die Gyri

#*) Dies Gehirn und die anamnestischen Angaben verdanke ich Herrn Dr. Mghnle
(Entbindungsanstalt Hamburg-Finkenau) ebenso wie 2 der im L. Teile verwerteten
Uehirne, wofiir ich ihm an dieser Stelle hesten Dank sage.
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frontales auf der Konvexitit gehiren, haben ein eigenartiges grauglasi ges Aus-
sehen. Die weichen Hiute sind hier zart und spiegelnd. An anderen Stellen fallt
eine gelbliche Firbung und an verkisende Prozesse erinnernde eigenartig
trockene Beschaffenheit der Hirnwindungen bis weit ins Mark hinein auf. Die
Zeichnung ist hier vollkommen verwaschen, die Grenze zwischen Mark und Rinde
nicht erkennbar. Bisweilen findet sich noch ein Streifen leidlich normal erscheinen-
der Rinde an der Oberfliche derartiger Gyri. In dicsem Zustande befinden sich
vor allem die Windungen an der medialen Fliche, inshesondere die medialen
Abschnitte des Stirnlappens, Cuneus, Praccuncus und Gyrus lingualis. Die Zentral-
windungen endlich und die Gyri orbitales sind vollkommen erweicht. Ein
schmaler Streifen in der Kontinuitiit crhaltener Rinde begrenzt hier nach aufBen
die in einen schlaffen Sack verwandelte Marksubstanz. Uber den an 2. und 3. Stelle
genannten Windungen sind die weichen Hiute getriibt und verdickt. Vielfach
sieht man hier thrombosierte Venen. Die linke Hemisphiire bietet dasselbe
Bild in noch viel stiirkerem MaBe. Eine genauere Lokalisation der Veriinderungen
ist an der durch die Erweichung vollkommen deformierten Hirnsubstanz nicht
mehr maglich.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt an Leber, Milz und Knochen-Knorpel-
grenze des Femur vollig normalen Befund. Auch Spirochéten waren in Leber
und Milz nicht nachweisbar. Der mikroskopische Befund im Gehirn ist noch weit
mannigfaltiger als der makroskopische. Kaum 2 der untersuchten Priparate
zeigen ein vollig gleichartiges Bild. Ich will mich auf die Anfithrung des Wichtig-
sten beschriinken: die makroskopisch glasiggrau erscheinenden Bezirke zeigen,
wie zu erwarten, die geringsten pathologischen Veriinderungen, doch ist auch hier
die Pia durch Anwesenheit sehr zahlreicher runder und spindeliger Kerne stark
verdickt. Die noch exquisit in radiiren Reihen angeordneten Ganglienzellen be-
finden sich viclfach noch im Neuroblastenstadium. Im Mark troten einige
Fettkornchenzellen in Erscheinung, ferner geringradige faserige und plasmatische
Gliawucherung. Die Gefifle sind vielfach mit weiBen Blutzellen ausgestopft.

" Viel hochgradiger sind die Verinderungen an den gelblichen Windungen.
Hier findet man, wie schon makroskopisch erkennbar, zahlreiche rote und ge-
mischte Thromben in den Piavenen. Die weichen Hiute sind enorm zellreich.
Unter den mannigfachen Zellen mit runden und spindeligen, hellen gutstrukturierten
und dunklen pyknotischen Kernen sind mit Methylgriin-Pyroninfirbung zahl-
reiche Plasmazellen nachweisbar. An vielen Stellen greifen diese Zellanhidufun-
gen auf die oberflichlichen Rindenschichten iiber, so dafi die Grenze zwischen
Hirnrinde und Meningen véllig verwischt ist. Auch Zellen vom Fibroblasten-
charakter wuchern in die Rinde ein. Diese selbst liBt so gut wie gar keine
Ganglienzellen mehr erkennen. Statt dessen findet sich eine Unmenge regellos
durcheinanderliegender Zellen, unter denen einzelne im Toluidinblaupriiparat noch
als schwerverinderte Gianglienzellen, mehrkernige progressiv sowie regressiv
verdnderte Gliazellen, ferner als Bindegewebszellen, und endlich als Lym-
phocyten und Plasmazellen rekognoszierbar sind. Die Zugehérigkeit vieler
anderer gelappter, eingekerbter, hantel- und stibchenférmiger Kerne LiBt sich
im einzelnen nicht feststellen. Die Gef#Be sind vielfach mit weiBen Blutzellen
prall angefillt. Dagegen sah ich eigentliche Thromben in den RindengefifBlen
und iiberhaupt in denen der Hirnsubstanz selbst nie. Die Gefifwiinde sind in
allen Schichten ganz auBerordentlich zellreich, die einzelnen Zellen mit groBen,
meist dunklen Kernen versehen. Bisweilen ist das Lumen etwas verengt, aber
nirgends obliteriert. Elasticapriparate nach Weigert ergeben, daf die elastischen
Membranen der Gefiific noch sehr unvollkommen angelegt sind. Charakteristische
Verinderungen pathologischer Art finden sich an ihnen nicht. An einzelnen
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Stellen ist es zu kleinen Blutaustritten gekommen; doch spielen diese keine
wesentliche Rolle im histologischen Gesamtbild.

Die Grenze zwischen Mark und Rinde 148t sich ebenfalls an vielen Stellen
nicht mehr erkennen. Gelangt man bei der Untersuchung in weiter von der Ober-
fliche entfernte Regionen, so st6B8t man vielfach auf eine Art Zellwall, der aus
dichtgedringten zerfallenden Kernen mit massenhaften Chromatinbréckeln be-
steht, und der die Grenze bildet gegen so gut wie vdllig nekrotische Bezirke,
in denen man, abgesehen von ganz vereinzelten Gliakernen, nur noch GefifBe
erhalten findet (s. Abb. 14). Und zwar handelt es sich einmal um kernreiche

Abb. 14, Fall 10. Toluidinblau., w Zellwall; # vollig nekrotischer Bezirk; ¢ infiltrierte GefiBe.

solide Gefaflsprossen, andererseits um grobere arterielle und venése GefiBe,
deren Wandzellen ein Gemisch progressiver und regressiver Verinderungen
aufweisen. Man hat den Eindruck, als ob an ihnen zuniichst eine zellige Prolifera-
tion stattgefunden hitte und die gewucherten Zellen dann in den nekrotisierenden
Prozef} hineinbezogen wiren. So sieht man die aulerordentlich reichlichen Intima-
zellen in allen moglichen Stadien des Zerfalls, withrend die Media vielfach schon
ganz kernlos und homogen ist. In der Umgebung einzelner solcher GefiBe treten
bisweilen noch leicht gewucherte plasmatische Gliastrukturen in Erscheinung.
Bei Pyronin-Methylgriinfirbungen sieht man nun, daf auBerhalb der vollig
nekrotischen Bezirke sowohl im Mark wie in der Rinde zahlreiche Plasmazellen
den Zellanhdufungen beigemischt sind. 'In der Umgebung von Gefifien liegen
sie vielfach etwas dichter, um sich von hier aus in das umliegende Nervengewebe
zu zerstreuen (s. Abb. 15). Deutlich ausgeprigte Virchow - Robinsche Lymph-
riume existieren aber nur an ganz vereinzelten groBeren Arterien, und so



410 F. Wohlwill:

kommt nur ganz ausnahmsweise das bei Erwachsenen uns so geldufige Bild
der adventitiellen Lymphscheideninfiltrate zustande. Bisweilen finden sich
allerhand degenerative Verinderungen an den Kernen der Plasmazellen, anderer-
seits kommen auch mehrkernige zur Beobachtung. Ob daneben auch Lym pho-
¢ yten beteiligt sind, ist nicht mit Sicherheit zu entscheiden, da sie von den mannig-
fach verdinderten Gliakernen nicht immer abgrenzbar sind.

Fettfarbungen ergeben, dafl die zerfallenen Zellen am Rand und im Innern
der nekrotischen Bezirke sdmtlich mit feinsten Fettkornchen wie bestdubt sind.
AuBlerdem findet man auflerhalb der Nekrose typische Fettkornchenzellen

Abb. 15. Fall 10. Methylgriin-Pyronin, ¢ GefiBle; pl Plasmazellen in ihrer Umgebung; p?, Plasma-
zellen frei im Gewebe; ¢l progressiv verinderte Gliazellen.

(Abbauzellen) teils diffus zerstreut, teils in lockeren Herden zusammenliegend,
endlich noch ganz spirliche Zellen, die dem Aufbautyp entsprechen. Mann-
und Fuchsin-Lichtgrimpraparate zeigen, daB progressive Verdnderungen an
der Glia eine viel gréBiere Rolle spielen, als nach den Toluidinfarbungen anzu-
nehmen war. Auflerhalb der Nekrosebezirke finden sich teils typische Spinnen-
zellen, teils VergroBerung der Kerne und Verdichtung des plasmatischen Reticulums
in reichem MaBe. Auch mitten im Wall zerfallender Zellen erblickt man noch
einzelne Monstregliazellen. Endlich ist noch des Befundes leuchtend roter Eosin-
kugeln [Spatz®)] zu gedenken, die in zahlreichen sonst etwa normal erscheinen-
den oder leicht gewucherten Gliazellen teils neben dem Kerne, teils zwischen den
Abgangsstellen zweier Ausliufer gelegen sind. Es ist dies der einzige Fall, in dem
ich diese von S patz beschriebenen Gebilde in meinem Materiale in ausgesprochener
Weise habe nachweisen kénnen.
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Markhaltige Nervenfasern sind im ganzen Gehirn so gut wic gar nicht
anzutreffen.

Was endlich die Stellen mit vélliger Erweichung betrifft, so gelang cs auch
bei Paraffin- und Celluidineinbettung nur, den Rand der malacischen Partien
zu untersuchen, welcher etwa dieselben Verhiltnisse aufweist, wie das eben be-
schrieben wurde.

Als Erreger dieses Prozesses anzusprechende Gebilde konnten nirgends
gefunden werden: weder lieBen sich in polychromen Methylenblau- noch in Methyl-
griin-Pyroninpriiparaten irgendwelche Bakterien nachweisen, noch in sehr zahl-
reich angefertigten Levaditischnitten Spirochiten.

Zusammenfassung: 3 Tage alte Frithgeburt mit Leber- und
Milzschwellung. Im Gehirn einige Windungen glasiggrau, andere
gelblich-kasesahnlich, wieder andere vollkommen erweicht. Mikrosko-
pisch handelt es sich um ein Nebeneinander von nekrotisierenden
und malacischen Prozessen mit erheblichen Lymphocyten- und
Plasmazellinfiltraten. Letztere finden sich in den weichen Hiuten
und im Hirngewebe selbst, dagegen fehlen ausgesprochene Lymph-
scheideninfiltrate. Mikroorganismensindnichtnachweisbar.

Daf} der vorliegende Prozel$ fraglos in das Gebiet der Kncephalitis
zu rechnen ist, bedarf keines ausfiihrlichen Beweises. Hingewiesen
sel nur auf die bisher, so weit ich sche, lediglich von Ranke?) betonte
Tatsache, daB unter fotalen Verhiltnissen infolge noch mangelnder
Ausbildung der Lymphscheiden und der gligsen Grenzhiute es nicht
wie beim Erwachsenen zur Bildung adventitieller Zellmantel
kommt, sondern die Infiltratzellen sich ganz diffus im ektodermalen
Gewebe ausbreiten. Ohne die spezifische Plasmazellfarbung hatte
man sich im vorliegenden Fall sicherlich eine ganz ungeniigende Vor-
stellung von der Ausdehnung dieser entziindlichen Vorginge gemacht.
Sebr ungewohnlich an dem vorliegenden Bild ist der Befund ausgedehn-
ter, an kisige Prozesse erinnernder Nekrosen. Nicht dall es zum
Absterben des Gewebes gekommen ist, ist das Auffallende, denn hierfiir
konnen wir schon in dem Befund zahlreicher thrombosierter Pia-
venen eine geniigende Erklirung erblicken, sondern daf dies Absterben
nicht in Form der sonst im Zentralnervensystem stets auftretenden
Kolliguationsnekrose in Erscheinung tritt. Es ist dies um so auf-
falliger, als ja nach den Untersuchungen von Spatz die Verfliissigung
und Fortschaffung abgestorbenen Gewebes im fétalen Nervensystem
besonders schnell und griindlich zu erfolgen pflegt. Man konnte
an die modifizierende Einwirkung des unbekannten Krregers denken,
wenn nicht daneben echte Erweichungsprozesse zur Beobachtung
kimen. Ich mufBl mich daher auf die Konstatierung der Tatsache
beschrinken. Auch tber die Ursache der Encephalitis 1468t sich bei
dem negativen Ergebnis der diesbeziiglichen Untersuchungen nichts
aussagen. Manches spricht ja fiir das Vorliegen einer kongenitalen
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Syphilis, so das Uberwiegen der Plasmazellen im histologischen Bild
und der Milztumor. Aber schlieBllich bedeutet der letztere nicht viel mehr
als ein Zeichen stattgehabter Infektion, und bei dem giinzlich negativen
Spirochatenbefund und der Intaktheit der Knochen werden wir doch
von einer kongenitalen Encephalitis unbekannter Genese
zu sprechen haben.

Fragen wir uns nun an dritter Stelle, ob es diese sicher aullerst
seltenen Fille echter Encephalitis bei Neugeborenen und Sauglingen
sind, welche der Virchowschen Encephalitis congenita entsprechen
oder vielmehr die vorher ausfiihrlich besprochenen als nicht entziindlich
aufzufassenden Prozesse, so miissen wir zu der Uberzeugung kommen,
dal von einer Analogie nur bei letzteren die Rede sein kdnnte.
Die im ersten Teil besprochenen Fille leichter pathologischer Abbau-
prozesse wiirden sicher von Virchow fiir sein Krankheitsbild in An-
spruch genommen worden sein, und von diesem unterscheiden sich die
hier behandelten schwereren Affektionen im wesentlichen nur quan-
titativ. Dagegen ist, wie schon hervorgehoben, von infiltrativ-exsu-
dativen Veranderungen bei den Fillen, die Virchow meint, nicht die
Rede. Wir stehen also folgenden Tatsachen gegeniiber:

Die Befunde, die Virchow unter dem Namen Encephalitis congenita
beschrieben hat, stellen sich uns jetzt als zwei ganz verschiedene und
scharf zu trennende Dinge dar. Einmal ist es die Anwesenheit mehr
oder weniger zahlreicher als ,,Aufbauzellen” aufzufassender Korn-
chenzellen, denen irgendeine pathologische Bedeutung nicht zu-
kommt, und andererseits handelt es sich um rein degenerative
Abbauvorginge am Zentralnervensystem, die nicht zur Encepha-
litis gerechnet werden diirfen. Demgegeniiber sind die seltenen Prozesse
echt entziindlicher Natur dem, was Virchow beschreibt, durchaus
fremd. Dazu kommt, daBl Virchow vorzugsweise an die Einwirkung
miitterlicher Erkrankungen dachte und dafl damit dieintrauterine
Entstehung des Leidens gegeben war, wahrend wir nach dem vor-
liegenden Material wohl eine besondere Disposition des werdenden
Nervengewebes zu solchen Erkrankungen annehmen miissen, aber
diese in gleicher Weise intra- und extrauterinen Einwirkungen gegen-
iiber wirksam denken. Unter diesen Umstanden wird es im gegebenen
Fall meist unméoglich sein, zu sagen: ,hier liegt eine Virchowsche
Encephalitis congenita vor®, und tatsichlich meinen die drei Autoren,
die diesem Namen wieder neues Leben zu geben versucht haben, namlich
Ceelen, Schmincke und Harbitz, ganz verschiedene Dinge. Deshalb
diicfte es am zweckméBigsten sein, diesen Namen wieder ganz aufzu-
geben und je nach dem histologischen Bild von einem encephali-
tischen, malacischen oder sklerotischen Prozef zu sprechen.
Schwierig ist es nur, fiir die so charakteristische Kombination der bei-
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den letztgenannten Affektionen einen priagnanten Ausdruck zu finden.
,,Encephaloskleromalacie’ diirfte wohl zu langatmig, ,,Encephalo-
degeneratio® zu nichtssagend sein. Es wird deshalb nichts anderes tibrig
bleiben, als doch den Prozefl im einzelnen Fall je nach seiner Ausdehnung,
Lokalisation und histologischen Besonderheit zu kennzeichnen, also
etwa zu sprechen von ,Sklerose des Hemisphirenmarks, lo-
birer Marksklerose mit Rindenmalacie, medullirer Malacie®
u. dgl. m.

Hiermit ist zugleich angedeutet, dafl diese Affektionen Beziehungen
haben zu dem, was in der Literatur unter dem Namen der ,lobiren
Sklerose” bzw. der ,,atrophischen Sklerose”“oder,,sklerotischen
Hemisphérenatrophie” der franzésischen Autoren (Bourneville
u. a.) beschrieben wird, nur daB es sich bei letzteren um Endzustinde
handelt. Bei lingerer Lebensdauer wiirden sicher auch bei unsern
Fallen nicht nur die Abbauzellen villig verschwunden sein, sondern es
wiirden vielleicht auch die Erscheinungsherde so durch Gliawucherung
eingeengt worden sein, dafi die kleineren unter ihnen in der allgemeinen
Sklerose aufgegangen waren.*) Das entspricht nicht nur allgemeiner
Erfahrung, sondern wir sehen auch in unsern Fallen schon Ansitze dazu,
so namentlich in Fall 2 und 3, bei denen offenbar die kleinen, von ge-
wucherter Glia umsiumten Hohlriume in den tieferen Rindenschichten
s0 entstanden zu denken sind. Andererseits findet man in einigen #lteren
vielleicht hierhergehorigen Fillen auch noch eine Durchsetzung der
Rinde mit meist nur kleinen Hohlraumen. Ich denke an Befunde,
wie sie von Warda, Probst und K& ppen?l) beschrieben worden sind.-
Meist aber waren es Endzustinde, sozusagen Narben, welche den
Autoren zu Gesichte gekommen sind, und es erhob sich dann die Frage
nach der ,Initialliassion” (Freud), iiber deren Natur dann mehr
oder weniger theoretische FErorterungen angestellt wurden. Dabei
denken eine Reihe von Autoren an entziindliche Prozesse (Schmaus,
Jendrassic und Marie u. a.) bzw. an die Einwirkung einer Meningi-
tis (Wernicke), andere mehr an vasculire Prozesse (Thrombosen,
Hamorrhagien u. dgl. m.). Unsere Friihfalle zeigen uns, daBl auch in
frischen Stadien entziindliche Prozesse unbedingt zu den gréfiten
Seltenheiten gehdren und dall grobmechanische Verlegungen von
Gefallen nur ganz gelegentlich als Ursache nachweisbar sind. Zu betonen
ware noch, daB fiir die auch bisweilen in Fillen von lobarer Sklerose
angenommene priméare Gliawucherung unsere Fille nicht den
geringsten Anhalt geben, auch nicht etwa in dem Sinne, daB} an eine

*) Soweit dabei in den Windungen der Hirnrinde Schrumpfung eintreten
wiirde, wozu Ansitze in Fall 2 und 4 vorhanden sind, wiirde ein Bild entstehen,
das bestimmten Formen der Mikrogyrie — der acg. ,,Ulegyrie“ Breslers,
bzw. der erworbenen Mikrogyrie (Probst) entspricht.
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zunéchst in das Gebiet degenerativer Prozesse gehérige Initiallision
sich sekundéar eine mehr oder weniger selbstindig werdende Glia-
proliferation anschlosse. Damit soll nicht gesagt werden, daB nicht im
kindlichen Gehirn vielleicht die Disposotion zur Gliawucherung,
falls dies Gewebe iiberhaupt erhalten bleibt, besonders groB ist.
Dabei ist aber zu beachten, daB tiberhaupt die sekundire Gliawucherung
quantitativ recht verschieden ausfallen kann. Ich erinnere z. B. an
die besonders starke Gliareaktion bei der multiplen Sklerose,

In diesem Zusammenhang wire noch einer ebenfalls vorzugsweise
im Kindesalter auftretenden Erkrankung zu gedenken, der sogenannten
»diffusen Sklerose. Frither wurde diese Affektion zweifellos von
den hier behandelten Prozessen nicht streng unterschieden (s. z. B.
einen Fall von Schmaus). Durch die Untersuchungen von Schilder,
Jakob?) und anderen miissen wir die echte diffuse Sklerose mit ihren
oft ausgesprochenen Lymphocyten- und Plasmazellinfiltraten
als eine endziindliche, der multiplen Sklerose verwandte Er-
krankung betrachten. Allerdings zeigt ein Fall von Walter nur recht
geringfiigige, vielleicht als sekundir aufzufassende infiltrative Prozesse.
Méglicherweise erfolgte die Untersuchung aber hier in einem zu spiten
Stadium. Dies zeigt aufs neue die Schwierigkeiten, die bei der Ab-
grenzung entziindlicher und nicht entziindlicher Prozesse entstehen
koénnen, andert aber nichts daran, daf} eine solche Abgrenzung prinzipiell
zu fordern ist. Und so mochte ich auch meinen Fall 9, wenn er sich auch
im wesentlichen nur durch das Fehlen der entziindlichen Komponente im
histologischen Bild von der diffusen Sklerose unterscheidet, doch
nicht zu dieser letzteren rechnen. Ich wiirde iibrigens, um Ver-
wechslungen zu vermeiden, raten, diese Unterscheidung auch im Namen
zum Ausdruck zu bringen und statt von diffuser Sklerose nach dem
Vorschlag von Schilder von ,,Encephalitis periaxilis diffusa®
zu sprechen.

Uber die klinische Symptomatologie unserer Falle vermag
ich leider nichts Bemerkenswertes auszusagen, da dafiir die Kranken-
geschichten grofitenteils nicht ausfithrlich genug sind. Naturgemi
finden sich hier, vor allem, wenn die motorischen Bahnen irgendwo
betroffen sind, die klinischen Bilder wieder, wie sie bei der sogenannten
cerebralen Kinderlahmung bekannt sind. Wir wissen ja langst,
dalB dieser letzteren keineswegs immer oder auch nur iberwiegend eine
Encephalitis zugrunde liegt, sondern dafl der Symptomenkomplex der
infantilen Cerebrallihmung nichts weiter darstellt, als das durch die
kindlichen Funktionsverhaltnisse modifizierte Bild der cerebralen Lih-
mung berhaupt und daBl ebenso wenig wie bei dieser sich bei jener eine
einheitliche pathologische Grundlage feststellen lafit (Wallenberg).
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Die Ergebnisse meiner Untersuchungen lassen sich in den wesent-
lichsten Punkten folgendermallen zusammenfassen:

Es werden 9 Fille mitgeteilt, dic bei aller Verschiedenheit das
gemeinsam haben, daf} es teils intrauterin, teils im frithesten Séug-
lingsalter zu ausgedehnten rein degenerativen Verinderungen
im Gehirn gekommen ist, die einerseits in Gestalt von Erweichungen,
andererseits — unter Erhaltenbleiben und Wucherung des gliosen
Gewebes — in Form sklerotischer Prozesse in Erscheinung treten
und sich entweder nur im Mark oder in Mark und Rinde abspielen.
Als besonders charakteristisch wird eine Gruppe von vier Fillen heraus-
gehoben, bei denen die mittleren oder tieferen Rindenschichten
von Erweichungsherden durchsetzt sind, wahrend das Stratum
zonale der Rinde, die Marksubstanz und erhalten gebliebenc
Septen zwischen den corticalen malacischen Herden starke Glia-
wucherung aufweisen. Es mufl angenommen werden, dall dieselbe
Schidlichkeit bald zum Zugrundegehen des gesamten ektodermalen
Gewebes fithrt, bald die Glia verschont1if{, und dall diese Verschie-
denheit in erster Linie von der Lokalisation, vor allem dem Bau
der Glia an der betroffenen Stelle, ferner vielleicht auch von der In-
tensitit der Einwirkung abhingt.

Eine einheitliche Atiologie dieser Affektionen besteht wohl kaum.
Grobmechanische Behinderungen des Bluizuflusses lieflen
sich als Ursache nur in einem Fall in Gestalt eigenartiger endarteri-
itischer Verinderungen nachweisen. Die in einigen Fillen vereinzelt
anzutreffenden Venenthromben kommen als primé&re Ursache
der Prozesse nicht in Frage. Auch die in den Fillen mit Beteiligung
der Rinde mehrfach konstatierte Pachymeningitis haemorrhagica
interna kann nicht als Ursache, sondern muf}, wenn nicht als Folge,
so doch jedenfalls nur als koordinierte Begleiterscheinung der cere-
bralen Erkrankung betrachtet werden. In drei Fallen spricht der Befund
von Blutungen und Blutungsresten in Meningen und Hirn-
substanz fir die &tiologische Bedeutung des Geburtstraumas,
dessen Einwirkung sich aber keineswegs nur in den groberen Gewebs-
zerreifungen oder Kontinuitatstrennungen geltend macht.
Uber die Art der Causalbeziehung zwischen Geburtstrauma und Hirn-
lision kann man sich moglicherweise eine Vorstellung machen, wenn
man in Analogie zu Gedankengiingen, wie Ricker sie iiber das Wesen der
Commotio cerebri gedullert hat, eine Einwirkung auf das Gefal}-
nervensystem des Gehirns annimmt, welche den sog. ,,prista-
tischen® Zustand herbeifiihrt, der unter verschiedenen gelegentlichen
Einwirkungen in richtige Stase iibergehen kann. Keinesfalls aber ist
dieser Mechanismus bei allen diesen Fillen maligebend, denn in einem
bedeutenden Prozentsatz der Tille hat der ProzeBl, wie sich durch
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Krankheitsbild und histologischen Befund nachweisen laft, schon im
intrauterinen Leben eingesetzt, in anderen diirfte er erst postnatal
entstanden sein. Die in einem unserer Fille angetroffene Fibrose der
Schilddriise 148t auch an die Moglichkeit denken, dafl Stérungen der
Blutdriisenfunktion in dtiologischer Beziehung zu derartigen Gehirn-
prozessen stehen konnten.

Die hier beschriebenen Fille stellen zum grofiten TeilfrischeStadien
derjenigen Prozesse dar, die als,,Jobére oder ,,atrophischeSklerose‘
bzw. ,;sklerotische Hemisphirenatrophie” bekannt sind. Sie
zeigen, daf} als | Initiallasion eine Encephalitis so gut wie nichtin
Betracht kommt; denn infiltrativ-exsudative Vorginge fehlen beiihnen
vollkommen. Echte kongenitale Encephalitis ist — abgesehen
von den entziindlichen Gehirnaffektionen bei kongenitaler Syphilis —
sicher sehr selten. Ein eigenartiger atiologisch nicht gekliarter Fall
von nekrotisierender Encephalitis mit lymphocytir-plas-
mazellularen Infiltraten ohne Beteiligung der Gefafillymph-
scheiden wird mitgeteilt. Was Virchow als ,,Encephalitis inter-
stitialis congenita™ beschrieben hat, darf bei strengerer Norm
nicht als Encephalitis bezeichnet werden. Der Begriff erscheint
vieldeutig und wird am besten ganz fallen gelassen.

Endlich wire noch die Beteiligung des Kleinhirns an dem Prozefl
in Fall 6 hervorzuheben, wodurch dieser Fall als eine zu recht frithem
Zeitpunkt zur Untersuchung gelangte Kleinhirnatrophie charakte-
risiert ist.
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