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Mit 15 Textabbildung'en.  

(Eingeqangeu am 6. August 1921.) 

Ich habe im ersten Tell dieser Untersuchungen zu zeigen gesucht, 
dab und wie es m6glich ist, Abbauvorgi~nge im Gehirn yon F6ten, 
Neugeborenen und Si~uglingen 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 iiberzeugen kiinnen, dab 
solche A b b a u p r o z e s s e  n i ch t  gar zu se l t en  in Form yon kleinen, 
meist in Ventrikelni~he gelegenen Herden zur Beobachtung kommen. 
Wir wurden zu der Annahme gedr~ngt, da~ gerade auf dem Gebiet des 
F e t t s t o f f w e c h s e l s  im unreifen Nervengewebe noch eine erhebliche 
Labil i t i~t  besteht und dal~ den Aufbauvorgi~ngen vermutlich hi~ufiger, 
als wir es nachweisen k6nnen, A b b a u p r o z e s s e  geringen Umfangs 
gegeniiberstehen. 

Es fragt sich nun, wie weir gewisse schwere re ,  eventuell zu kli- 
nischen Erscheinungen AnlaB gebende D e s t r u k t i o n s p r o z e s s e ,  wie 
man sie bisweilen im Gchirn kleiner Kinder nachweisen kann, mit den 
genannten Affektionen auf gleiche Stufe zu stellen sind. Dabei handelt 
es sich vielfach um Fi~lle, wit sie insbesondere in der Pathologie der 
sogenannten , , ce rebra leu  K i n d e r l ~ h m u n g "  eine Rolle spieien. 
Wir wissen ja, dab diesem klinisch oder wenigstens symptomatologisch 
bis zu einem gewissen Grade einheitlichen Krankheitsbild sehr ver- 
schiedenartige pathologisch-anatomische Prozesse zugrunde ]iegen, die" 
aber, da meistens nut ihre Endstadien zur histologischen Untersuchung 

*) Vgl. I. Teil: diese Zeitschrift 68, 384. 



F. Wohlwill: Zur Frage der sog. Encephalitis congenita (Virchow). I[. 361 

gelangten,  in der  Regel  in ihrer  Pa thogenese  ungek lg r t  bl ieben.  Es  
wird  also aueh yon  d i e s e m  Ges ieh t spunk t  aus die Mi t te i lung  einer 
Reihe  yon  Fgl len  n ich t  unerwfinscht  erscheinen, die zum grSl]eren 
Teil  in r e l a t iv  f r i s e h e m  S t a d i u m  zur  U n te r suc hung  gelangten.  

I.  G r u p p e :  F g l l e  m i t  R i n d e n e r w e i c h u n g .  

A n  ers ter  Stelle mSehte  ieh fiber einen Fa l l  ber iehten ,  der  mir  so- 
zusagen zufgllig anlgBlich meiner  sys t ema t i schen  Un te r suchungen  der  
Kinde rgeh i rne  begegnet  ist.  I n  d iesem Fa l l  h a t t e  weder  das  kl inische 

Bi ld  noch der  nur  wenig yon  der  N o r m  abweichende  makroskopisehe  
Befund  einen so schweren pa tho log ischen  Proze[~ e rwar ten  lassen, 
wie die his tologische Unte r suchung  ihn  dann  aufdeckte .  

F a l l  1. P., unreifes Kind, geboren 25.~IV. 1920; normale Spontangeburt, Ge- 
burtsgewicht 1350 g, Lgnge 40 cm. In der Couveuse behandelt. Bei kfinstlicher 
Ernghrungnoch 250 g abgenommen. Mit4 Wochen: kttmmerliehes, unterernghrtes 
Kind mit troekener, welker Haut und schlaffem Muskeltonus. Eingesunkene groBe 
Fontanelle. Wird mit der Pipette geffittert. Zunehmende Kachexie. Am 9. VI., 
also im Alter yon 11/2 Monaten, nach 2 maligem plStzliehen Erbreehen, aussetzende 
Atmung und Exitus letalis. Klinisehe Diagnose: Frfihgeburt. Inanition. 

Sektion: 42 cm langes Kind ohne die Zeichen der Reife. Duct. Botalli und 
Foramen ovale noch ffir die Sonde durchggngig. Gebirn: Windungen zahlreich, 
weiche Haute zeigen fiber dem Kleinhirn, besonders tiber dem Flocculus und 
Lobus biventer sowie fiber beiden Hinterhaupts- und Schl~fenpolen eine ro s t -  
b r a u n e  F g r b u n g .  Diesen Stellen entsprechend an der Innenfl~iche der Dura 
f e i n s t e  r o s t b r a u n e ,  m e m b r a n S s e  A u f l a g e r u n g e n .  Auf dem Durchschnitt 
fallt am Occipitallappen auf, dal] die weil]e Substanz in einiger Entfernung vom 
Ventrikel eine r os age 1 be Farl3e zeigt, wghrend in der Konsistenz eine Abweichung 
nicht nachweisbar ist. 

Mikroskopiseh erwies sich die Rostbraunf~rbung der Leptomeningen er- 
wartungsgemaB lsedingt dutch Einlagerung Berlinerblaureaktion gebenden B l u t -  
p i g m e n t s  in die Bindegewebszellen. Doch aueh  in der M a r k s u b s t a n z  linden 
sieh nahe dem Ventrikel vereinzelte Gliazellen mit eisenhaltigem Pigment be- 
laden, insbesondere perivascul~r. Im fibrigen ergibt die Untersuchung des Gebirns 
folgendes: In den vorderen Teilen des Stirnlappens w enige, in seinen hinteren 
Partien und in den Zentralwindungen zahlreiche , ,Aufbauze l l e  n". Im Scheitel- 
lappen ist das ganze Gewebe durchsetzt yon FettkSrnchenzellen, unter denen 
sich bereits eine nicht unbetr~chtliche Anzahl vom , , A b b a u t y p "  befindet. Doeh 
ist bier wie in den vorderen Gehirnabschnitten die Verfettung der Gliazellen auf 
das M a r k  beschrgnkt. Ganz anders wird das Bild im H i n t e r h a u p t s l a p p e n * ) ,  
und zwar sind die Vergnderungen am stgrksten an den vorderen Teilen desselben, 
wahrend der ProzeB nach dem Hinterhauptspol zu wieder an Intensitat abnimmt. 
Vor allem zeigt sich hier die R i n d e  aufs schwerste betroffen. Am meisten in 

*) Da die abweichende Fgrbung dieser Stelle zungchst yon mir mit den gelben 
und roten Flecken auf eine Stufe gestellt wurde, die bei S~uglingsgehirnen so 
h~ufig sichtbar sind und, wie im I. Teile erSrtert, wenig bedeutungsvoll erscheinen, 
so babe ich ihr zun~ehst keine ]~eachtung geschenkt und daher auch nur den 
Hinterhauptslappen der e i n e n 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 t i e f s t e n  R i n d e n s c h i c h t e n  an der Glenze zum Mark 
gelegene A n h E u f u n g e n  y o n  t y p i s c h e n  A b b a u z e l l e n ,  die pflastelepithel- 
/~hnlich nebeneinander  liegen. Die~e Herde sind yen langgestreckter Gestalt  und 
parallel zur Oberfl/iche angeordnet  (s. Abb. 1). Am Rande lassen einzehle der 
t~ettkSrnchenzellen - -  insbesondere hei M a n n s c h e r  F/~rbung - -  noch an einer 
Seite einen Zusammenhang mib dem henachbarfen Gewebe erkennen. Aul~erdem 
sieht man ganz gelegentlieh den Leib einer progressiv ver/inderten Gliazelle mit  
seinen plasmatischen und faserigen AuslEufern den KSrnchenzellbezirk iiber- 
brficken. Ira iibrigen aber handel t  es sich um allseits abgerundete,  ,,freie", aus 
dem Gewebsverbande vSllig losgelSste Elemente. Doeh ftilIen sie - -  fest anein- 

Abb. 1. Fal l  1. Fe t tponceau .  a l~inde m i t  E rwe ichungshe rden ;  b Mark. 

andergepreftt  - -  den Raum, in dem sie gelegen sind, und der vSllig fiei von ander- 
weitigen Gewebshestandteilen ist, v o l l s t ~ i n d i g  a u s ,  so dab n i r g e n d s  e i n e  
L t i c k e  im Gewebe hesteht.  Es kann  keinem Zweifel unterliegen, daB, wenn der 
Abbauprozel~ zu Ende abzulaufen die Zeit gehabt  h~ttte, hier H o h l r ~ i u m e  ent- 
s tanden sein wtirden. Schon j etzt  kann  man meines Erachtens  yon E r we ic h u n g s- 
h e r d e  n sprechen. 

Im M a n n  - Pr~para t  sind in den meist  ziemlich zahlreichen kleinen Maschen- 
riiumen dieser FettkSrnchenzellen irgendwelche geformte Abbauprodukte  nicht  
nachweisbar. Der Kern zeig~ weitgehende iegressive Ver~nderungen in dem 
Sinne, wie S p a t z  sie unter  dem Namen der Chromatokinese ausftihrlich in seinen 
exFerimentellen Studien beschreibt. Die Herkunf t  solcher Abbauzellen yon meso- 
dermalen und ektodermalen Elementen ist hekannt l ich in diesem Stadium nicht  
mehr mit  Sicherheit festzustellen. Handel te  es sich um g l i o g e  ne  KSrnehenzellen, 
so w~ire immerhin ungewShnlieh, da~ sie in einem Gebiete liegen, wo im iibrigen 
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fast das ganze ektodermale Gewebe zugrunde gegangen ist. Allerdings wurde ja 
bereits erw~ihnt, daI] vereinzelte Gliazellen sich in den Herdcn noch 13efinden. 
Die Abkunft yore M e s o d e r m  ist aber auch nicht wahrscheinlich zu machen. 
Da/~ Beziehungen zu Gef/illen nicht nachweisbar sind, ist allerdings nicht bcweis- 
kr/~ftig, da sic friiher vorhanden gewesen sein k6nnen; dab aber iiherhaupt Gef/tI~e, 
geschweige denn neugebildete, in den Herden und an ihrcm Randc nicht gefundcn 
werden, macht die mesodernmle Abkunft der Zcllen schr unwahrscheinlich. 

Die tterdc sind yon einem fein-fibrilliiren gliSscn Gcwehc mit  ]anggcstrecktcn 
Maschen umgeben, in das auffallcnd wenig Zellen eingelagcrt erschcinen, dcren 

Abb. 2. Fall 1. Fettponceau. a Straiten yon FettkSrnchenzellen in der Rinde; b ausgesparte 
Ganglienzellgruppen (>hne Abbauzellen. 

pcrinuclc~ires Plasma sich cbenfalls mit fcttigen Abbauproduktcn beladen hat. 
Sowohl rinden- wic markwii~rts nimmt der Destruktionsprozel~ an Intensit~t schnell 
ab: Hier ist iiberall der gli6se Antcil des ektodcrmalen Gewehcs gut erhalten mid 
mehr oder weniger ausgesprochen progressiv verS:ndert, so zwar, dalt es zu be- 
tri~chtlicher Faserentwicklung nut  in den an die Erweichungsherde angrenzenden 
Markabschnitten sowie um einzelne Gefal]e herum gekommen ist, w~ihrend in 
der Rinde und vor allem im tieferen Mark die nicht zu Abbauzellen umgewandeltcn 
Gliaelemente nur eine Vermchrung der perinuclcgren PlasmaI~ortion aufweisen 
und oft 2--3  chromatinarme Kerne enthaltcn. Ein sehr cigenartiges Bild bit ter 
sich an den m i t t l e r e n  und o b e r e n  R i n d e n s c h i c h t c n :  Hicr sind ohne Rtick- 
sicht auf die Anordnung in radi~rcn und horizontalen Schichten gr61~cre Gruppen 
yon Ganglienzellen, wenigstens im groben, gut crhaltcn; zwischen dicsen Gruppen 
finden sich iibcrall strallcn- und strangartige Particn ohne ncrvSse Elementc, 
(lie angefiillt sind mit  zahllosen Fcttk6rnchenzellen (s. Abb. 2). 
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Im Mark  sind die Abbauvorg~nge am st~rksten an der Grenze zur Rinde. 
Von hier aus erstreckt sich der ProzeB nach den tieferen Markschichten zu, wobei 
cr wiederum in StraBen und Ziigen angeordnet ist, welche intakte oder an Abbau- 
produkten ganz arme Bezirke freilassen. Die Umgebung des Ventrikels erscheint 
vSllig verschont. Dementsprechend finder man in Sp ie l  me yer  - Schnitten Mark- 
scheiden nur in einem Zuge, welcher in geringem Abstande den quer getroffenen 
Ventrikel umkreist. Das gesamte iibrige Gcwebe entbehrt aller markhaltigen 
Fasern. 

Was die GefaBe betrifft, so sind ihre Lymphschciden an der Markrinden- 
grcnze und vielfach auch im Mark mit FettkSrnchenzellen angefiillt. An einzelnen 
Gef~i3e n sind diese aber nicht auf den Vi rehow - Robinschen Raum heschrankt, 
sondern stehen in kontinuierlichem Zusammenhange mit noch im ektodermalen 
Gewebe gelegenen, der Gefifftwand anliegenden Anh~iufungen gleichartiger Zellen. 
Offenbar ist hier die gl iSse G r e n z h a u t  jedenfalls noch nicht in der St~irke wie 
bei alteren Individuen ausgebildet. Die Gefa~wand zeigt im iibrigen nirgends 
betrachtliche Veranderungen, dagegen erweist sich der Inhalt vielfach als abnorm, 
da zahlreiche, namentlich ven6se, Gefaf]e sowohl in der Hirnsubstanz selbst wie 
in der Pia mit h y a l i n e n  trod L e u k o c y t e n t h r o m b e n  eiffillt sind, und zwar 
nicht weniger in den intakten Hirnabschnitten, wie z. B. im Stirnhirn, als in den 
erkrankten. Auch sonst ist eine Beziehung der herdf6rmigen Prozesse in der 
Rinde zu bestimmten Gef~Bverzweigungen nicht nachweisbar. Frische Blutungen 
finden sich nirgends. 

Schliel~lich sei noch erwahnt, da~ in der N~he des Vorderhorns, wo das Nerven- 
parenchym vollkommen i n t a  k t  ist, Ke i  m be zir  ke angetroffen werden, wahrend 
umgekehrt am Hinterhorn diese Spongioblastenhaufen so gut wie ganz fehlen. 

Z u s a m m e n f a s s u n g :  11/2 Monate  al tes unreifes und  unterer -  
nahr t e s  Kind .  I n t r a  v i t a m :  keine auf das Gehi rn  h inweisenden k rank-  
ha f t en  Symptome .  S e k t i o n :  P a c h y m e n i n g i t i s  h a e m o r r h a g i c a  
i n t e r n a .  H a m o s i d e r i n - A b l a g e r u n g e n  in den Zellen der  weichen 
H~ute ,  vere inze l t  aueh in der  H i rn subs t anz  selbst .  I m  Hin t e rhaup t s -  
l appen  Zugrundegehen  der  Nervenfasern  in Mark  und  Rinde.  An der  
Grenze zwisehen beiden aueh Un te rgang  des g l i 6 s e n  G e w e b e s  un te r  
Bi ldung  kleiner  mi t  Fe t tk6 rnchenze l l en  pra l l  gefi i l l ter  E r w e i c h u n g s -  
h e r d e .  I n  den mi t t l e r en  und  oberen Rindenseh ich ten  g r u p p e n -  
w e i s e r  A u s f a l l  y o n  G a n g l i e n z e l l e n .  Wenig  hoehgradige  prol ifera-  
t ive  Prozesse an  der  zelligen Glia. Hya l ine  und  L e u k o c y t e n t h r o m b e n  
an  vielen Gefhl]en, auch der  i n t a k t e n  Par t ien .  

]3ber die besondere  in diesem Fa l l  naehgewiesene F o r m  des De- 
s t rukt ionsprozesses  im Gehirngewebe soll nachher  im Anschluf~ an  die 
Mi t te i lung yon  3 i~hnlichen Fi~llen einiges gesagt  werden,  desgleichen 
fiber die M6gliehkei t  einer t r auma t i s chen  Genese dieses Prozesses.  
Dagegen  sei hier auf einen bemerkenswer ten  und  nur  diesem Fa l l  
eigenen Befund  hingewiesen,  ni~mlich die ganz u n g e w 6 h n l i c h  g ro l~e  
M e n g e  y o n  A b b a u p r o d u k t e n ,  die sieh n icht  nur  in den KSrnchen-  
zel lherden der  t iefen Rinde,  sondern  auch in allen fibrigen Schichten  
der  R inde  angesammel t  f inden.  Un te r such t  man  den O e c i p i t a l l  a p p e n 
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eines gleichaltrigen gesunden Kindes, so finder man --  selbst wenn man  
ein ausgetragenes Kind  zum Vergleich whhlt  --  bei S p i e l m e y e r -  
Fi~rbung nur  in den untersten Lagen nicht  sehr dicht  stehende 
markhal t ige Fasern. Die fibrigen Schiehten zeigen h6chstens g a n z  
v e r e i n z e l t e  zarte Fi~serchen, im fibrigen nur  diffus grauschwarze 
Fi~rbung. Hierzu steht  die Menge der in unserem Fall in der Rinde 
auf t re tenden Abbau besorgenden Fettk5rnchenzellen ia auffallendem 
M i g v e r h ~ l t n i s .  Eine Erklarung ist schwer zu linden. Wir  haben im 
I. Teil uns davon fiberzeugt, dab offenbar bei Abbauprozessen im sich 
entwickelnden Gehirn die zum Baumater ia l  der Markscheiden bestimm- 
ten lipoiden Stoffe n o c h  v o r  V o l l e n d u n g  der M a r k s c h e i d e n  
wieder a b g e b a u t  werden k6nnen. Nun  sind ja aber gerade, wie wir 
dor t  sahen, in der R i n d e  auch A u f b a u z e l l e n ,  wenn fiberhaupt, 
immer nur  in sehr s p h r l i c h e r  Menge nachweisbar Also aus solehen 
kann  das Fe t t  in unserem Falle auch nieht  s tammen.  Sollte etwa lipoide 
Substanz gerade in der noch nicht  markreifen Rinde a u g e r h a l b  von 
Zellen in einer sieh unserem Nachweis entziehenden Form vorhanden  
sein und dann bei Destruktionsprozessen in Abbauzellen in Erseheinung 
t re ten ? Oder haben die G a n g l ie n z el l  e n,  die j a an dieser Stelle in aus- 
gedehnter  Weise zugrunde gegangen sind, das Material geliefert, mit  dem 
die Fettk6rnehenzellen sich beladen haben ? Ich  glaube, dab dieser Be- 
fund sehr bemerkenswert  ist, wenn er uns auch vorerst  unerkli~rlich bleibt. 

Fal l  2. K., 11/2 Jahre altes Kind, geboren 15. XI. 1911. Geburtsgewicht 2750 g. 
Machte Bronchitis und Furunculose mit Driisenschwellung sowie Otitis media 
durch. Am 26. V. 1913'erkrankte das Kind mit Erscheinungen, die yore 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 
angmische Kind zeigt leichte ()deme und Driiscnschwellungen. Sehr beschlcunigter, 
aber regebn~Nger Puls. Milz Mcht vergrSl]ert. Rachitis. ])as Kind ist leicht 
benommen, zeigt etwas Naekensteifigkeit, aber keinen Opisthotonus. Pupillen in 
Ordnung. Sehr s t a rke  Spa sm e n  aller Extremitiiten, Arme im E!lenbogen 
maximal, Beine im Knie etwas gebeugt. Sehnenreflexe gcsteigert. Babinski nnd 
Fu[3klonus beiderscits @. 23~/o H~moglobin, 2,4 Millionen rote Blutk6rperchen. 
Zahlreiche Normoblasten. WaR. im Blut 0, Liquor steht nicht unter erhShtem 
Druek, wurde anscheinend nieht weiter untersucht. Verlauf: Sensorium wech- 
selnd vSllig benommen und etwas klarer. Das Kind ~st sehr matt, nieht besonders 
unruhig. Mehffach Erbreehen, keine Kr~impfe. Am 13. VI. abends bcsteht v511ige 
Bewugtlosigkeit, am 15. VI. erfolgt der Exitus letalis. 

O b d u k t i o n  (nur Gehirnsektion erlaubt): Schwere Rachitis der Sch~idel- 
knochen. Im Sinus longitudinalis finder sich ein kompakter roter Pfropf. Auf 
der Innenfliiehe der Dura dieke membran6se  A u f l a g e r u n g e n  yon braunroter 
Farbe und glasig durchscheinender Besehaffenheit. Bcim Pr~.parieren lassen sich 
cinzelne Schichten dicserMembrancn nacheinandcr abhebcn. Zwisehen den Schich- 
ten Extravasate, namentlich entsprechend der rechten Konvexit~it. Beim Heraus- 
nehmen des Gehirns mit der Kalotte fliel3t eine reichliehe Menge blutiggefiirbtcr 
Fliissigkeit ab. Die weichen H~iute sind blutreich, namentlich in den vorderen 
Partien. Subarachnoideale Fltissigkeit erheblieh vermehrt. 
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Das G e h i r  n (s. Abb. 3) ist sehr klein, fiillt nur  einen klcinen Teil der Schadel- 
]tShle aus. Die Volumreduktion findet nament l ich  auf Kosten heider Schl~fen- 
und Hinte.rhauptslappen, der unteren Scheitellappehen, insbesondere der Gyri 
supramarginMes sowie der Inselwindungen s ta t t .  Die Windungen sind hier au•er- 
ordentlieh s e h In a 1 und ftihlen sich s e h r d e r b an. An einzelnen Stellen, so z. B. am 
Pol des linken Schlitfenlappens und an der Konvexi t~t  des linken Hinterhaupts-  
lappens, sehinlmert  dureh die Oberfl~tche die Rinde leicht g e l b l i c h  durch. Im 

Bereiehe der ZentrMwindun- 
gen und der Stirnlappen 
sind die Windungen etwa 
normM breit, zum Teil abcr 
auch etwas eingesunken und 
yon etwas derberer Konsi- 
stenz als normal.  Auf dem 
Durchschni t te  sieht man an 
den erkrankten  Windungen 
durchweg eine Lockerung des 
Zusammenhanges zwischen 
Mark und Rinde in der  
Weise, da~  an vielen Stellen 
ein auf dem Schnit te  spalt- 
fSrmiger H o h l r a u m  zwi- 
schen beiden vorhanden ist, 
an anderen, wo dieser fehlt, 
die Grenzbezirke deutlieh 
von weicherer Konsistenz 
erseheinen. Besonders f~llt 
noeh das Gebiet der  Finks- 
seitigen Zentralganglien auf: 
Hier f indet  sich nament l ieh  
im Gebiete des Putamens,  
fihergreifend auf (tie ~tugere 
Kapsel, und des Claustrums 
eine leieht braungelbe Fitr- 
bung, derbe Besehaffenheit 
und verwasehene Zeiehnung. 
Die yon der Fossa Sylvii zum 
linken Sehlgfenlappen ziehen- 
den Venen sind sehm~iler als 

Abb. 3. ]:'all 2. a Oberfl~ichliche Rinde; b spaltf6rmigc reehts und yon PfrSpfen er- 
Erweichung; c tiefe Rinde. 

fiillt. Die iibrigen Hirngefiige 
zeigen nichts  Abnormes. 

Die nfikroskopische Untersuchung ergibt  einen schweren DestruktionsprozeB, 
der fiber weite Strecken des Gehirns verbrei tet  ist und sich in gcringcrer Intensi t / i t  
auch an nlakroskopisch in tak t  crscheinenden Bezirken nachweisen lggt. Auch 
sonst bestehen in quant i ta t iver  Beziehung allerlei Verschiedenheiten des histo- 
logischen Befundcs; fiberall jedoch erweist sich die R i n d e  am s c h w e r s t e n  er- 
krankt .  Gehen wir yon einer besonders sehwer affizierten Windung,  etwa dem 
Gyrus supramarginalis,  aus, so l inden wir hier -con G a n g l i e n z e l l e n  nur  noch 
ganz vereinzclte Exemplare, auch diese schwer ver~tndert, geschrumpft,  mi t  kurzen, 
s tummelar t igen Dendri ten und v i c l f a c h  v e r k a l k t .  ])iese gehSren dann  den 
tiefon Sehichten an. Von Nc, rvenfasern fin(let man in der tiefen Rinde nur  ver- 
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einzelte, regellos durcheinanderliegende; die Markradien als solche sind n icht  er- 
kennbar.  Ein  VergMch zwischen B i e l s c h o w s  k y -  und S p i e l m e y e r  - Pr/~paraten 
ergibt  keine wesentliche Differenz. Es scheinen also die ges  a m t e n  Nervenfasern 
mit  ihrer  Markscheide zugrunde zu gehen. Soweit vorhanden,  sind die Markscheiden 
mit  sehr zahlreichen varikSsen Anschwellungen versehen, die Fibrillen gr613ten- 
teils in einzelnen Par t ikeln  klumpig impr/~gniert. Die weitere Untersuchung er- 
gib~ wiederum als auffallendsten Befund mehr  oder weniger reichlich mi t  Abbau- 
zellen erfiillte E r we i c h u n gs h e r de ; sie nehmen an dieser Windung die g e s a m t e 

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

R i n d e  ein bis auf einen ziemlich b r e i t e n  R a n d s a u m .  Im Gegensatze zu dem 
Befunde im ersten Falle handel t  es sich bier aber mn richtige Hohh'/~ume. Wohl 
finder sich auch in ihnen eine nicht  unbetr/ichtliche Anzahl freier, abgerundeter  
FettkSrnchenzellen, aber sie liegen keineswegs so epithel/~hnlich aneinander  wie 
in  jenem Falle, sondern hSchstens zu kleinen Grupl3en vereint  lassen sie iiberall - -  
wie sich auch an gut  fixierten und sorgfiiltig geh/irteten B15cken ergibt  - - ,  aus- 
gedehnte,  vSllig lee r e R/~ u me zwischen sich. Dementsprechend ha t t e  ja  schon 
die makroskopische Betrachtung einen richtigen S p M t  zwischen Mark trod Rinde 
feststellen kSnnen. Allerdings stellt  dieser Spalt keineswegs iiberall ein kontinuier-  
liches Gebilde dar, vielmehr wird er an vielen Stellen durch verschieden breite, 
aus faserreichem Gliagewehe hestehende S e p te  n iiberbriickt und so in e i n z e l n e  
K a m m e r n  geteilt (s. Abb. 4 und 5). Sowohl yon den Septen wie yon dem ober- 
fl/~chlichen Randsaume ragen in diese Kammern  wie abgerisscne F/iden dicke 
Gliafasern hinein, ferner auch cine nicht  unbetrhcht l iche Zahl dtinnwandiger und 
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diinnkalibriger Ca p i l l a r e n ,  die zum Teil die ganze Kammer durchziehen. Ver- 
einzelt sieht man auch so l ide  G e f / i $ s p r o s s e n .  Ihre Endothelien und - -  wenn 
vorhanden - -  Adventitiazellen sind nicht nur den Verh/iltnissen an neugebildeten 
Gef/il~en entsprechend grol~ und vollsaftig, sondern zeigen vielfach auch Umwand- 
lung in G i t t e r z e l l e n .  So hat man Gelegenheit, alle die Bilder der Entstehung 
mesodermaler KSrnchenzellen zu studieren, wie vor allem M e r z b a c h e r  sie he- 
schrieben hat. Es l~l~t sich also mit  grSl~ter Wahrscheinlichkeit vermuten, dab 
auch unter den freien FettkSrnchenzellen ein grol3er Teil mes o d e r m a l e r  Ab- 
kunft ist, nicht dagegen heweisen, dal~ das fiir alle zutrifft. 

Abb. 5. Fall 2. Weigerts Gliaf/irbung. a Grenze zwischen Pia und Rinde; b Septen aus ge- 
wucherter Glia zwischen (e) Erweiehungsherden. 

Es wurde bereits gesagt, dab an der Oberfls ein ziemlich breiter Streifen 
gliSsen Gewebes stets erhalten bleibt. Dieser besteht ebenso wie die vorherge- 
narmten, die Rinde durchziehenden Septen ausschliel~lich aus sehr dichtem faserigen 
Gliagewebe mit  nicht sehr zahlreichen, langgestreckten Spinnenzellen. Die Glia- 
fasern sind zum Tell auffallend plump und dick; ein Einwuchern in die Pia konnte 
jedoch nirgends festgestellt werden. Die Nervenfasern der Tangentialfaserschicht 
sind vSllig zugrunde gegangen, dem entspricht wohl auch der noch bier reichliche 
Befund an FettkSrnchenzellen mitten im straffem gliSsen Gewebe. 

Nach dem Marke zu ist die Grenze der Erweichungsbezirke ziemlich scharf. 
Das heiBt aber keineswegs, dab das Mark yon dem Prozesse verschont sei, sondern 
nur, daft hier die ZerstSrung sich auf das n e r v S s e  Gewebe beschr/inkt, w~hrend 
die G l i a  starke W u c h c r u n g s e r s c h e i n u n g e n  darbietet. Der Zerfall des Nerven- 
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gewebes nimmt an Intensit~t deutlich nach der Tiefe zu ab. An der Grenze zur 
Rinde besteht das Gewebe ausschlieBlich aus reichliehen, auffallend dicke m~d 
starre Fasern produzierenden groJ]en Gliazellen mad - -  offenbar iiherwiegend - -  
gliogenen FettkSrnchenzellen. Dann folgen Bezirke, in denen noch vereinzelte 
Nervenfasern vorhanden sind. Ihre Aehsenzylinder sind meist gleichm/iBig dtinn, 
zum Toil aber entweder etwas unregelm/iBig konturiert, odor unter Unterbreehung 
der Kontinuit~t in feine KSrnchenreihen aufgelSst. Sie nehmen im Mannschen  
Gemisch eine leuchtend r o t e  Farbe an. Die Markseheiden sind nur ganz ver- 
einzelt in ihrer Kontinuit/Ct erhalten, vielfach liegen die hekannten Mar  k b a l le  n 
teils in den Kammern yon Abbauzellen, so dab diese dann die Charakteristica 
der My  e l o p  h a g e n  haben, teils frei in den Maschen des Gliareticulums, dessen 
Plasma oft um sie herum etwas verdichtet erscheint. ;Nehen den progressiven 
Ver~nderungen an der Glia gehen aher auch r e g r e s s i v e ,  namentlich den Kern 
betreffende, einher. Formen, die als Myeloklasten zu bezeichnen w/iron, linden 
sich ebenfalls, aber auffallend selten. Ganz alhn/ihlich folgt dann nach dem 
Ventrikel zu der Ubergang in das norma]e Gewebe. 

Soweit das Bild an den s t ~ r k s t  ver~nderten Bezirken. Im Prinzip ist der 
ProzeB nun tiberall derselbe, aueh wo er weniger ausgedehnt ist. An Stellen, 
die den Ubergang zu normalen Windungen darstellen, nehmen vor allem die Er- 
weichungsherde nicht mehr einen so groBen Teil der Rinde ein; sie sind dana auf 
die m i t t l e r e n  S c h i e h t e n  beschr/Cnkt, w/ihrend die beiden untersten relativ 
besser erhalten sind. Ganglienzellen und Nervenfasern zeigen hier zum Tell sogar 
noch die radi~re Anordnung. Entspreehend ist auch im Mark der ZerfallsprozeB 
weniger intensiv. 

Anch die makroskopiseh auffallenden VerKnderungen der linksseitigen Zentral- 
ganglien 1/~Bt die mikroskopische Untersuchung als dutch d e n s e l b e n  ProzeB 
wie im iibrigen Gehirn bedingt erkennen. Hier ist besonders auffallend die schwere 
Affektion der g r a u e n  Substanz im VergIeich zur we iBen :  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 mSglich. Demgegeniiber sind die sog. Capsula extrema und 
die Capsula externa verh/Cltnism~Big weniger betroffen mad zeigen iiberall zwischen 
den zerfallenen noch leidlich intakte iNervenfasern. Im Putamen endlieh sind 
die geschlossenen Biindel weit]er Substanz ebenfalls ziemlich gut erhalten, w/ihrend 
die graue Substanz yon Markzerfallsprodukten tiberschwemmt erseheint. Der 
Globus pallidus endlich ist im wesentlichen intakt. Die innere Kapsel konnte 
aus /~uBeren Griinden nicht untersucht werden. 

Etwas anders als in den bisher beschriebenen Bezirken gestaltete sich 
das Bild in einem dem Schl~fenlapl~en entnommenen Schnitte: Hfer finden 
sich im Mark fast keine Abbauzellen mehr, so dab wir schon eine gliSse 
N a r b e  vor uns haben. In der Rinde treffen wir hier start  der grSlteren 
HohlrKume fast ausschlieBlieh k l e i n e ,  mit Gliafasern durchsetzte Spalt- 
r/iume. Auch in diesen finden sich nur verh~ltnism~Big wenig Abbauze]len. 
Man daft wohl annehmen, dab diese Befunde dem E n d s t a d i u m  des Pio- 
zesses n/iherstehen. 

Endlich wltrde noeh eine makroskopisch vSllig normal erscheinende Stelle" 
am Stil~lappen untersueht. Hier fanden sich keine Abbauzellen und keine in 
die Augen fallenden Faserausf~lle. DaB solche aber vorhanden, war aus den 
ganz diffusen progressiven Ver~inderungen an der Glia zu schliel]en: Kern und 
Plasma der Gliazellen ersehien vielfach etwas vergrSflert, die Gliafasern deutlieh 
etwas vermehrt und verdickt, wenn auch nirgends ausgesprochene Monstreglia- 
zellen zu sehen waren. 

Z. f. d. g. Neur. u. Psych, LXXIIL 24 
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SchlieBhch ist noch hervorzuheben, dab in einigen - -  aber keineswegs allen - -  
Schnitten Thromben kleinerer  und mitt lerer  Venen der Pia und der in sie 
einmiindenden ltindenvenen nachweisbar sind. Im iibrigen linden sich an den 
Gef~$en auger gelegentlicher Sehwellung der Wandzellen und Anfiillung der 
Lymphscheiden mit FettkSmchenzellen keine krankhaften Ver/inderungen, ins- 
besondere keine entziindhchen Infiltrate. 

Z u s a m m e n f a s s u ng:  Bei einem anscheinend bei der Geburt nicht 
ganz ausgetragenen Kind, alas vie1 gekrhnkelt hat, treten im Alter 
yon 11]2 Jahren cerebrale Erscheinungen auf, insbesondere S p as me n 
aller Extremitaten mit Symptomen yon P y r a m i d e n b a h n l ~ s i o n ,  
sowie sehwere Be ei n t r ~ c  h t i g  u ng des S e n s o r i  u ms und an Meningitis 
erinnernde Erscheinungen. 20 Tage naeh klinisch~nl Manifestwerden 
des Leidens tritt  der Ted ein. Bei der Sektion linden sich besonders 
der Schl'~fen- und Hinterhauptslappen, sowie die Inselwindungen 
deutlich v e r k l e i n e r t ,  d e r b e ,  die Rinde zum Teil gelblich durch- 
scheinend; auf dem Schnitt eine Art S p a l t r a u m b i l d u n g  an tier 
Grenze zwisehen Mark und Rinde, auSerdem ein Herd in den links- 
seitigen Zentralganglien. 

Mi k ro  s ko p i s c h  handelt es sieh um einen Degenerationsproze~, der 
in der l~inde entweder in allen, Nervenzellen enthaltenden oder nur in 
den mittleren Sehichten, zu  v S l l i g e r  E r w e i c h u n g ,  im Stratum 
zonale und im Mark dagegen zu einer ZerstSrung der nervSsen Bestand- 
teile geffihrt hat unter entsprechender reaktiver W u e h e r u n g  der 
erhalten gebliebenen gliSsen Elemente. In  den Erweiehungsherden, 
welehe yon gliSsen Septen durchzogen werden, vorwiegend m e s o d e r -  
m a l e r ,  in den iibrigen Bezirken haupts~chlich g l i o g e n e r  Abbau. 
Die erhaltenen Ganglienzellen schwer degeneriert und zum Teil v e r -  
k a l k t .  An einigen Stellen Venen tier Pia und der Gehirnrinde throm- 
bosiert. 

Zu diesem Fall sei hier vorerst nur bemerkt, dab es als reeht un- 
wahrscheinlieh gelten kann, dab die hochgradigen Zerst6rungen, die er 
zeigt, in den 20 Tagen, w~hrend derer klinisch cerebrale Erscheinungen 
augenf~llig waren, zustande gekommen sein sollten. Andererseits be- 
steht kein Anhalt dafiir, den Krankheitsbeginn in die Zeit vet  oder 
kurz nach der Geburt zu verlegen. 

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

Fall 3. v. St., 2 Jahre altes M/idchen mit der klinischen Diagnose ,,Kinder- 
lahmung" zur Sektion gekommen. Diese ergab bei dem 80 cm langen Kinde, 
abgesehen yon dem Gehimbefund, croupSse Pneumonie der linken und Tuber- 
kulose der rechten Lunge sowie tuberkulSse Kehlkopfgeschwiire. 
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Sch~del und Durainnenfls glatt und gliinzend. In den Sinus flfissiges Blur. 
Dm weichen H~ute sind zart und transparent. Die linke A. ~ertebralis dutch einen 
ca. a/4 cm langen, grauroten Thrombus verstopft. A. basilaris blutleer, kollabiert. 
Die Windungen der g e s a m t e n  r e c h t e n  H e m i s p h e r e  mit Ausnahme des 
Hinterhauptslappens sind etwas vers ch m~ler t ,  schimmern ge lb l ich  und bieten 
dem tastenden Finger insofern ein eigenartiges Gefiihl, als er durch eine unge- 
wShnlich weiche Oberfl~ichenschicht mindestens normal, vielMcht auch vermehrt, 
konsistente Himsubstanz hindurchfiihlt. Auf den Durchschnitten entspricht 
diesem Befund wiederum eine abnorme Weichheit der tieferen Rinde, fiber die 
eine normale, oberfl~chliche Zone hinwegzieht. Aui]erdem erscheinen abnorm weich 
C l a u s t r u m ,  L i n s e n k e r n  und i n n e r e  K a p s e l  der rechtenSeite. D i e l i n k e  
H e m i s p h e r e  und der rechte Occipitallappen zeigen nor  male Verh~ltnisse. 

Bei der mi kr os ko pis c he n Untersuehung erkennt man in den erkrankten 
Partien d i e se lben  E r w e i c h u n g s h e r d e  in der R i nde  unterhalb eines ver- 
breiterten gliSsen Randsaums und d e n s e l b e n  Zerfa l l sprozeB im Mark mit 
denselben r e a k t i v e n  G l i a w u c h c r u n g e n  wie in Fall 2. Ich will reich deshalb 
darauf beschr~nken, die Punkte zu erw~lmen, in denen Abweichungen gegeniiber 
jenem bestehen. Vor allem ist der Prozeg, wenigstens in der R i n d e ,  im ganzen 
weniger  i n t e n s i v  und vielleicht auch schon etwas waiter tortgeschritten. An 
zahh'eichen Stellen sind noch Ganglienzellen yon normaler Konfiguration and 
Anordnung anzutreffen. Im Gegensatz zu Fall 2, bei dem, wenn iiberhaupt die 
unterste Ganglienschich~ erhalten war, liegen trier mehffach gerade in dieser  
die fettkSrnchenzellerfiillten Hohlr~ume unter intakten oberen Zellsctfichten. Sie 
sind meist yon geringen Dimensionen und allseits yon gewuchertcn gli6sen Struk- 
turen abgegrenzt. 

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

lnteressant ist, dab auch im vorliegenden|Fall die Z e n t r a l g a n g l i e n  an 
dem Frozesse partizipieren und zwar in noch intensiverer Wcise als in Fall 2, 
denn bier isff es im Claustrum, iibergreiiend auf die tiul~erc Kawcl, ebenfalls zu 
vollstt~ndiger E r w e i c h u n g  mit Zugrundegehen des gliSsen Gewebes gekommen, 
und das ganze Gebiet der iibrigen Zentralganglien, Linsenkern, innere Kapsel 
und Schweifkern bis fast an den Ventrikel heran, ist iiherst~t yen Abbauzellen bei 
reichlicher, wenn aueh nicht iibermtigiger Gliareaktion. Hervorzuhebcn ist endlich 
noch, dab M e n i n g e n  und Gef i~e  vSll ig i n t a k t  sind. GefiiBverschliisse linden 
sich nirgends. 

Z u s a m m c n f a s s u n g :  Zweijghriges Kind ,  an  K i n d e r l i ~ h m u n g  
e rkrank t  u n d  an  Pneumon ie  gestorben. Die Sekt ion ergibt  eincn throm- 
bot ischen Verschlug der l inken  A. vertebral is .  Die W i n d u n g e n  der 
r e c h t e n  H e m i s p h e r e  mi t  Ausnahme  des I t i n t e r h a u p t l a p p e n s  
sind v e r s c h mii 1 e r t ,  ihre Oberfli~che abnorm w ei  c h ,  in  der Tiefe eher 

d e r b .  E r w e i c h u n g  der rechtssei t igen Zentralgangl ien.  

Mikroskopisch derselbe Befund  wie bei Fal l  I I .  Die H 5 h l  e n b i l  d u n g 

in  der Rinde  zum Teil weniger ausgedehnt ;  vSllige M a l a c i e  im Gebiet  

des Claus t rum und  der innercn  Kapsel.  Gefi~l~e in takt .  

An  diesen Fal l  schlieBt sich ein vier ter  an, der einen in  den ersten 

drei n icht  zu erhebenden Befund  darbietet ,  welcher auf die Pathogenese 

24* 
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des Leidens vielleicht einiges Licht  wirft, abcr in 5tiologischer Beziehung, 

~de wir sehen werden, mindestens  ebenso unaufgeklar t  erscheint  wie die 
fibrigen. Leider fehlt  auch in  diesem Fal l  die Krankengeschichte .  

F al 1 4*). M., 1 jiihriges Miidchen, Sektionsdiagnosc : Emphysema pulmonum 
interstitialc, Otitis media. Nur der Bcfund am Schiidel ist yon Interesse. Auch 
in diesem Fall besteht eine ausgesprochene Pach yme n i n g i t i s  hae mor rhag ica  
i n t e r n a .  Der cerebrale Proze2 ist wiederum auf eine Seite, und zwar die l i n k e ,  
beschrankt (s. Abb. 6). Die rechte GroBhirnhemisphitrc erscheint im ganzen normal, 
nut im Bereich der medialen Abschnitte der vorderen und hinteren Zentralwin- 

Abb. 6. Fa l l  4. 

dungen sind die weiclmn Hitute etwas gef~ltelt un4 verdickt. Die Windungen 
selbst, auch auf dem Durchschnitt, ohne makroskopisch erkennbare Verande- 
rungen. Die l i nke  GroBhirnhemisph~trc ist wesentlich k l e ine r  als die rechte. 
Das hintere Ende 1KBt daher einen grSf3eren Abschnitt der linken Kleinhirn- 
hemisphs zutage treten. In der Gegend der lateralen Abschnitte des Stirn- 
hirns, fiber der Spitze des Schliifenlappens und am Scheitellappen ist das Gewebe 
yon d e r b g a l l e r t a r t i g e r  K o n s i s t e n z .  Die weichen Hitute hier besonders stark 
v e r d i c k t ,  an den GefiiBen keine makroskopisch wahrnehmbaren Ver~inderungen. 
Auf dem Durschschnitt zeigt sich zuniic]lst, dab auch die I n s e l w i n d u n g e n  
an dem Prozefl intensiv teilnehmen. Entsprechend den angefiihrten Himah- 

*) .Dieser interessante Fall wurde seinerzeit vom Hcrrn Prof. F r ae n ke 1 unter- 
suoht. Ftir die Uberlassung des makroskopischen und mikroskopischen Materials 
zur VerOffentliehung bin ich ibm zu grof~em Dank vcrpfliehtet. 
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sehni t ten sind die Windungen ausgesprochen ve  r s e h m it le r t und yon sehr we i c  he  r 
Konsistenz. Es m acht  den Eindruck,  als wenn der Z us anr  me n h a n g  zwischen 
Rinde und Mark b e e i n t r / ~ c h t i g t  w/ire, so dab die Rinde stellenweise dem Mark 
nu t  kappenart ig  aufsitzt. Vielfach erscheinen die tiefen Rindenschichten geradezu 
durch einen parallel zur Oberfl/iche verlaufenden S p a l t  ersetzt, tiber dem meist  
noch verh/iltnismiiBig breite Anteile der oberfl/ichlichen l~inde gelegen sind. Etwas 
weniger betroffen - -  d. h. etwas breiter  und in der Kontinui t / i t  besser erhal ten  ? -  
sind die S t i r n w i n d u n g e n an der Konvexiti~t, w/ihrend yore Hinterhaupts lappen 
nur  der Pol affiziert erscheint. Die weiBe Substanz bietet  normale Festigkeit  

Abb. 7. Fal l  4. a Leptomenin~en.  In  ihnen Gef~tlte m i t  gewucherter  In t ima  und  verkalkter  
Elast ica in terna  (g); b sklerot ischer  Randsaum der Rinde ;  e erweichte tiefere Rindenschichten.  

t t / imatoxyl in  - -  Eosin. 

und 1/iBt nichts yon-Herden  crkennen, auch in den groSen Ganglien nichfs Ab- 
normes. 

Bei der mlkroskopisehen Untersuchung der erkrankten linken t temisph/ire 
s tehen im Gegensatz zu den Verhaltnissen in den ersten 3 F~illen die Ver/inde- 
rungen am in e s o de r m ale  n Gewebe im Vordergrund des Interesses. Die weichen 
H~ute verdanken ihre schon makroskopisch ins Auge fallende Verdiekung einem 
auBerordentlichen Z e l l r e i c h t u m .  Zellen der verschiedensten Form, runde, 
spindlige, st/ibchenfSrmige, deren Ableitung lind Rubrizierung im einzelnen 
grSBtenteils ganz unmSglich erscheint, durchsetzen Pia und Arachnoidea und 
lassen yon dem normalen, feinfaserigen Bau der ]etzteren nichts  mehr  erkennen. 
An anderen Stellen sind diesen Elementen zahlreiche jener g r o B e n ,  r u n d e n  
Ze 1 le n mit  verh/iltnism~Big kleinem zentralen Kern beigemischt, die yon R a n ke  
als Makrophagen bezeichnet win'den, aber bier ebensowenig wie bei einigen anderen 
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Prozessen, bei denen sie gefunden werden (Flecktyphus, Lues eongenita), phage. 
eyt~re Eigenschaften aufweisen. Viel aufftflliger und ungewShnlicher ist eine Ver- 
~nderung an zahlreichen kleineren und mittleren A r t e r i e n  der Pia, besonders 
in der Tiefe der Furchen (s. Abb. 7 und 8). Es handelt sieh um eine grSl3tenteils 
aul]erordentlich starko W u c h e r u n g  der s u b e n d o t h e l i a ] e n  B i n d e g e w e b s -  

Abb. 8. Gefiiil g in Abb. 7 bei  s t a rke r  Vergr013erung. io Pin;  e Endothe l .  w gewucher te  sub- 
endothel ia le  Lage ;  i v e r k a l k t e  Elas t iea  in te rna ;  m 3Iuscular is ;  a Advent i t ia .  

s c h i e h t e a  der Int ima unter ~Teubildung eines feinen, schon mit einzelnen 
dihmen elastischen Fasern durchsetzten Bindegewebsgeriistes, dem teils sttibchen- 
und strichfSrmige Bindegewebszellen, teils etwas vollsaftigere spindelige Fibro- 
blasten eingefiigt sind. Das Ganze ist abgeschlossen v o n d e r  E l a s  t i c  a i n t e  r n a. 
Diese ist an so vertinderten Artericn fast stets Sitz yon mehr oder weniger aus- 
gedehnten K al ke i  n l a g e  r u nge  n, die meist die ganze Circumferenz des Gefti6es 
betreffen, selten einen kleinen Abschnitt intakt lassen. Einmal handelt es sich 
um feinkSrnige, kokkent~hnliche Kalkeinlagerungen, wie sie in den GehirngeftLl3en 
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so h~ufig zur Beobachtung kommen, sodann um homogene B~nder, die den Ein- 
druck erweeken, als ob bier eine h y a l i n e  Substanz verkalkt wiire. :Naeh aul3en 
an diesen Kalkring schlieflen sieh die stark verdiinnten Schichten der ~ledia und 
Adventitia an, fast wie ein unbedeutender Appendix an der so voluminSsen In- 
tima. ])as L u m e n  der GefiiBe ist bisweilen derart e x z e n t r i s c h ,  dab das Endo- 
thel an der einen Seite fast unmittelbar an die Elastiea interna angrenzt, an den 
anderen Absehnitten aber durch gewuehertes Bindegewebe yon dieser mehr oder 
weniger welt abgedr~ngt wird. Vielfach ist es deutlich vere ng t ,  aber racist frei 
durchg~ngig, entweder leer oder stark mit roten BlutkSrperchen angefiillt. Nur 
an e ine r  Arterie ist es durch einen gemischten Thrombus versehlossen. An an- 
deren sieht man in der bindegewebigen Neubildung unmittelbar unter dem Endo- 
thel rote Blutk6rperehen liegen; an wieder anderen ebenda kleine Anhgufungen 
]ymphocytenartiger Rundzellen. Zu erws ware noch, dab auch einige Arterien, 
welehe sonst vSllig intakt erscheinen, die Verkalkung Uer Elastica interna auf- 
weisen. Im iibrigen ist sch~tzungswelse etwa die H~lfte der Piaarterien diesem 
ProzeB anheimgefallen, w~hrend die Venen verschont blieben. In bedeutend 
geringerem Mal3e finder sich derselbe Proze/3 aueh an mittleren ~nd k/eineren 
R i n d e n a r t e r i e n .  Die Wand der kleinsten Arterien und Pr/~capillaren ist durch 
ungewtihnlichen K e r n r e i c h t u m  ausgezeichnet; die Kerne selbst sind vielfaeh 
gr613er und hel]er als normal, das Lumen erseheint aber nJehr wesentlieh beein- 
triichtigt. 

Was den Proze/3 am P a r e n c h y m  betrif~t, so ist er dem im 2. und 3. Fatle 
beschriebenen sehr/ihnlich. Auch bier finder sieh die Rinde in weitem Umfange 
im Zustand der E r w e i c h u n g ,  wiihrend die Marksubstanz sk l e r o t i s c h  ist. 
Der gliiise Randsaum is$ wie bei jenen F/tllen fast iiberall erbalten und meist 
dureh zellige und faserige Gliawucherung verbreitert. An verschiedenen Stellen 
fehlt er allerdings fast vollst~ndig, so da~ die Hohlr~ume dann bis fast an die 
weichen tt~ute heranreichen, yon diesen getrennt nut durch eine ganz schmale 
Schieht vSllig kernlosen amorphen Gewebes. Dio Hohlraumbildung selbst ist 
durchschnittlieh bedeutend wel ter  f o r t g e s c h r i t t e n  als im Fall 2 und 3: :Die 
Hohlr~ume erscheinen weir u m f a n g r e i c h e r ;  eine gro~e Anzahl yon ihnen ist 
votlkomnmn leer bzw. nur mit Fliissigkeit gefiillt. In  anderen finden sich, wenig- 
stens an den R~indern, noch FettkSrnchenzellen, auch zarte Capillaren sowie 
solide Sprossen ragen, bisweilen zu kleinen Konvoluten vereinigt, in die Erwei- 
chungsherde hinein. Die dicken Se pte n, welche im Fall 2 und 3 die tIohlr~ume 
gegeneinanr abgrenzen, ~ehlen in diesem Fall, wohl aber werden die ttohl- 
r~umo an verschiedenen Stellen dutch ein loekeres, gliSses Gewebe mit reiehlichen 
progressiv veri~nderten Zellen iiberbriickt, die i h r e r s e its wieder k lei n e r e t t  o h 1 - 
ri~ume umschlieBen. Einen solchen fund ieh an einer Stelle durch ein feines 
Hi~utchen, dem platte, endothel~hnliche Zellen eingefiigt schienen, abgegrenzt. 
Obwohl dieser Befund nur an einem H~matoxylin-Eosinpr~parate zu erheben war, 
erschien der Zusammenhang dieses H~utchens mit den umgebenden gewueherten 
Gliazellen doch so deutlich, dal] ich mich zu der Annahme berechtigt glaube, es 
mit derselben Bildung zu tun zu haben, die S pa tz  bei seinen experimentell er- 
zeugten Porusbildungen als M e m b r a n a  gliae l i m i t a n s  aecessor ia  besehrieben 
hat. Mehrfach vernfil3t man auch die groBen /-Iohlr/iume ganz und finder start 
(lessen nur ein locker gefiigtes Masehenwerk, dessen Begrenzung immer wieder 
aus Glia besteht. Zwischen dieseu und unterhalb der groBen Erweichungsbezirke 
in den tiefsten Rindenschichten linden sich vereinzelte Ganglienzellen, yon denen 
eine nicht ganz -ldeine Zahl v e r k a l k t  ist. Die Verkalkung betrifft auch die Den- 
triten bisweilen anf weite Strecken hin, so dal3 zum Tei] sehr zierliche Bilder her- 
vorgerufen werden, die fast an kiinstliche Metallsalzimpriignierung erinnern. Eine 
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Verkalkung gli6ser Elemente, wie S c h m i n c k e  sie in seinem Fall so reichlich 
gefunden hat, konnte ieh hier nieht Ieststellen, dagegen trifft man in der Rinde, 
nahe den Erweiehungsherden, vielfaeh ziemlieh massige, klumpig-amorphe Kalk- 
ablagerungen, ohne dal~ bestimmte Strukturen als ihr Sitz h~tten bezeiehnet 
werden kSnnen. Im Mark ist aueh hier wiederum bei ziemlieh weitgehendem 
Nervenfasersehwund eine ausgesproehene G l i a w u e h e r u n g  vorhanden, die in 
der hTaehbarsehaft der Rinde mehr zelligen, in den tieferen Sehiehten mehr faserigen 
('harakter aufweist, um in der Umgebung des Ventrikels normalen Verhiiltnissen 
Platz zu machen. 

Eine Stichprobe aus einec makroskopiseh normal erseheinenden Win(tung der 
rcchten Hemisphere (Gyrus frontalis ]) zeigt yon allen diesen Ver~nderungen 
nichts, nur der starke Zellreiehtum der weichen I-]Sute ist der gleiche wie links. 
E n d a r t e r i i t i s c h e  Prozesse f e h l e n  aber ebenso wie Alterationen des ~erven- 
gewebes selhst. 

Z u s a m m e n f a s s u n g :  l j i~hriges Kind.  Bei der  Sekt ion  Paehy-  
meningi t is  haemor rhag iea  in terna .  V e r k l  e i  n e r  u n g und  d e r  b e Kon-  
sistenz der  Windungen  der  l inken Hemisphi~re. r d iesea  getrtib~e 
ve rd iek te  Meningen. Spal t fSrmige  Erweiehung der  t ieferen Rinden-  
sehiehten.  Mikroskopiseh:  E n d a r t e r i i t i s  p r o d u e t i v a  zahlre ieher  
kle iner  P iaar te r ien ,  vereinzel ter  Rindenar te r ien .  V e r k a l k u n g  der  
E las t i ea  in t e rna  der  e rk rank ten  sowie einiger sonst  i n t a k t e r  Arter ien.  
Ka lkab lage rungen  in der  Rinde,  Verka lkung  yon  Canglienzellen.  I m  
i ibrigen ErweiehungsvorgSnge in der  Rinde, Sklerose im Mark  wie in 

Fa l l  2 und 3. 

I n  den bishcr  mi tge tc i l t en  4 :Fallen hande l t  es sieh offenbar  u m  
v e r w a n d t e  Affekt ionen,  und  ich m6chte  dcshalb,  bevor  ich meine 
wei teren Fgl le  degenera t iver  Gehi rnverhnderungen  bei  K i n d e r n  mit te i le ,  
bei  dieser Gruppe  kurz  verwcilen.  ZunSchst  will ich erwhhnen, dab  ich 
in der  L i t e r a t u r  nu t  e i n e  n Fa l l  gefundeu habe,  der  in den wesent l ichen 
]?unkten diesen 4 FAllen analog erscheint .  Diescr is t  yon K 6  p p e n  s2) 
beschr ieben und  sol1 hier kurz refer ier t  werden:  

3 Monate altos Kind, das seit der Geburt an Kr~impfen gelitten hat. Sektion: 
S u b d u r a l e s ,  zum Tell nock aus fltissigem Blute bestehendes B ~ m a t o m  fiber 
beiden Hinterhauptslappen mit starker Kompression der daruntergelegenen Hirn- 
teile. Die Windungen des Hinterhauptslappens beiderseits, des ganzen Scheitel- 
lappens links, des oberen Scheitell~ppehens rechts sind sehr derbe und schmal, 
bestehen zum Tell nur aus aneinandergereihten feinen ttSekern. Die weiBliche 
Rinde yon der Marksubstanz nicht abgegrenzt. In den ~uBersten l%indenbezirken 
Auftreten kleiner H o h l r ~ u m e ,  welehe bei mikroskopischer Untersuchung ent- 
weder leer oder mit FettkSrnchenzellen erfiillt und yon ganz vereinzelten Glia- 
fasern durchzogen sind. Umsiiumt werden sie yon einer schmalen strukturlosen, 
homogenen, wohl aus abgestorbcner Gila bestehenden Schieht. Im iibrigen die 
Rinde erfiillt yon stark gewucherter Gila, dazwischen ebenfalls KSrnchenzellem 
An anderen Stellen Gruppen tells durchg~ngiger, tells verOdeter GefiiBe, umgeben 
yon zahlreichen K6rnchenzellen. Endlich linden sich noch Stellen, wo die Hirn- 
rinde yon dichterem, kernreichem Gliagewebe durchsetzt ist, in dem sich lnseln 
yon kernarmer, lockerer Glia mit einem zentralen, dickwandigen Gef~B bcfinden. 
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Ganglienzellen nur in den tieferen Rindenschiehten naehweisbar. Die GcfiiBe an 
der lqirnoberfl~che stark gefiillt. ~ber das mikroskopische Bild der Marks ub- 
s tanz  finde ieh merkwiirdigerweise keinerlei Angaben; da aber bei der makro- 
skopischen Besehreibung vermerk~ ist, dal3 auf dem Durchschnitt die Verh~rtung 
bis zum Ventrikel reicht, so daft man wohl annehmen, daB, ~hnlich ~Se in meinen 
Fallen, so auch bier die weil3e Substanz sich im Zustande der S k le r o s e befunden hat. 

In  Einzelheiten weicht dieser Fall yon meinen ab, so in der ober- 
fl~chlichen HSckerbildung, die bei meinen ganz Iehlt, und in der An- 
wesenheit des strukturlosen Saums um die Erweichungsherde herum. Im  
iibrigen aber finden wir auch hier dieselbe K o mb i  n a t i o  n von E r w ei- 
c h u n g s h e r d e n  mit s k l e r o s i e r e n d e n  P r o z e s s e n ,  so dal~ wir wohl 
berechtigt sind, diesen Fall mit j enen vier gemeinsam zu betrachten. 
Wir finden dabei, dal~ die ErweichungshShlen mit Ausnahme von 
Fall 3, wo sich eine solche auch im Gebiet der Zentra]ganglien befand, 
auf die R i n d e  beschr~nkt sind, w~hrend die Gliose im wesentlichen 
das M a r k  und die R i n d e n o b e r f l ~ c h e ,  daneben an bestimmten 
Stellen, wo sie septenartig die Rinde iiberbrfickt, die gesamte Rinden- 
bre.ite betrifft. Wir haben hier ein sehr schSnes und meines Wissens 
noch nicht bekanntes Beispiel flit die anderweitig schon viel erSrterte 
Tatsache, dal~ ein und derselbe Krankheitsprozel~ je  n a c h  s e i n e r  
L o k a l i s a t i o n  im Zentralnervensystem ganz v e r s c h i e d e n e  histolo- 
gische Bilder erzeugt; denn hier zwei verschiedene P r o z e s s e  anzu- 
nehmen, ist bei der stellenweise innigen Durchflechtung beider Affek- 
tionsweisen nicht angangig. Welm wir demnach sehen, dal~ an einzelnen 
Bezirken die Glia vollkommen mit zugrunde geht, an anderen dagegen 
erhalten bleibt, so liegt es wohl am n~chsten, V e r s c h i e d e n h e i t e n  
im B a u  de r  Gl ia  zur Erklarung heranzuziehen. In  der Tat sind die 
mittleren Rindenschichten, welche vorzugsweise Sitz der Erweichungs- 
herde sind, dadurch ausgezeichnet, dal~ in ihnen die Glia normalerweise 
keine W e i g e r t f i b r i l l e n  bildet. Wir wissen zwar, dab unter patho- 
]ogischen Umsthnden -- z. B. bei der P a r a l y s e  --  auch hier eine 
Faserproduktion stattfinden k a n n. Aber dal~ an dieser Stelle die Glia 
x~erschiedenen Sch~digungen gegeniiber weniger giinstig dasteht als die 
der benachbarten Bezirke, ist wohl nicht unwahrscheinlich. In  einer 
Arbeit von P o d m a n i c k y ,  die sich vorwiegend mit den Folgen der 
A r t e r io  s kl cr o s e besch~ftigt, wird ebenfalls insbesondere die Schicht 
der grol~en Pyramidenzellen ( ~  Stratum ganglionare) infolge ihrer Glia- 
faserarmut als unf~hig zur Ersatzwucherung und damit zur E n t s t e h u n g 
y o n  E r w e i c h u n g s h e r d e n  d i s p o n i e r t  bezeichnet. Allerdings mu~ 
zugegeben werden, dal~ eine k o n s t a n t  e B e z ieh  u ng  zwischen Loka- 
lisation und pathologischem Befund in unseren F~llen n i c h t  besteht. 
Einerseits reichen die Erweichungsvorg~nge 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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Ersatzwueherung yon der Markglia her sehr gut denkbar wi~re, sondern 
in Fall 1 finden wir dies Gebiet sogar als a l l e i n i g e n  Sitz der Er- 
weichung; andererseits haben wir die ausschliel~lich aus Glia bestehen- 
den Septen in Fall 2 und 3 kennengelernt, die die ganze Rinde, also auch 
die widerstandsunfi~higen mittleren Schichten durchsetzen. Neben 
andern, unserer Erkenntnis noch v611ig verschlossenen Ursachen miissen 
wir hier wohl Unterschicde in der I n t e n s i t  ~ t der einwirkenden Noxe 
als ma6gebend annchmen. 

Die vorher angefiihrten Beobachtungen P o d m a n i c k y s  zeigen 
iibrigens, dab diese charakteristisch verschiedene Reaktionsweise eines 
Teils der Rinde nicht auf die friihe Kindheit  bescl~ri~nkt ist. Ich m6chte 
in diesem Zusammenhang besonders noch auf einen Fall yon S i t t i g  
hinweisen, der einen Erwachsenen betrifft und wenigstens beziiglich 
des Befundes an der R i n d e  v611ig den unseren gleicht, w~hrend eine 
Affektion des M a r k e s  hier nur an der Grenze zur Rinde nachweisbar 
war und vom Verfasser als sekundi~r aufgefai~t wird. In  diesem Fall hat te  
ein K o n gl o m e r a t -T  u b e r k e 1 im linken Scheitellappen bestanden, 
wi~hrend der corticale ProzeB im linken Hinterhauptslappen lokalisiert 
war. Auch ein Fall yon H u b  er ,  der ein 22ji~hriges Mi~dchen betrifft, 
zeigt die gleiche Bevorzugung der mittleren Rindenpartien bei den 
Erweichungsvorg~ngen und ist yon unseren Kinderfi~llen nur dadurch 
verschieden, dal~ es sich hier u m  m e h r  h e r d f 6 r m i g e ,  besonders in 
der Tiefe der Furchen lokalisierte Prozesse handelt. 

l~ber P a t h o g e n e s e  und J~ t io log ie  des Leidens l~Bt sich leider 
nur sehr wenig aussagen. K o e p p e n fand in seinem Fall ein ausgedehn- 
tes s u b d u r a l e s  H ~ m a t o m  und ist geneigt, hierin die Ursache ffir 
die Rindenerweichung zu erblicken. Allerdings macht er sich selbst den 
Einwurf, daI3 sonst solche Wirkungen pachymeningitischer Blutungen 
im allgemeinen nicht bekannt  sind. Er h~tlt ftir m6glich, dag die Folge- 
erscheinungen verschieden w~ren, je nachdem die Blutung schnell 
oder allm~hlich eintritt  und bezieht sich auf den Fall eines yon ihm 
untersuchten Erwachsenen, bei dem er J~hnliches gesehen habe. Wenn 
man aber diesen Fall, den K o e p p e n sparer kurz ver6ffentlicht hat  aa), 
auf diese Frage hin betrachtet,  so finder man ein recht kompliziertes 
Krankheitsbild:  Schweres Kopf t rauma mit  Fissur im Schlafenbein, 
Phlegmone der Kopfhaut ,  Pachymeningitis haemorrhagica interna 
mit  Hhmatom und endlich herdfSrmige Prozesse in der Rinde, die 
nach Beschreibung und Abbildungen mit den Affektionen unserer 
Kindergehirne zwar )[hnlichkeit haben, aber keine Identi tSt  besitzen. 
Ich m6chte mich nicht vermessen, hier best immte Abhangigkeitsver- 
h~ltnisse zwischen den pathologischen Prozessen mit Sicherheit zu 
behaupten;  ein Beweis, dag gerade das H ~ m a t o m  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 frfiher yon mir durchgeffihrten systematischen 
Untersuchungen fiber Pachymeningitis haemorrhagica interna etwas 
Derartiges feststellen k6nnen, noch habe ich es in der fibrigen Literatur  
erwi~hnt gefunden. Bei dem kindlichen Gehirn, fiber das K o e p p e n  
berichtet, k o m m t  fibrigens noch hinzu, da[3 die Erkrankung der Rindc 
viel welter reicht als das tti~matom. 

Und doch ist in dieser Beziehung eines auffallend: yon den 5 Fallen 
corticaler Erweichungsprozesse beim Kind - -  den Fall K o  e p p e n s  
mitgerechnet --  weisen 4 eine Pachymeningitis auf. Das ist gewi~ 
mehr als ein Zufall. Sehen wit uns aber die Duraaffektion in den ein- 
zelnen Fallen an, so finden wir nur in dem K o e p p e n schen Fall ein mit  
Druck~irkung auf das Gehirn verbundenes Hhmatom. Unter  meinen 
Fallen weist der 2. und 4. ausgesprochene, zum Tell mehrschichtige 
Neomembranen an der Durainnenfli~che auf, jedoch ohne Gehirn- 
kompression, Fall 1 dagegen nur ein feinstes rostbraunes H~tutchen, 
wahrend endlich bei Fall 3 jede Duraaffektion fehlt. Nun wird sich 
gewiI3 niemand vorstellen k6nnen, da[3 so feine Auflagerungen, wie wir 
sie bei meinem Fall 1 vor uns haben, eine schhdigende Wirkung auf das 
Gehirnparenchym ausfiben sollten. Der Zusammenhang mul3 also ein 
anderer sein, und es bleiben nur zwei M6glichkeiten fibrig: entweder 
das Verhi~ltnis ist u m g e k e h r t ,  die D u r a a f f e k t i o n  hi~ngt yon der 
R i n d e n l h s i o n  ab, oder beide sind k o o r d i n i e r t e  F o l g e n  einer 
g e m e i n s a m e n  Ursache. Ffir beide Annahmen lassen sich Belege 
anffihren. Einmal ist es eine bekannte Erfahrungstatsache, da[~ nicht 
selten pachymeningitische Prozesse fiber erkrankten Rindenpartien 
--  z. B. in der NiChe von Plaques jaunes - -  gefunden werden. Anderer- 
seits k6nnte man sich wenigstens e i n e  gemeinsame Ursache ffir beide 
Affektionen recht gut vorstellen: das ist das G e b u r t s t r a u m a, dessen 
htiologische Bedeutung f fir im Kindesalter auftretende Pachymeningitiden 
wohl als gesichert zu betrachten ist [D6h le ,  K o w i t z ,  Verf. 72) u. a.]. 
Dal~ andererseits durch das Geburts t rauma neben sog. , ,Ansaugungs"- 
Blutungen auch allerhand Erweichungsvorg~nge im Neugeborenen- 
gehirn entstehen k6nnen, hat  erst neuerdings wieder S c h w a r t z  fest- 
gestellt, ohne sich allerdings mit  den hier mal3gebenden Mechanismen 
eingehender zu befassen. In  unseren Fallen ist ffir den Zusammenhang 
mit den Geburtsvorg~ngen zwar nicht durchweg der Beweis zu erbringen. 
Aber gerade unser f r i s c h e s t e r  Fall, n~mlich der erste, zeigt durch die 
H ~ t m o s i d e r i n a b l a g e r u n g e n ,  da[3 die Wirkungen des Geburts- 
t raumas sich auch auf die Gehirnsubstanz erstreckt haben. Wenn in den 
anderen Fallen davon nichts zu sehen ist, so wi~re immerhin denkbar, da[~ 
die Abbauprodukte des ergossenen Blutes schon aus dcm Gehirn ent- 
fernt worden sind. Mehr als eine M 6 g l i c h k e i t  besteht hier allerdings 
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nicht. Wir werden auf diesen Punkt  gleich noch zuriickzukommen 
haben. 

Sehen wir uns welter nach etwaigen Ursachen fiir die schweren 
Zerst5rungen ektodermaler Substanz im Nervensystem urn, so werden 
wir uns erinnern, dab es beim Erwaehsenen vor allem Absperrung eines 
Gehirnabschnittes vom ernahrenden Blutstrom ist, die zu encephalo- 
malacisehen Prozessen fiihrt. Da fallen uns vor allem in Fall 4 die 
e n d a r t e r i i t i s c h e n  P r o z e s s e  in die Augen, die recht wohl fiir die 
Nervensubstanz delet~re ZirkulationsstSrungen im Gefolge gehabt  haben 
k6nnten. Allerdings ist ein thrombotischer VerschluB an den Arterien 
hier so gut wie nicht beobachtet  worden und eine Obliteration konnte 
nicht sichergestellt werden, abet die Tatsache, daft Gef~ft- und Gehirn- 
ver~nderungen lokal iiberall g e m e i n s c h a f t l i c h  anzutreffen sind, 
und dal], wo j e n e f e h le  n,  auch die  s e nieht nachweisbar sind, spricht 
doeh eindrucksvoll fiir den genetisehen Zusammenhang. Wir werden 
uns vorstellen kSnnen, daft, wenn auch keine vSllige Absperrung der 
betroffenen Gehirnbezirke yon der Blutzufuhr erfolgte, so doch sicher- 
lich ZirkulationsstSrungen entstanden sind, die geeignet waren, die 
Ern~hrung schwer zu beeintr~chtigen. Ich denke dabei nicht so sehr 
an die sicherlich vorhandene V e r e n g e r u n g  des Lumens, wie an die 
a b n o r m e  B e s c h a f f e n h e i t  der W a n d ,  welche doeh gewift einen 
ungfinstigen Einfluft auf die im histologischen Pr~parat  nur als ganz 
diinne Schicht die gewucherte In t ima  umgebende M u s c u l a r i s  der 
Arterien ausiibt und damit  die BlutstrSmung zu beeintr~chtigen 
vermag. Nach alledem w~re es gezwungen, wenn man nicht die De- 
struktionsprozesse in Mark .und Rinde in diesem Fall auf die Arterien- 
erkrankung zuriickffihren wollte. Dabei bleibt allerdings die Ursache der 
letzteren vSllig ungeklart, insbesondere sei betont, daft fiir das Bestehen 
einer S y p h i l i s ,  ganz abgesehen davon, dab die histologische Eigen- 
art  der Affektion keineswegs der H e u b n e r s c h e n  Endarteriitis ent- 
spricht, n i c h t  de r  g e r i n g s t e  A n h a l t  vorhanden ist. 

Ganz anders verhalten sich in dieser Beziehung die 3 anderen Falle. 
Hier findet sich kein greifbarer Anhalt fiir die Entstehung des Prozesses 
durch Iseh~mie. Die T h r o m b o s e  der linken A. vertebralis in Fall 2 
kann doch in keiner Weise mit  den Erweichungsprozessen der rechten 
Grofthirnhemisph~re in Beziehung gebracht werden, selbst wenn wir 
davon absehen wollten, daft die Ausbreitung der Affektion iiberhaupt 
nicht der eines best immten arteriellen Gef~ftes entspricht. Viel sehwerer 
ist die Frage zu beantworten, inwieweit etwa H i n d e r n i s s e  i m  ye -  
n 5 s e n Ab  f 1 u B Erscheinungen wie die hier besprochenen hervorrufen 
kSnnen. Auf die M5glichkeit, daft Venenthrombose zu atrophischer 
Sklerose und ~hnliehen Prozessen fiihren kann, wird schon yon G o w e r s  
aufmerksam gemaeht. K oe p pe  n weist auf die starke Dilatation und 
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Blutiiberfiillung der Venen in seinem Fall hin und stellt sich offenbar vor, 
dab der Druck des Hi~matoms vorwiegend durch Behinderung des 
venSsen Blutstroms gewirkt hat. In  den ersten beiden Fi~llen meines 
Materials sehen wir sogar Venen- und Sinusthrombosen. Wir werden 
aber aus verschiedenen Griinden sehr vorsichtig sein miissen, ehe wir 
sie als die U r s a c h e  der Parenchymprozesse hinstellen. Zu dieser 
Vorsicht mahnt  einmal die Erfahrung, dab ausgedehnte Venenthrom- 
bosen im allgemeinen seh r  b a l d  d e n  T o d  des Betroffenen herbeizu- 
fiihren pflegen. In der Tat  machen auch die Thromben in meinen FKllen 
einen durchaus f r i s c h e n  Eindruck; niehts spricht daffir, da{~ sie 
i~lteren Datums sind. Dagegen kann besonders in Fall 2 der Parenchym- 
prozeB mit seiner stellenweise schon bis zum Stadium der gliSsen Narbe 
gediehenen Entwicklung unm6glich in kurzer Zeit entstanden sein. 
AuSerdem ist zu konstatieren, dab in beiden Fallen ke i  n e r l e i  P a r a l l e -  
l i s m u s  besteht zwischen Ausdehnung der thrombotischen Prozesse 
und der Affektion des Nervengewebes. in  Fall 2 waren nur ganz ve r -  
ei nz e l t e  Venen verlegt, wi~hrend die Erweiehungs- und Sklerosierungs- 
prozesse diffus und gleichmi~$ig fiber weite Strecken verteilt waren. 
Im Fall 1 umgekehrt  war die Verstopfung von Venen mit zumeist 
h y a li n e n Thromben in weitab yon den Regionen des Zerfalls gelegenen, 
vSllig intakten Hirnpartien eher starker als in jenen selbst. Nach 
alledem bin ich geneigt, in diesem Befund nur eine, wenn nicht agonale, 
so doch jedenfalls langst nach Beginn des eigentlichen Krankheits- 
prozesses einsetzende a k z i d e n t e l l e  E r s c h e i n u n g  zu erblicken. 

Ffir die Annahme irgendwelcher to  x i s c h e r  Einflfisse, wie S i t t i g  
sie in seinem Falle als yon den Gehirntuberkeln ausgehend annimmt, 
fehlt in unseren Fi~llen ebenfalls jeglicher Anhalt; denn aueh die Lungen- 
und Kehlkopftuberkulose in Fall 3 li~2t sieh wohl schwerlich in diesem 
Sinne verwerten. So sind wir in Fall 1--3 fiber die Xtiologie vollkommen 
im Dunkeln geblieben. Ich m6chte jedoch auf die M6glichkeit eines 
Erkli~rungsversuchs hinweisen, die uns fibrigbleibt, wenn wir uns 
ni~mlich Auffassungen zu eigen machen, wie sie R ic  k e r  ffir die Patho- 
logie der G e h i r n e r s e h f i t t e r u n g  vorgetragen hat. Nach R i e k e r  
entstehen si~mtliche, nicht durch arterielle Thrombose oder Embolie 
bedingten Erweiehungen im Gehirn dureh S tase .  Seine bekannten 
Untersuchungen fiber den , , p r i ~ s t a t i s e h e n  Z u s t a n d "  lehrten ihn, 
dab Einwirkungen der verschiedensten Art (mechanische, toxische, 
Mesothorium usw.) einen Reiz auf das Gef~B n e r v e  ns y s t e  m ausfiben, 
der nach vorfibergehender Erregung die E r r e g b a r k e i t  der Gefi~$- 
nerven, insbesondere der Constrictoren stark a l t e r i e r t ,  so dab nunmehr 
der , , p r i~s t a t i s che  D a u e r z u s t a n d "  eintritt. In diesem Zustand 
durchstr6mt das Blur die Capillaren zwar mit mittlerer Geschwi.'ndigkeit, 
aber ohne den charakteristischen Wechse] zwischen enger und weiter 
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Strombahn. Dabei besteht eine Neigung zu an umschriebenen Stelh~n 
spontan auftretenden S t a s e n ,  vor allem aber kommt  es infolge der 
herabgesetzten Vasomotoren-Erregbarkeit  auf geringe, sonst unwirksame 
Reize hin schon zu a l l g e m e i n e r  S t a s e .  Die Anwendung auf die 
Lehre yon der Commotio cerebrl, insbesondere im Hinblick auf die bei 
ihr auftretenden S p a t e r s c h e i n u n g e n ,  ergibt sich yon selbst. Al~, 
neuer, im Gebiet abnormer Gef~l~nervenerregbarkeit zu Stase fiihren 
der Reiz kgme nach R i c k e r  eventuell die chemische Wirkung der 
A b b a u p r o d u k t e des Nervengewebes, ferner ZirkulationsstSrungen 
infolge von tterzschwgche und dergleichen mehr in Betracht. Ob diese 
Zust~nde mit  Diapedesisblutungen einhergehen oder nicht, ist naeh 
R i c k e r  yon untergeordneter Bedeutung und h~ngt davon ab, ob die 
Stase langsam oder schnell einsetzt. 

Wollen wir diese Anschauungen auf die Verhgltnisse beim N e u -  
g e b o r e n e n  anwenden, so muB natiirlich zugegeben werden, dab die 
Erschtitterung des in der geschlossenen Schgdelkapsel eingesehlossenen 
erwachsenen Gehirns nicht ohne weiteres auf eine Stufe gesetzt werden 
darf mit  den Verhgltnissen im Innern des konfigurierbaren kindlichen 
Schgdels bei der Geburt. Aber fiir R ic  k e r  selbst stellt ja, wie wir sahen, 
die Gehirnerschtitterung auch nur einen Spezialfall dar unter den ver- 
schiedenartigsten, auf den Gef~gnervenapparat  einwirkenden Reizen; 
auf die A r t  desselben kommt  es nicht an. Man wird jedenfalls als denkbal 
bezeiehnen diirfen, dag die Geburtsvorggnge unter  ungiinstigen Um- 
standen einen solchen Reiz auf das Gefggnervensystem des kindlichen 
Gehirns ausiiben k6nnen (s. auch oben: S c h w a r t z ) ,  und an den weiter- 
hin zur Geltung kommenden, den prgstatischen Zustand in richtige 
Stase verwandelnden Einwirkungen wird es bei den Sguglingen auch 
nicht fehlen. Zu dieser Auffassung wiirde auch der mehrfach notierte 
Befund stark g e f t i l l t e r ,  e r w e i t e r t e r  A r t e r i o l e n  und C a p i l l a r e n  
gut passen - -  nach R i c k e r  das einzige postmortal  nachweisbare An- 
zeiehen fiir den prgstatischen Zustand. Bei dieser Annahme wtirde 
ferner der Befund von vereinzelten, nicht mit  der Parenchymlgsion 
parallel gehenden Gefgl~verschliissen einerseits, vollkommen normalen 
Gefggverhaltnissen andererseits verstgndlich. Unn6tig erscheint es, 
darauf hinzuweisen, dab ich demnach auch in den Fallen, in denen 
Blutungen nachweisbar sind, diese nur als Indicium des s ta t tgehabten 
G e b u r t s t r a u m a s ansehe, keinesfalls aber in ihnen oder den mit  ihnen 
Hand  in Hand gehenden GewebszerreiSungen die unmittelbare Ursaehe 
der Degenerationsprozesse erblieke. Ich will iibrigens darauf hinweisen, 
dag aueh D a M m a n n  bei Erklgrung seines FMles yon doppelseitiger 
Hemisph~renmarkerweiehung und bei verwandten Fallen der Literatur  
auf St6rungen im G e f ~ B n e r v e n a p p a r a t  reeurriert, wobei er allerdings 
mehr an I s e h ~ i m i e  denkt, hervorgerufen dureh lokale Blutdruek- 
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senkung,  die auf wiederhol te  G e f ~ f t k r i ~ m p f e  folgen sell. W e n n  er 
dabe i  die  Beschri~nkung der  Affek t ion  auf das  Mark  da du rc h  erkli~rt, 
daft die M a r k a r t e r i e n  infolge ihrer  grSfteren Li~nge und  ger inger  
ausgeb i lde te r  Anas tomosen  an  sich m e h r  z u  B l u t d r u c k s e n k u n g  
n e i g e n ,  so zeigen unsere  Fi~lle mi t  ihrer  besonders  s t a rken  Bete i l igung 
der  R i  n d e ,  daft dieser  Ges ich t spunk t  ke inen  Anspruch  auf A l l g e  m e i n -  
g i i l t i g k e i t  hat .  Auch  sonst  bin  ich, ebenso wie H u b e r ,  der  Ansicht ,  
daft die Anschauungen  D a h l m a n n s ,  so nahe  sie sich mi t  denen  von 
R i c k e r  berfihren,  doch weniger  gu t  fund ie r t  zu sein scheinen als diese. 
I m  fibrigen mSchte  ich noch e inmal  betonen,  daft es sich hier  selbst-  
versti~ndlich nur  u m  die Dar legung einer M S g l i c h k e i t  hande l t ,  wie 
m a n  sich die Genese solcher Prozesse vors te l len  kSnnte ,  und  daft ich 
keineswegs zu b e h a u p t e n  wage, daft dies tatsi~chlich der  Hergang  der  
Dinge  sei, um so weniger,  als ich auf Grund  meiner  im ers ten  Teil  mi t .  
ge te i l ten  Un te r suchungen  und  einer Reihe  yon  Er fah rungen  aus de r  
L i t e r a t u r  der  Ans ich t  bin, daft eine e i n h e i t l i c h e  Ursache  dieser  
Prozesse n i c h t  vo rhanden  ist.  Darauf  wird  nach Mit te i lung der  f ibrigen 
von mir  un te r such ten  Fi~lle zur f i ckzukommen sein. 

I I .  G r u p p e :  F i~ l l e  o h n e  R i n d e n e r w e i c h u n g .  

Zungchs t  folgen 2 Fal le ,  in denen ebenso wie in den ers ten  vier  
l ~ i n d e  u n d  M a r k  be t rof fen  waren,  j edoch  ohne daft in be iden  die 
cha rak te r i s t i sche  Verschiedenhei t  des his tologischen Brides, wie bei 
jenen,  zu beobach ten  gewesen ware. 

F a l l  5. Schn., 1/2j/~hriges Kind, geboren 5. XI. 1919. Seit Januar 1920 
Kr/impfe, deshalb Krankenhausaufnahme am 16. II.  1920. Aus dem klinischen 
Befund: Kiimmerliches Flaschenkind mit starker H y p e r t o nie der M u s k u 1 a t u r ,  
besonders der Extremit/iten. Arme und Beine in leichter Flexionscontractur; die 
Finger zur Faust eingeschlagen. Grol]e Fontanelle ein wenig eingesunken, Pupillen 
in Ordnung. Sehnenreflexe normal auslSsbar. Kein Klonus, Facialis- und Pero- 
neusph/inomen negativ; K.().Z. > 5  Milliamp. Puls etwas verlangsamt, innere 
Organe o.B. Psychisch ist das Kind auffallend ruhig und teilnahmslos, aber 
nicht vSllig benommen. Lumbalpunktion ergibt klaren Liquor bei l l 5  mm Druek. 
Ph. I :  neg., 14 Zellen im Kubikmillimeter. WaR. bis 1,0: neg., desgleicheu WaR. 
im Blute: neg. Am 14. III.  treten zum erstenmal klonisch-tonische Z u e k u n g e n ,  
und zwar der rechten Extremit/iten und Gesichtsseite auf. Sie dauern mehrere 
Stunden mid wiederholen sich einige Male, um vom 27. I IL  an plStzlich atrf die 
audere Seite iiberzugehen. Von dieser Zeit an ausschliel~lieh li n ks s e i t i ge  Kr/impfe, 
die mit einer Pause yon wenigen Tagen Mitre April sich immer mehr h/iufen. In 
der Zwischenzeit d~uern die starken S pas  me n d e r  Extremit/itenmuskulatur an. 
5iitte Mai iibersteht das Kind noch anstandslos eine fieberhafte Bronchitis. Am 
25. V. tr i t t  ganz plStzhch unter hyperpyretiseher Temperatursteigerung der Ted 
ein. Die klinisehe Diagnose lautete unter Ausschlul~ yon Spasmophilie, Tetanus, 
Meningitis u. a. auf L i t t l esche  Krankheit. 

Die Sektion der 57 cm langen Leiche ergibt Rachitis und Bronehopneumonieu. 
Das Schiideldach ist leieht asymmetriseh. Dura und Sinus o. B., desgleichen die 
weichen H/iute. Der ganze rechte Hinterhauptslappen und angrenzende Win- 
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dungen, n/imlich der Cuneus, Praecuneus, Gyrus lingualis und fusiformis sowie 
die Gyri occipitales sind durch V e r b r e i t e r u n g  der einzelnen Windungeu sowie 
r o s ar  o t e F a r  b e und d e r b e Beschaffenheit der Mar  ks u bs t a n z ausgezeiehnet. 

Mikroskopisch finder man, dab in den betroffenen Absehnitten M a r k f a s e r n  
in der Rinde vollkommen f e h l e  n; in der weiBen Substanz hat  man bei Betrach- 
tung mit  sehwacher VergrSBerung zun/ichst den Eindruck, als ob sie hier weit- 
gehend erhalten w/iren. Erst die starke VergrSBerung belehrt uns, dal~ dieser 
Eindruck dutch die massenhaften, sieh mit  S pie  l m e  y e t -  F~rbung schw/irzlich 
tingierenden, vielfach reihenweise angeordneten lipoiden Abbauprcdukte hervor- 
gerufen wird. Tats/ichlich finden sieh nut an der Markrindengrenze wenige diinne 
Markfasern. Die G a n g l i e n z e l l e n  der Rinde scheinen im VergMehe zu der ge- 
sunden Seite n/iher a n e i n a n d e r g e r t i c k t  zu sein. Vor allem zeigt die A r c h i t e k -  
t o n i k  s t a r k e  V e r / i n d e r u n g e n :  Die an tier gegeniiberliegenden Seite noch stark 
ausgesprochene radi/ire Schichtung fehlt bier vollkommen. Lipoide Abbauprodukte 
sind in diesem Falle ganz iiberwiegend in der M a r k s u b s t a n z  zu finden, mad 
zwar 1/igt sieh, abweichend yon dem Befunde in allen iibrigen F/illen, im Fett- 
ponceaupr/iparat bei vielen, keineswegs bei allen der mit Ponceau f/irbbaren Par- 
tikel eine bestimmte Beziehung zum Gliaplasma nicht naehweisen, vielmehr hat  
man den Eindruck, als ob hier kompliziert zusammengesetzte lipoide Substanzen 
ohne wesentliehe Mitwirkung der Ghazellen, jedenfalls ohne vorangegangene 
phagocyt/ire T/itigkeit derselben in einfachere, den Neutralfetten und Fetts/iuren 
n/iherstehende Produkte abgebaut worden wfifiren. In der Einde findet man auf 
weite Strecken hin iiberhaupt keine fettigen Abbauprodukte. Nut stellenweise 
reiehen sie yore Mark in die untersten Rindeusctfichten hiuein. Andererseits 
trifft man an einigen Stellen Gliazellen des Stratum zonale in Fettspinnenzellen 
mit  langen, weithin sichtbaren, fetttropfenbesetzten Ausl/iufern verwandelt, w/ih- 
rend s/imtliche daruutergelegenenen Ganglienzellsehiehten his zum Mark voll- 
kommen frei von Abbauprodukten sind. 

UngewShnlich ist auch die iibiige Gliareaktion. Man sieht nur ganz vereinzelt 
groge Spinnenzellen, deren Peripherie bisweilen mit  feinen Fetttr6pfehen besetzt 
ist;  die Mehrzabl der Gliazellen zeigt eher r e g r e s s i v e  Veranderungen, dunkle 
pyknotische IIerne, krihneliges Plasma u. dgl. Besonders fallen eigenartige Ele. 
mente auf, die mit ihrem 1/inglichen Kerne, dem nur an e i n e r  Seite eine in 
einen langen AuslKufer iibergehende schmale Plasmaportion aufsitzt, beinahe an 
Spermatozoen erinnern. JedenfMls karm yon einer ausgesprochenen S k l e r  os e 
in diesem Falle n i e h t  die Rede sein. Die Gef/iBe sind insbesondere in der Rinde 
auffallend zablreich (zusammeugeriiekt ?), abet nieht wesentlieh erweitert. Im 
Gebiete der Abbauvorg/inge finder man die Lymphscheiden mit  typischen Fett-  
k6mchenzellen angefiillt. Im Lumen einiger kleiner Venen findet sich hier und 
da ein hyaliner Thrombus, doch sieht man solche, wenn auch seltener, auch in 
einigen Gef/iBen der gesunden Seite. Alle iibrigen Abschnitte des Gehirns sind 
frei yon krankhaften Ver/inderungen. 

Einen auffallenden Befund zeigte die Untersuchung der S c h i l d d r t i s e ,  
niimlich eine ganz d i f f u s e  Verd ie  k u n g  des b i n d e g e w e b i g e n  I n t e r s t i t i u m s ;  
es handelt sich um recht breite Ztige eines sehr kernarmen, faserreichen, sieh 
intensiv rot bei van Gieson f/irbenden Bindegewebes sowohl zwischen den einzelnen 
Follikeln, wie aueh in Gestalt breiterer Septen zwisehen gr6Beren Folhkelgruppen. 
Die Folhkel selbst, insbesondere ihr Epithel, lassen keine Ver/inderungen erkennen; 
nur einige wenige sind auffallend klein und entbehren dann des Kolloidinhalts. 
Ein Vergleich mit Schilddriisen anderer Individuen dieses Alters zeigt, dal~ es 
sieh nieht etwa um eine Eigentiimliehkeit der jugendliehen Sehilddrtisen handelt. 
Von den iibrigen innersekretorischen Driisen wurden H y p o l o h y s e  und E p i t h e l -  
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kSr p e r  c h e n  untersucht. Diese wiescn k e i n e  wese  n t l i c h e  n Ver~ n d e r  u n g e  n 
gegentiber der Norm auf. 

Z u s a m m e n f a s s u n g: Halbj i~hriges Kind, seit dem zweiten Lebens- 
monat an K r i ~ m p f e n  leidend, zeigt b e i d e r  klinischen Beobachtung 
starke S p a s m e n  aller Extremitgten und erst rechtsseitige, dann aus- 
schliei31ich linksseitige K o nv  u l s io  n e n. Tod an Bronchopneumonie. 
B e i d e r  Sektion d e r b e  Beschaffenheit aller Windungen des rechten 
Hinterhauptslappens und seiner Nachbarschaft. 

Mikroskopisch : Fehlen der Markfasern in der Rinde und in der weil~en 
Substanz, zahlreiehe Abbauprodukte, die anscheinend nur zum Teil in 
Abbauzellen gelegen sind, nur geringe progressive, vielfach r e g r e s s i v e  
Erseheinungen an der Glia. Starke Verdickung der bindegewebigen 
Septen der S c h i l d d r i i s e .  

In diesem Fall ist zuni~chst das k l i n i s c h e  Bild auffi~llig. Die 
s p a s t i s c h e n  Zustgnde der Extremitgten, die sogar die Diagnose 
, , L i t t l e s c h e  K r a n k h e i t "  herbeiffihrten, sind durch die Lokalisation 
des Prozesses im rechten Hinterhauptslappen schwer zu erklgren. 
Man muI~ schon annehmen, da~ der in den fibrigen Abschnitten nut  mit 
Stichproben ausgefiihrten Untersuchung pathologische Prozesse im 
Goblet der cortico-spinalen Bahnen entgangen sind. An dem patholo- 
gisch-histologischen Proze[t ist einma] auffi~llig die eigenartige U n -  
a b h ~ n gig k e i t  der fettigen Abbauprodukte vom Plasma der Gliazellen, 
sodann die Vergnderungen der Glia selbst, welche sich im Gegensatz 
zu den bisher betrachteten Fgllen mehr in der Richtung nach 'der 
r e g r e s s i v e n ,  als nach der progressiven Seite hin entwickelt haben, 
ohne da[3 es jedoch zum v611igen Untergang des gli6sen Gewcbes und 
damit zur Erweiehung gekommen wgre. Vielleicht ist es gerade diese 
Alteration der Glia, welche das Zustandekommen typischer gliogener 
Abbauzellen in gr61~erem Mal3stabe verhindert und damit die eigenartige 
Lagerung der Abbauprodukte herbeigeffihrt hat. Endlich erscheint 
mir noch bemerkenswert die g e r i n g e  M e n g e  de r  A b b a u z e l l e n  in 
der R i n d  e, ganz im Gegensatz zu dem an derselben StelIe l okalisierten 
Rindenproze[.~ in Fall 1, obwohl in beiden Fi~llen Markscheiden nicht 
nachweisbar waren. Da in diesem Fall die Ganglienzel]en zweifellos 
in Mitleidenschaft gezogen~ aber doch off(nbar in ihrem zahlenmgBigen 
Bestand kaum erheblieh reduziert sind, so k6nnte man daran denken~ 
da[t der Untergang yon Ganglienzellen in Fa!] 1 es war, der zur Ent- 
stehung der ungew6hnlich gro[tenMenge yon Abbauprodukten gefiihrt hat. 

Der nun folgende Fall ist durch die Beteiligung des K l e i n h i r n s  
und einige damit zusammenhangendo Momente vor den iibrigen aus- 
gezeichnet. 

Z. f. d. g. Neur. u. Psych. LXXIII. 95 
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F a l l  6. E. Klinisch konnte der :Fall nicht beobachtet werden, da das Kind 
moribund mit  den Erscheinungen einer Pneumonie aufgenommen wurde. Leider 
ist aueh das Gehirn nicht im ganzen aufgehoben. Dem Sektionsprotokoll ist zu 
entnehmen, da6 bei dem 58 cm langen Kinde aul~er einer schweren Rachitis nur 
das G e h i r n  pathologische Veriinderungen darbot, und zwar fielen besonders die 
m i t t l e r e n  Te i l e  des w e i B e n  M a r k l a g e r s  durch d e r b e  Beschaffenheit auf, 
w~Lhrend die gro6en Ganglien und der Hirnstamm normale Verhiiltnisse zeigten. 
Am st~rksten sind die Ver/~nderungen am K l e i n h i r n  (s. Abb. 9), das im ganzen 
stark an Volumen reduziert und yon vermehrter Konsistenz ist. Besonders be- 
troffen erscheinen der W u r m  und der L o b u s  q u a n d r a n g u l a r i s  beiderseits. 
Dieser liegt - -  durch einen deutlichen Absatz yon dem Lobus semilunaris super. 
getrennt - -  u n t e r  dem N i v e  a u des letzteren. Die Wi nd u n ge n der betroffenen 
Absehnitte sind a b n o r m  z a h l r e i c h  und dabei sowohl sehmi~ler ,  als auch 
k i i r z e r  als normal, die Furchen nur zmn Tell normal tier eingeschnitten, zum Tell 
mehr s e i e h t ,  vor allem auffallend we n ig  v e r z w e i g t ,  so dab die Windungen 
trotz ihrer Sehmalheit plump, die Oberflitche ungegliedert erscheint. Auf dem 
Durehschnitte ist die Zeichmmg undeutlich, so dab der sonst schon makroskopisch 

deutliehe Unterschied yon Molekularschicht, KSrner- 
sehicht und Markweil~ verwasehen erscheint. Die 
weiehen H~Lute fiber dem Kleinhirn sind verdickt. 

M i k r o s k o p i s c h :  a) Grol~hirn .  Der ProzeB 
ist hier im ganzen als eine sehwere S k l e r o s e  zu 
bezeichnen, die sowohl Mark wie Rinde betrifft. 
M a r k f a s e r n  f e h l e n  in der R i n d e  ganz, in der 
wei6en Substanz sind sie s t a r k  g e l i c h t e t ,  so dab 
bier die einzelnen sich gegenseitig iiberkreuzenden 

Abb. 9. Fall 6. Seitlicher Sa- Fasersysteme gut auseinanderzuhalten sind. Am 
gittalschnitt dutch die Hemi- besten sind, wie auch sonst bei manchen anderen 
sphare, q Lob. quandrangularis. Prozessen, die M e y n e r t s e h e n  U - F a s e r n  an der 

Grenze zwischen Mark und Rinde erhalten. B i e l -  
s chows ky - l~ r / i pa r a t e  ergeben im Mark vielleicht etwas reichliehere Achsen- 
zylinder, als das S p i e l m e y e r - P r / i p a r a t  Marksehciden aufweist, so dab 
mSglicherweise einige Fasern nur entmarkt sind. Grol~ ist die Differenz 
jedoch jedenfalls nieht. G a n g l i e n z e l l e n  fehlen an vielen Stellen der Rinde 
v511ig, an anderen sind sie stark rarefiziert und ermangeln jeglicher Archi- 
tektonik. Im Ubergange zu den intakten Partien finder sich manchmal ein 
schichtenartiger Nervenzellausfa]l, der, soweit ich bei der auch hier noch wenig 
ausgesprochenen Architektonik beurteilen konnte, im wesentlichen die 2. und 
4. B r o d m a n n s c h e  Sehicht betrifft. Fett igeAbbauprodukte findet man in  grSgteI 
Quantit/it in der Rinde, wo sie zum Teil in gruppenweise dicht beieinanderliegen- 
den, abgerundeten Abbauzellen liegen. ]m Mark stehen sie mehr zerstreut, un- 
gleichm/~Big iiber das ganze Gebiet verteilt. Hier finder man auch einige M y e l o -  
p h a g e n  bei Mannscher  F/~rbung. An der subependym/~ren Schicht nimmt dann 
der Reiehtum an gliSsen K5rnchenzellen wieder zu. Besonders in der Rinde sind 
die L y m p h s e h e i d e n  de r  Gef/~$e mit Abbauzellen erfiillt. Ausgedehnte pro- 
gressive VerSnder(mgen an der Glia haben zur Bildung sehr zahlreicher voluminSser 
Mon s t r e g l i a z e l l e  n und zu einer/iul]erst s t a r  k e n  F a s e r  p r o d  u k t i o  n in Mark 
und Rinde gefiihrt. Die Fasern zeigen bei W e i g e r t - F / i r b u n g  verh/iltnism/iBig 
diinnes, dabei gleichm/i6iges Kaliber und keine irgendwie eharakteristische An- 
ordnung, vielmehr ein wirres Durcheinander, so da6 die Markrindengrenze an 
solchen Pr/iparaten kaum erkennbar ist. Auffallend ist nun, da$ an den meisten 
Stellen nicht nur die sonst besonders starke Gl iose  der R a n d s c h i c h t e n  v e r -  
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miBt  wird, sondern dab wenigstens die ~uBersten der Pia benachbarten Teile 
dieser Zone in eine k S r n i g e ,  g~nzlich a m  or p he kern- und faserfreie Masse um- 
gewandelt sind. Meist ist dieser offenbar nekrotische Rindenstreifen etwas yon 
der Unterlage abgel6st (s. Abb. 10), jedoch ist der Befund genau derselbe, wo 
der Zusammenhang noch gewahrt ist. Wo dies der Fall ist, finder sieh bisweilen 
eine zur Oberfl~che parallele Verdichtung des Gliagewebes, so dab die ~iuBere 
Gliagrenzhaut scheinbar welter nach innen verlegt ist. Endlich sind noch be- 
sonders an den mittleren Rindenschichten anzutreffende K a l k a b l a g e r u n g e n  
zu erw~ihnen, tells in Gestalt haufenweise zusammenliegender, nicht in bestimmten 
Gewebsstrukturen lokalisierter amorpher Massen, teils in Form v e r k a l k t e r  
G a n g l i e n -  u n d  G l i a z e l l e n .  Die Gef~Be sind v611ig i n t a k t ,  auch eine er- 
heblichere Erweiterung ist nicht zu konstatieren. Das gleiche gilt fiir die weichen 
H~ute. 

b) K l e i n h i r n .  Die Verdiekung der weichen H~iute beruht auf reichlicher 
Vermehrung der fixen Gewebszellen und Erweiterung der Gef~Be. In allen unter- 
suchten Schnitten ist an den sehon makroskopisch als erkrankt erkennbaren Be- 
zirken eine EuBerst s t a r k e  Gl iose  zu konstatieren, welche Mark und Rinde 
betrifft; doch ist durch dieses Wort der ProzeB hier keineswegs ausreiehend ge- 
kennzeichnet; denn gleichzeitig haben wir hier eine s c h w e r e  V e r b i l d u n g  des 
ganzen Rindenaufbaus vor uns: die M o l e k u l a r s c h i c h t  ist stark verschm~lert, 
enth~lt nur verh~ltnism~iBig wenige Kerne, yon denen die meisten klein und dunkel 
sind und FettkSrnchenzellen angehSren. Diese treten hier vor allem in Form der 
F e t t s  p i n n e  n ze l le n, jedoch mit ziemlich groBen Fettkiigelchen, in Erscheinung. 
Die ganze Molekularschicht ist durchzogen yon einem ~uBerst d i c h t e n  G e f l e c h t  
y o n  G l i a f a s e r n ,  unter denen die radi~iren B e r g m a n n s c h e n  Fasern entsprechen- 
den iiberwiegen. An der Oberfl~tche ist es zur Bildung eines besonders dichten 
Fasergewirres gekommen, in dem selbst bei W e i g e r t - F ~ r b u n g  und stErkster 
VergrSBerung einzelne Fasern kaum zu unterscheiden sind. 

P u r k i n j e - Z e l l e n f e h l e n v 6 1 1 i g .  A u c h d i e K S r n e r s c h i c h t i s t n i c h t  zu 
rekognoszieren; anstatt  dessen linden sich als ziemlich regelm~Bige Bildung 1 bis 2 
bis h6chstens 3 Reihen weitl~iufig stehender s p i n d l i g e r  Z e l le  n mit l~ngliehen, 
in radi~irer Richtung gestreckten, ziemlich chromatinarmen, deutlich strukturiertcn 
Kernen, zwischen denen reichliche Gliafasern vorbeiziehen. Bei der regelmEBigen 
Lagerung dieser Elemente konnte man zun~chst an irgendwie modifizierte KSrner- 
zellen denken. In A l z h e i m e r - M a n n -  und Fuehsin-Lichtgrtinpriiparaten ist 
jedoeh ein allerdings wenig volumin6ser, mattgef~irbter P l a s  m a l e i b  darstellbar, 
der in d e u t l i e h e  B e z i e h u n g  zu den eben beschriebenen G l i a f a s e r n  tri t t ,  
so dab an der g l i S s e n  Natur dieser Zellreihen nicht zu zweifeln ist (s. Abb. 11). 
N e r v e  n f a s e r n  fehlcn in den bisher besprochenen Schichten vSl l ig .  KSrnchen. 
zellen linden sich hauptshchlieh an der Grenze zum Mark. 

Die Markzungen der kleinen Windungen enthalten noch mehr oder weniger 
zahlreiche m a r k h a l t i g e  N e r v e n f a s e r n  ohne wesentliche Differenz im S p i e l -  
m e y e r -  und B i e l s e h o w s k y - P r ~ p a r a t .  Auch hier reichliehe FettkSrnehen- 
zellen, welche zumeist einer der tJbergangsformen zu den vSllig abgerundeten, 
losgelSsten Abbauzellen angehSren. 

Auch auf das tIemisphErenmark greift der ProzeB in deutlicher Weise tiber; 
wEhrend jedoch im Weiger t~chen  Gliafaserpr~parat im wesentlichen Mark und 
Rinde eine kontinuierliche Gliose aufweisen, sieht man bei Fettfiirbungen mehr- 
fach zwischen beiden eine Z o n e ,  die ziemlieh f r e i  y o n  F e t t k S r n c h e n z e l l e n  
ist. Als weitgehend v e r s c h o n t  erweist sich der N u c l e u s  d e n t a t u s .  Am 
We ige r t - Glia-Priiparat erscheint er geradezu als helles Gebilde in der allgemeinen 
Gliose ausgespart. An Fett- und Markscheidenschnitten hSrt ebenfalls im grSBten 

25* 
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Teile der Peripherie dieses Kerns der Prozel~ mit fast scharfer-Grenze auf. Nur 
an vereinzelten Stellen greift er vom Mark in geringer Weise' auf sein Gebiet tiber. 
Zu erwahnen ware noch die Anwesenheit einer nicht ganz geringen Anzahl mehr 
oder weniger voll ausgebildeter G a n g l i e n z e l l e n  im H e m i s p h a r e n m a r k ,  die 
allerdings zum Teil schwer erkrankt erscheinen. 

Bei Toluidinfarbungen fallen noch einige Zellsorten besonders in die Augen. 
Das sind einmal ungewShnlieh grol]e, hellstrukturierte Gliakerne, sodann dunkle, 
fast homogene, offenbar regressiv veranderte Kerne, die vielfach Lappungen und 

Abb. 10. Fall 6. Weigertsche Gliafiirbung. n Nekrotiseher Strei[en uuter der Pia; g Rest des 
Stratum zonale. Zwischen beiden ein im Priiparat artitiziell erweiterter Spalt. 

Einkerbungen sowie Sprossungen aufweisen, und endlicb eine gro[~e Anzahl yon 
Stabchenzellen. 

Die GefaBe zeigen auch am Kleinhirn keine nennenswerten Veranderungen. 
Endothel- und Aclventitiazellen sind im Bereiche des Abbauprozesses mit  fettigen 
Produkten beladen, freie KSrnchenzellen in den Lymphscheiden sieht man nut  
ganz vereinzelt. 

Soweit die Verhaltnisse an den schwerst betroffenen Abschnitten. Diese 
reichen viel weiter, als makroskopisch anzunehmen war. VSllig normal sind eigent- 
lich nur der L o b u s  b i v e n t e r ,  Tonsille und Flocculus. Verfolgen wir die Klein- 
hirnrinde vom Lobus quandrangularis nach dcm Gesunden zu, so linden wir, 
dab zunachst unterhalb der reihenfSrmig angeordneten spindligen Gliazellen ein- 
zelne l o c k e r  und u n r e g e l m a l ] i g  stehende K S r n e r z e l l e n  auftreten. Sic bilden 
jedoch noch keinc kontinuierliche Lage, sind vielmehr besonders im Windungstal 



Zur Frage der sogenannten Encephalitis congenita (Viretlow). II. 389 

noch unterbrochen. Allm~hlich werden sie dann zahlreicher und stehen dichter 
beieinander. Gleiehzeitig wird auch die Mole  k u l a r z o n e  b r e i t e r  und die spind- 
ligen Gliazellen werden sp~rlicher, stehen lockerer und mehr regellos durchein- 
ander. Endlich sieht man zwischen letzteren einzelne t ) u r k i n j e - Z e l l e n ,  die 
in Form und Lagerung nichts Krankhaftes aufweisen, auftreten. Die Gliose wird 
nach dem Gesunden zu schnell geringfiigiger, doch ist eine leichte, faserige Glia- 
wucherung auch hier noch dutch die ganze Windungsbreite hindurch erkennbar, 
w/ihrend bekanntlich in der Norm die KSrnerschicht fast gliafaserfrei ist. An 

Abb. 11. Fall 6. Kleinhirn. Fuchsin-Lichtgriin. a Molekularzone; b Scl~icht der Gliazellen, an 
einzelnen derselben deutlich der Zusammcnhang mit den Fasern erkennbar; c Windungsmark. 

der ]~indenoberfl~che einiger in dieser Wcise leicht veriinderter Kleinhirnwindungen 
findet sieh noeh eine o b e r f H i c h l i e h e  K 6 r n e r s e h i c h t ,  die iiber den schwer- 
erkrankten durchweg fehlt. 

Endlich wiire noch yon Schnitten durch die Medulla oblongata zu erw~ihnen, 
da~ bei Fettfiirbungen die u n t e r e  O l i v e  der eincn Seite (welche, wurde leider 
nicht bestimmt) mit dem gleiehseitigen C o r p u s  r e s t i f o r m e  dutch R e i h e n  
y o n  A b b a u z e l l e n  v e r b u n d e n  erscheint. Diese erfiillen haupts~ichlich den 
, , H o h l r a u  m" der Olive und iiberschreiten nur an der Verbindungslinie mit  dem 
StdckkSrper die obere Cireumferenz der grauen Substanz. Alle tibrigen Systeme 
sind frei yon sekundiiren Degcnerationen. Die P y r a m i d e n b a h n  ist noch sehr 
markarm, aber nicht vollkommen marklos. 

Z u s a m m e n f ~ s s u n g :  1/2jiihriges K i n d  m i t  s chwere r  R a c h i t i s ,  

f iber dessen  K r a n k e n g e s e h i c h t e  n i ch t s  b e k a n n t  ist.  Be i  der  S e k t i o n  

fhl l t  die d e r b e  B e s c h a f f e n h o i t  des  Mark l age r s  de r  GroBh i rnhemi -  

sph~iren in i h r e n  m i t t l e r e n  A b s c h n i t t e n  auf ;  das  K l e i n h i r n ,  insbe-  
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sondere Wurm und Lobus quadrangularis beiderseits, im ganzen an 
Volumen reduziert und s k l e r o t i s e h .  

Mi k r o s k o p i s e h : Starke G 1 i o s e der betroffenen Grol3hirnabsehnitte, 
die ganze Hemisphi~renwand betreffend. Sehwere Ganglienzell- und 
Nervenfaserausfalle. Abbauzellen besonders in der Rinde und unter 
dem Ventrikel. N e k r o s e  der oberfl~ehliehen Partien des Stratum 
zonale. Im Kleinhirn an vielen Stellen F e h l e n  der P u r k i n j e z e l l e n  
und i n n e r e n  K 6 r n e r z e l l e n ,  statt  dessen regelmi~fiige Gliazell . .  
r e i h e n ;  Ganglienzellen im Mark; augerdem derselbe Prozeft der Gliose 
wie im Groghirn. Gef~ge intakt. Untere Olive und Corpus restiforme 
der einen Seite dureh Reihen yon Fettk6rnchenzellen verbunden. 

In diesem Fall beherrscht im GroI3hirn die Gl iose  oder S k l e r o s e  
vollkommen das histologische Bild. Zu eigentlichen Erweichungs- 
herden ist es nicht gekommen, wenn auch Ansgtze dazu in Gestalt 
der kleinen Anhhufungen yon 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 tri t t  in diesem Fall an der gugersten 
Oberflhche der Gro[3hirnwindungen eine andere Form des Absterbens 
der Nervensubstanz einschlieglich der Glia in Erscheinung : ein K e r nl o s- 
und H o m o g e n w e r d e n  des g a n z e n  G e w e b e s  ohne jegliche Ein- 
schmelzung. Dieser nekrotische Streifen erinnert sehr an die vorer- 
w~hnten Saume, die K o e p p e n in seinem Fall am Rand der Erweichungs- 
herde gefunden hat. 

Vor allem ist nun, wie sehon vorher hervorgehoben, der Fall durch 
die Beteiligung des K l e i n h i r n s  ausgezeichnet, womit er in die Reihe 
der vielfach studierten K l e i n h i r n a t r o p h i e n  rtickt. Wenn nun 
bei dieser Affektion im allgemeinen A g e n e s i e n  und A t r o p h i e n  
unterschieden werden, so werden unter dem Namen der Agenesie meistens 
kongenitale Anlagedefekte den sphter einsetzenden krankhaften Ver- 
gnderungen dieses Organs gegeniibergestellt. D~bei ist aber, worauf 
auch V o g t  und A s t w a z a t u r o w  hinweisen, zu beriieksichtigen, da~ 
sowohl die klinischen Erseheinungen wie aueh bei erst spgter einsetzenden 
anatomisehen Untersuehungen das histologische Bild ganz d a s s e l b e  
sein kann bei einer eehten Age  n e s i e bestimmter Kleinhirnteile und einer 
Atrophic dutch K r a n k h e i t s p r o z e s s e ,  welehe sieh vo r  dem Ab- 
schlug der Entwicklung abspielen. In dieser Beziehung ist nun der 
vor]iegende Fall, der in friihcm Stadium zur Untersughung kam, sehr 
lehrreieh. Zwcifellos haben wir hier keine eehte Agenesie vor uns, 
sondeIn einen sklerosierenden Krankhdtsprozeg. Aber aueh dann wfire 
die l~rage zu er6rtern, ob, wo bestimmte Gewebselemente fehlen, diese 
zerstSit wurden oder unter dem Einflu[3 der Krankheitsvorg~tnge gar 
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nicht zur Entwicklung kamen. Wir werden daher nach etwaigen 
Zeichen yon EntwicklungsstSrung zu suchen haben. Dalt die P u r ki nj e - 
z e ll e n in den betroffenen Windungen fehlen, ist in dieser Beziehung nicht 
beweisend, denn als die empfindlichsten Elemente des Kleinhixns fallen 
sie auch beim Erwachsenen destruktiven Prozessen als erste zum Opfer. 
Schwer zu beurteilen sind die VerhMtnisse an den K S r n e r s c h i c h t e n .  
Nicht zu verwerten ist die stcllenweise nachweisbare P e r s i s t e n z  der 
o b e r f 15 c hli c h e n KSrner, da die Zeit ihrcs Verschwindens schon in der 
Norm groBen individuellen Schwankungen unterliegt. (Nach V o g t  und 
A s t w a z a t u r o w  zwischen dem 3. und 15. Monat des extrauterinen Le- 
bens.) Auch das Fehlen der i n n e r e n K 6 r n e r s c h i c h t is t  nicht mit Sicher- 
heir Ms Agenesie aufzufassen, wenn man sich auch schwer entschlieBen 
wird, sie auf ein vSlliges Wiederzugrundegehen schon angelegter Elemente 
zurtickzufiihren. Wir linden an ihrer Stelle eine regelm~6ig angeordnete 
Zellage, die in der Literatur der Kleinhirnatrophie eine gewisse Rolle 
gespielt hat. O b e r s t e i n e r ,  der sie zuerst beschrieben hat, faBte sie 
als G l i a z e l l e n  auf, die nur dadureh, dal3 die normalerweise zwischen 
ihnen liegenden Elemente in Fortfall gekommen sind, deut lich in 
Erscheinung treten. V o g t  und A s t . w a z a t u r o w  zeigten dann, dab 
a u B e r d e m an dieser Stelle P e r s i s t e n z einer im Lauf der Entwicklung 
normalerweise auftretenden Zellschicht, n~mlich der , , m i t t l e r e n  
K 6 r n e r s c h i c h t "  zur Beobachtung kommt*). Obwohl nun die in 
unserem Fall vorhandene Zellreihe an der l~bergangszone zum Gesunden 
diejenigen Lagebeziehungen zu den iibrigen Elementen aufweist, die 
der mittleren K6rnerschicht zukommen ( o b e r h a l b  der inneren K6rner, 
z w i s c h e n  den Purkinjezellen), so ist doch durch ihre Morphologie --  
besonders im Mannprhparat - - i h r e  g l iSse  Natur sichergestellt. Somit 
wi~re auch in der Gegenwart dieser abnormen Schicht kein Beweis ftir 
eine Entwick]ungsst6rung zu erblickcn, wie das bci Persistenz einer 
echten mittleren K6rnerschicht der Fall gewesen w~,re. Dalt eine 
so]che aber doch unbedingt anzunehmcn ist, dafiir spricht einmal die 
atypisehe Konfiguration des ganzen Windungsreliefs und die dabei 
zutage tretende in allen Windungcn gleichartige und typische Modifi- 
kation des Rindenaufbaus, die bei cinem schon vorhandene Elemente 
zerstSrenden Proze[3 kaum verst~indlieh w~re. Vor allem aber spricht 
in diesem Sinn recht eindringlieh die Gegenwart yon reichlichen 
G a n g l i e n z e l l e n  in der M a r k s u b s t a n z ,  die zwar nicht zu ausge- 
sprochenen Heterotopien zusammenliegen, aber doch in einer solchen 

*) Nach Vogt und Astwazaturow sind zu unterscheiden, eine ,,ober- 
fl~i~chliche", eine ,,inhere" und eine ,,~ul3ere" oder ,,mittlere" KSrnerschicht. 
Die beiden letztgenannten Ausdriickc gebrauchen die Autoren anscheinend syn- 
onym, wodurch unvermeidlich Mil~verst~indnisse entstehen miissen. Um Ver- 
wirrung zu vermeiden, sollte man nur yon ,,mittlerel" KSrne~schicht sprechen. 
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Zahl vorhanden sind, dab man ihre Anwesenheit ohne weiteres auf eine 
St6rung der Neuroblastenwanderung zurfiekffihren darf. 

I s t  somit der B e g i n  n des Prozesses wahrseheinlieh in das intrauterine 
Leben zu verlegen, so haben wir allen AnlaB, a n d e r e n  Bildern ein 
g e r i n g e r e s  A l t e r  zuzusehreiben. Vor allem trifft das ffir (lie Veritn- 
derungen des GroBhirns zu. Hier linden sieh noeh M y e l o p h a g e n ,  
als Zeiehen, dab vor nieht langer Zeit noeh markhaltige Nervenfasern 
zugrunde gegangen sind. Und aueh die Anfiillung der Gefh[31ymph- 
seheiden mit FettkSrnehenzellen sprieht gemhB meinen Auseinander- 
setzungen im 1. Teil ffir Vorg~nge, die sieh noeh n a e h  der Geburt  ab- 
gespielt haben. Sind im Kleinhirn solehe freie Fettk6rnehenzellen in 
den Lymphseheiden aueh ein Ausnahmebefund, so erseheint doeh aueh 
hier kaum glaubhaft, daft die Abbauzellen a l le von einer etwa 9 Monate 
zurfiekliegenden Erkrankung herrfihren sollten. Es bliebe dann nut  
noeh die Frage, ob es sieh fiberhaupt um einen erst sp~ter - -  etwa 
nach der Geburt  --  einsetzenden ProzeB handelt, de rnu r  in dem minder- 
wertig entwiekelten Kleinhirn einen besonders gfinstigen Boden ge- 
funden hat, oder ob d i e s e l b e  Krankheitsursaehe, die ursprfinglieh 
die Entwieklungshemmung hervorrief, fiber lhngere Zeit hin fortwirkend, 
auch die spi~ter vor sieh gehenden Alterationen des Nervengewebes 
zur Folge hatte. Die letztere Annahme seheint mir die grSl3ere Wahr- 
seheinliehkeit fiir sieh zu haben. 

Kurz sei noeh auf die sehr auffallenden einseitigen Verhnderungen 
der O l i v e n - K l e i n h i r n b a h n  eingegangen, welehe durchaus den 
Eindruek einer s e k u n d h r e n  Degeneration maehen. Eine A t r o p h i e  
der g e k r e u z t e n  Olive ist bei einseitigen Kleinhirnerkrankungen viel- 
faeh beobaehtet  worden, aber sic ist stets im Sinne der r e t r o g r a d e n  
Erkrankung der G a n g l ie n z el 1 e n naeh Unterbreehung ihres Neuriten 
aufgefaBt worden, denn der Traetus olivoeerebellaris soll eine rein 
o l i v o f u g a l e  Bahn darstellen, und aueh E d i n g e r  verzeiehnet in ihm 
keine in der Riehtung zum Kleinhirn ffihrenden Fasern. Nun handelt  
es sieh aber in meinem Fall keineswegs um die Erseheinungen einer 
r e t r o g r a d e  n Veranderung; fiber den Zustand der Olivenzellen vermag 
ieh mich allerdings mangels Niss l -Fgrbungen nieht best immt auszu- 
spreehen, abet die yon S p a t z  als ffir die retrograde Verhnderung des 
Aehsenzylinders als eharakteristiseh besehriebene S e hw e 11 u ng  des- 
selben fehlt vollkommen. Aueh ist mir nieht bekannt,  dab es bei dieser 
Affektion, genau wie bei der sekundgren Degeneration, zum Auftreten 
reihenweise angeordneter Abbauzellen kommen kann. Dazu kommt,  
dal~ <lie ge ihen yon Abbauzellen sieh zum mindesten nur verfolgen 
liel3en bis zur gleiehseitigen Olive. Endlieh ist noeh zu beifiek- 
siehtigen, dab die gekreuzte Atrophie der Olive bei Kleinhirn- 
erkrankungen naeh Vog t  und A s t w a z a t u r o w  nur vorkommt,  wenn 
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auch dcr N u c l e u s  d e n t a t u s  e rk rank t  ist, w~hrend in  unserem Fall  
gerade dieser fast vSllig verschont  b l i eb  Nach allem scheint es sich 
hier doch u m  eine s c k u n d i i r e  D e g e n e r a t i o n  o l i v o p e t a l e r  
Fasern zu handeln~ vielleicht auf Grund  ciner individuel len  Anlage- 
besonderheit ,  woran die auffallende Tatsache denken li~I3t, dab trotz  
symmetr iseher  K le inh i rne rk rankung  die Degenerat ion der 01ivenbahn 

nur  auf o i n c r  Seite naehweisbar  ist*).  

Nunmehr  folgen noch 3 Fi~lle, in  denen die k i n d e  vo l lkommen f r e i  

bleibt  u n d  der DestruktionsprozcB auf die Marksubstanz  beschri~nkt ist.  
Fa l l  7. B., geboren 9. XI. 1912; 50 cm lang, Spina bifida lumbalis; starke 

Haekenfu6bildung beiderseits; beide Beine v611ig gelahmt; leichter ]kterus. 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. 

K l in i s  ehe Diagnose : Spina bifida, Pemphigus neonatorum. A n a t o  mis che 
Diagnose :  Rachischisis lumbalis, Meningocele, Diastematomyelia lumbalis, 
Hydrocephalus internus, Mikrogyrie, Skoliolordose der Brustwirbe]s/iule, Defekt 
der linken Niere. 

Die weichen  H/~ute des R i i c k e n m a r k s  sind getriibt und zum Tell hamor- 
rhagisch. Gehirn zeigt auffallenden Reichtum an sehr schmalen Windungen. 
Die weichen H/iute stark injiziert. Beim Herausnehmen des Gehirns entleert sich 
reichlieh leicht blutig tingierter und leicht getriibter Liquor; starke Fiillung der 
ven6sen Blutleiter. 

Bei der m i k r o s k o p i s c h e n  Betraehtung soll das Bild, das die mikrogyren 
Hirnwindungen darbieten, unberiicksiehtigt bleiben, da der hier abgelaufene 
Prozeft offenbar mit dem, was wir in der Marksubstanz antreffen, gar niehts zu 
tun hat. Diese ist vor allem auf weite Strecken llin - -  namentlich in Ventrikel- 
n/ihe - -  yon B l u t u n g e n  durchsetzt. Markhaltige Nervenfasern linden sich 
iiberhaupt nicht. Im Fettpraparat sieht man neben diffus verstreuten , ,Aufbau - 
z e l len"  l-Ierde yon FettkSrnehenzellen, die teils dem ausgesprochenen A bba u -  
t y p mit konfluiertcn Fetttropfen und pyknotischen Kernen entsprt'chen, gr6Bten- 
teils aber abgerundete Elemente darstellen, deren Zelleib mit Fetttr6pfchen 
besetzt ist. Im M a n n  - Pr/iparat erkennen wir, daft die diesen Fettk6rnchenzellen 
entsprechenden gliSsen Gitterzellen keineswegs nur fettige Abbauprodukte dcr 
Nervenfasern verarbeiten, sondern vielfach auch als E r y t h r o p h age n fungieren, 
indem sie in ihren Kammern rote Blutk6rperchen enthalten, die entweder ganz 
blal3gelb oder r6tlieh oder hochrot gefiirbt sind. In letzterem Falle ist das Rot 
viel intensiver als das der intravascular gelegenen Erythrocyten. Vielfach ist 
auch der U m f a n g  grSger als bei diesen. Nach M. B. S c hmi d t  diirfte es sich 
hier um H g m o g l o b i n t r o p f e n  handeln. Wo rote Blutzellen in ttaufen oder 

*) Alle ne ueren Autoi en verwerfen allerdings diese Annahme (B i e 1 s c h o w s k y, 
M a r b u r g  u. a.). DaI~ aber die Olivenatrophie bei Kleinhirnatrophie etwas 
Besonderes darstellt, das durch retrograde Degenerat'on nicht hinl~tnglich er- 
klart ist (bei letzteier meist viel langsamerer und weniger vollstandiger Zell- und 
Faserausfall), betont aueh B i e l s e h o w s k y .  Er halt fiir m6glich, dal~ das 
feine Kaliber der o]ivocerebella~en Fasern eine Rolle spiele, und er denkt an 
eine besondels enge Verbindung ihrer Endformationen mit den Purkinjezellen. 
Jedenfalls stellt meine Beobachtung zum mindesten einen weitt~len Befund dar, 
der aus dem Rahmen gewShnlicher ietrograder ])egeneration herausfallt. 
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einzeln aullerhalb der Gliazellen in den Gewebsmaschcn liegen, sind sie stets ganz 
blaB, sehattenartig. Die Glia zeigt teils reiehliehe 10rogressive Veritnderungen, 
und zwar beteiligen sieh aueh cinigc der grol]en Sl~innenzellen an der Erythro- 
phagie, teils amSboide Umwandlung. In einem Pr/iparat erseheint in umschriebe- 
nero Bczirk das gestm~te plasmatisehe Gliaretieulum amSboid und stark verdiehtet. 
J~hnliehe Bilder sah ieh in einem Falle yon Hcrderkrankung bei tuberkulSser 
M,,mingitis und babe ieh seinerzeit abgebildet73). 

Die Gefiige zeigen in diesem Falle keinerlci Vcr/inderungen, aul]cr einer nicht 
uncrhebliehen Erweiter ung und Blutiiberfii l lung kleiner Venen der affizierten 
Markpartien. lnsbesondere trifft man keine Anfiillung der Lymt~hseheiden mit 
FettkSrnehcnzel|cn, offenbar mangels vollstandiger Ausbildung der letzteren 
{s. Teil I). Eine diehtere Ansammlung yon Abbauzcllen am t/ande einiger Gef/ige 
ist dagegen nieht zu verkennen. 

Z u s a m m e n f a s s u n g :  7 Tage ares  Kind, mit Meningoeele, Dia- 
stematomyelia lumbalis, Hydrocephalus internus und Mikrogyrie, 
zeigt auf weite Streeken der Marksubstanz hin bei Fehlen markhaltiger 
Nervenfasern herdf6rmig gelagerte A b b a u z e l l e n ,  zahlreiche B l u -  
r u n g e n und Aufnahme der roten Blutk6rperehen in Gliazellen. l~brige 
Glia teils progressiv ver:~tndert, teil amSboid umgewandelt. 

1)ieser Fall erscheint auf den ersten Bliek kompliziert. Es lassen 
sieh abet bald 2 versehiedene Prozesse, die sieh zu versehiedenen Zeiten 
abgespielt haben, voneinander unterseheiden. Einmal handelt es sieh 
um E n t w i e k l u n g s h e m m u n g e n ,  die neben dem Defekt einer Niere 
in dem mangelnden Sehlug des Neuralrohres und der Wirbelsiiule im 
Lendenteil, ferner in der Diastematomyelie und im Gehirn in der ausge- 
sproehcnen Mikrogyrie zum Ausdruek kommen. Daneben aber, und 
offenbar weitgehend unabhiingig yon diesen Folgen gest6rter Entwiek- 
lung, linden wit in der M a r k s u b s t a n z  des Gehirns Prozesse, die das 
sehon aufgebaute Nervcngewebe wie d e r z e r s t 6 r e n. Niehts davon ist 
in der Rinde der mikrogyr vergnderten Windungen anzutreffen. Es 
kann ja aueh sehon yon vornherein als ausgeschlossen angesehen werden, 
daft diose mit ganz frisehen Blutungen einhergehende Affektion etwa 
gleiehzeitig mit denjenigen Vorg~ngen sieh abgespielt haben sollte, 
die zu den sehweren Verbildungen des Gehirn- und Riiekenmarkaufbaus 
Anlag gegeben haben. Natiirlieh besteht die M6gliehkeit, dag ein solehes 
verbildetes Gehirn besonders zur Erkrankung dis p o n i e r  t i s t ,  doeh 
ist zu betonen, dab in allen bisherigen Fitllen es sieh um ein sonst ganz 
v o l l w e r t i g e s  Nervensystem gehandelt hat. Was den Prozeft im Mark 
selbst betrifft, so steht er unter den hier besehriebenen F~llen am n~eh- 
sten demjenigen, den wir im e r s t e n  Tei l  als Prot, otyp fiir die Vor- 
h~ltnisse des A b b a u s  im SSuglingsgehirn besehrieben haben. Er 
unterseheidet sieh von ihm nur quantitativ -- insofern abet erheblieh -- 
indem es sieh hier um ein Z u g r u n d e g e h e n  von N e r v e n s u b s t a n z  
auf we i t e  S t r c e k e n  des M a r k w e i g  hin handelt. Bei dem starken 
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H e r v o r t r e t e n  yon B l u t u n g e n  wird man  das G e b u r t s t r a u m a  in 

erster  Linie als Ursache  der Affekt ion  zu be t rach ten  haben,  zumal  

auch die zei t l iehen Verhitltnissc zu dieser Annahme  passen. 

Offenbar ein etwas spiiteres S tad ium d e s s e l b e  n Prozesses haben 

wir vor  uns in 

Fa l l  8. Br., geboren 8. IV. 1921, Siebenmonatskind, Zwilling; Zwillings- 
sehwester gestorben. Mutter hatte Pyelitis wi~hrend der Schwangersehaft. Im 
iibrigen Eltern gesund. Dan Kind bekam nut wenige Tage Brust, erbraeh viel. 
24. V. 1921 Krankenhausaufnahme; sehr untergewichtige Friihgeburt, auffallend 
groger Kopf, groge Fontanelle, weir often. Leichte Odeme an den FiiBen, sonst 
normaler Organbefund. 27. V. sehr sehwaeh, Unterteml0eratur. 29. V. naehts 
plStzlieher Exitus letalis. 

Diagnose: Hydrocephalus. Sektion: 44 em lange Leiehe; Kopf im Verh/iltnis 
zum tibrigen KSrper reiehlich grog, die Seh~idelknoehen durch breite N~ihte ge- 
trennt, untereinander stark versehieblieh. In der hinteren Seh/idelgrube beider.. 
seits die Innenfl~iehe der D ura  mit abziehbaren r o s t b r a u n e n  Me m b r a n e n  
bedeekt. Weiehe H~iute o.B. Hirnwindungen etwas abgeplattet, Furehen leieht 
verstrichen. Hemisph/irenwand Meht versehm~lert. Hirnsubstanz an~imiseh, 
weich, nfit undeutlieher Zeiehnung, aber herdfrei. Seitenventrikel erweitert. Im 
reehten an der Grenze zwischen Hinter- und Unterhorn ein etwa haselnuBgroges, 
ziihes, r o s t b r a u n e s  B l u t g e r i n n s e l .  E p e n d y m ,  besonders unterhalb des 
Balkens sowie im 3. Ventrikel r o s t b r a u n  gcfitrbt. 

M i k r o s k o p i s e h  ist im Hemisph~irenmark zunhehst im Poneeauprtiparat 
ein sehr eharakteristiseher Befund zu erheben: Hier liegen A b b a u z e l l e n  derart 
dieht in k u g e l i g e n  H a u f e n  beisammen, dag sic sehon mit blogem Auge als 
gelbe Fleeken erkennbar sind. Es handelt sieh fast aussehlieBlieh um abgerundete 
Elemente, die so gelagert sind, dab nirgends eine Kontinuitiitsunterbreehung im 
Gewebe vorhanden ist, in deren Bereieh aber das N e r v e n g e w e b e  im tibrigen 
res t los  v e r s c h w u n d e n  ist. An einigen Herden zeigt das Zentrum noeh hoeh- 
gradigeren Zerfall, insofern, als hier wieder fettige Abbauprodukte regellos und 
vielfach ohne deutliehe Beziehung zu Gliazellen gelegen sind. Von der Peripherie 
her sieht man sol ide Gefiig s p rossen  und aueh lumenhMtigo diinnwandige Ge- 
fSBe in den K6rnehenzellherd cindringen. Im Mann-Pr / ipara t  tritt bcsondors 
eine starke V e r m e h r u n g  der Ke rne  in diesen Zellhaufen in Ersehoinung. Die 
/tuflerst engen Masehenrimme der Abbauzellen zeigen sieh hier vielfaeh mit gelb-  
l i ehem Mate r i a l  yon wenig distinkter Form erfiillt. Dies gab Anlag zur Aus- 
fiihrung der B e r l i n e r b l a u r e a k t i o n ,  die das Ergebnis hatte, dab nieht nur, 
wie ja sehon dot makroskopisehe Befund an dieser Stelle erwarten lieg, unterhalb 
des Ependyms teils vereinzelte, teils zu kleinen Haufen zusammenliegende Glia- 
zellen mit H/imosiderin beladen waren, sondern dab aueh m i t t e n  im Mark  
fast s~imtliehe g l iogene  K S r n c h e n z e l l e n  n e b e n  den fettigen Abbaupro- 
dukten der Nervenfasern aueh e i s e n h a l t i g e  der roten Blutk6rperehen beher- 
bergten. F r i sehe  E x t r a v a s a t e  sind n i e h t  mehr nachweisbar. Zwisehen den 
K6rnehenzellhaufen finder man m/iNg zahlreiehe, naeh Lagerung und Morphe- 
logie als Aufbauzellen anzuspreehende FettkSrnehenzellen sowie mehr diffus ver- 
einzelt liegende Abbauzellen. Demgegeniiber weist das Mann-Pr i ipara t  iibor- 
raschend weitgehende Ver/~nderungen auf. An vielen Stellen ,~eheint die Zahl 
der Gliazellen stark vermehrt zu sein, iiberall zeigen sie reiehliche S e h w e l l u n g  
und F a s e r b i l d  ung. Auflerdem linden sich ('Tbergiinge zu den im ganzen in diesem 
Falle selten anzutreffendcn a m 6 b o iden  Formen. 
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In  einem Pri iparat  bietct  sich an umschriehener Stelle ein ungewohntes 
Bild in Gestalt  einer s e h w a m m i g e n  S t r u k t u r  (s. Abb. 12) mit  sehr weiten, 
leeren (fltissigkeitgefiillten 2) t tohlri iumcn, die yon fast  vSllig h o m o ge n e n  keln- 
und strukturlosen S c h e i d e w h n d e n  gegeneinander abgegrenzt werden. Nut  an 
den ]{/indern l inden sich in ihnen noch vereinzelte Kerne, um <lie herum dann 

Abb. 12. Fall 8. Berlinerblaureaktion-Alaun-Carmin. a Maschenwerk, dessert bepten mattblau 
geflirbt erscheinen; b eisenhaltige Gliazellen in den Maschenriiumen; e dasselbe innerhalb der 

Septen. 

mehrfach Berl inerblaureaktion gebendc K6rnchen angcordnet  sin& Auch in den 
Masehen sieht man vereinzelt Zellen mit  eisenhaltigem Pigment.  Merkwiitdiger- 
weise haben abcr aueh die Scheidewiinde selbst hei t lehandlung mit  Ferroeyan- 
kaliumsalzs/ime eine b l  al3 bl  a ue F a r  be angcnommen. K al  k r e  a k t i o  n e n  fielen 
in diesem Gewebe negat iv  aus, dagegcn finden sieh in der Peripherie und der Um- 
gebung einzelner KSrnehenzellhaufen mit  Hiimatoxylin sehwarzgefiirbte, arnorphe 
Massen, die vermutl ieh Kalkniederschliigen entsi)~eehen. 
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Vom eigentliehen Nervengewebe sieht man in allen Pr/tparaten nur sehr 
wenig: nur ganz ve r e i n z e 1 t e, teils verdickte, dann wieder abnorm diinne A c hs e n- 
z yl i  n d e r verlaufen zwisehen den Masehen des gliSsen Gewebes. Mar ks c h e i de n 
sind iiberhaupt nieht naehweisbar. Aueh in diesem Falle ist yon Gef~gver i~nde .  
r u n ge n n i c h t s  zu melden. Aueh hier wieder k e ine  Anfiillung der Lymphschei- 
den mit FettkSrnchenzellen. Die R i n d e  erweist sieh bei allen Untersuehungs- 
methoden als vSl l ig  i n t a k t .  

Z u s a m m e n f a s s u n g :  7 Woehen  altes,  zu frfih geborenes K i n d  
mi t  vergr613ertem Sehhdel. Wei r  offene grofte Fontane l le .  Bei der  
Sekt ion  p a e h y m e n i n g i t i s e h e  M e m b r a n e  n in der  h in te ren  Schi~del- 
grube,  e rwei te r te  Ventr ikel ,  r o s t b r a u n e  F ~ t r b u n g  d e s  E p e n d y m s ,  
B l u t g e r i n n s e l  im reeh ten  Sei tenvent r ike l .  

Mikroskopiseh:  S ta rke  ga re f i z i e rung  der Nervenfase rn  im Hemi-  
sphi~renmark, herdweise  angeordne te  A b b a u z e l l e n ,  welche sowohl 
f e t t i g e  wie e i s e n h a l t i g e  A b b a u p r o d u k t e  en tha l ten ,  erhebl iehe 
d i f f u s e  G l i a w u e h e r u n g .  An  einer Stelle ne tza r t ige  S t r u k t u r  v611ig 
homogenen,  kernlosen Gl iaplasmas ,  die Masehenr~ume desselben meis t  
leer, zmn Teil  mi t  Abbauze l l en  erfiillt .  

I n  diesem Fa l l  haben  w i r e s  zweifellos mi t  e inem spi~teren S t a d ium 
desselben Prozesses wie in Fa l l  7 zu tun.  Fr i sche  Blu tungen  sind hier  
n ich t  mehr  nachweisbar ,  wohl  aber  noch augerorden t l i ch  reichlich die 
A b b a u p r o d u k t e  des HSmoglobins .  Dabe i  is t  bemerkenswer t ,  dag,  naeh  
unseren  Pri~paraten zu schlieBen, ein und  dieselbe Gliazellc sich m i t  
f e t t i g e n  u n d  e i s e n h a l t i g e n  A b b a u p r o d u k t e n  beli~dt, wobei  n i eh t  
e twa  in versehiedenen K a m m e r n  einer Gi t terzel le  verschiedene Abbau-  
stoffe naehweisbar  sind, sondern a nscheincnd solehe beider]ei  H e r k u n f t  
die ganze Zelle erfiillen. 

Aueh in diesem Fa l l  is t  dic t r a u n l a t i s c h e  Genese der  Affek t ion  
wohl aul3er a l lem Zweife]. Das groI.~e Coagulum im rech ten  Seiten- 
ven t r ike l  k a n n  wohl  nur  einer g roben  mechanisehen  Gewal te inwi rkung  
seine En t s t ehung  v e r d a n k t  haben.  Auch p a g t  das  S t a d i u m  des B lu tab -  
baus  im Gehirn  gu t  zu der  A n n a h m e  eines 7 Wochen  zur i iekl iegenden 
Traumas .  F i i r  die Beur te i lung  einer e twaigen  t r a u m a t i s c h e n  En t -  
s tehung  des Hydrocepha lu s  b ie te t  der  Fa l l  keine e i n d e u t i g e n  An- 
ha l t spunk te .  

Endl ich  folgt  noch ein Fal l ,  bei  dem der  eigent]iche K r a n k h e i t s -  
prozeft offenbar  schon zum Abseh lug  gekommen  ist. 

F a l l  9. Sehh, 4 Jahre alter Knabe; die Mutter des Kindes, welche vor m~d 
nach dieser Schwangerschaft je einen Abort gehabt haben soll, is~ 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 normah Zahnen und Spreehenlernen rechtzeitig; aber mit 2 Jahren 
konnte er erst einige Schritte an der Hand gefiihrt werden, verdrehte oft die 
Augen. Mit 21/2 Jahren versehleehterte sich das Gehen wieder, mit 31/2 Jahren 
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wurde er unrein, trank nur aus der Flasche. Kein Erbrechen, keine Kriimpfe, 
eigenartigcs Aufschreien. 25. I. 1918 Krankenhausaufnahme: Sehr schw~chliches 
Kind, BewuBtsein stark getriibt, Kopf hinteniihergeworfcn, Verdrehen der Augen. 
Athetose~hnliche Bewegungen der Arme und Beine. Von Zeit zu Zeit wird das 
Kind ganz cyanotisch, wimmert und hustet dabei und fiihrt unkoordinierte Be- 
wegungen aus. Nach AufhSren des Anfalls wieder der friihcre apathische Zustand. 
Hirnnerven, Pupil|en, Augenhintergrund o. B. E x t re  mi t~ te  n spas tis ch, racist 
in halbcr Beugung gehalten, Bcine iiberkrcuzt, FiiBe in Equino-varus-Stellung, 
passive Bewegungen abet kaum crschwcrt. Bauchdeckenreflexe -~-, Patellar- und 
Achillessehnenreflcxe undeutlich. Babinski links 0, rechts fraglich. Innere Organc 
his auf Bronchitis in Ordnung. Ke ine  Rachi t i s .  Lumbalpunktion: Druck 
30 ram, Liquor klar. M~l~ige Zellvermehrung. Nach 24 Stunden ]eichte Fibrin- 
ausscheidung, keine Mikroorganismen. 6. II. Exitus letalis. 

Klinische Diagnose: Encephalitis. 
Sektionsdiagnose: Hyperaemi~ meningum, Splenisatio multipl, pulm. utrqu., 

Cicatrices ren. d. Cholecystitis chron. 
S c h ~ d e l s e k t i o n :  Duragef~fle bis in die fcinsten Ausl~ufer stark injiziert, 

auch die weichen H~ute sehr hyper~misch. Die Piavenen bis in die feinsten Ver- 
zweigungen blutiiberftillt. GroBhirnhemisph~rcn derb, yon  n o r m a l e r  K o n -  
f i g u r a t i o n ,  stark durchfeuchtet, die weii~e S u b s t a n z  im S t i r n h i r n  und im 
Gebiete der Z e n t r a l w i n d u n g e n  derb. Obrige Gehirnsubstanz teigig weich, 
nirgends Herde. Zu hemerken ist noch, dab sich keinerlei Anzeichen bestehender 
oder abgelaufener ICachitis gefunden haben. 

Mikroskopisch zeigen die weichen H~ute aul]er der schon makroskopisch 
erkennbaren starken Gef~Berweiterung nichts Bemerkenswertes. Der Parenchym- 
prozeB erscheint im wesentlichen auf die Mar ks u bs t an  z beschr~nkt. In der 
R i n d e  finden sich keine merklichcn Ganglienzellausfiille. Die Architektonik ist 
gut erhalten, nut die Zellen der beiden unteren Brodmannschen  Schichten 
zeigen vielfach Verii~nderungen im Sinne der c h r o n i s c h e n  E r k r a n k u n g .  Im 
gliSsen Randsaum linden sich auffallcnd vide Ganglienzellen, welche nicht nur 
die zur Obcrfl~iche parallele Ausrichtung der Cajalschen Horizontalzellen auf- 
weisen. An Markscheiden scheint die lr allerdings vcrarmt zu scin. Die 
Me ynertschcn U-Fasern an der Grenze zwischen Mark und Rinde sind wiederum 
durchaus gut erhalten. 

In der weiBen Substanz dagegen sind dic m a r k h a l t i g e n  N c r v e n f a s e r n  
aufs stitrkste r a r e f i z i e r t .  Nur vereinzelte, ganz locker stehende, diinne und 
stark varik6se Fasern durchziehen nach verschiedenen R ichtungen das ]:Iemi- 
sph~renmark. Sehr ungew6hnlich ist das Bild der Glia in diesem Fall. Neben 
den gew6hnlichcn, progressiven Ver~ndcrungen, welche zum Auftreten zahlreicher 
Monstregliazellcn und zu einer derbfaserigen Gliose der gesamten Marksubstanz 
gefiihrt haben, linden sich eigenartige o vo ide ,  in ihrer Form an Parasiteneier 
gemahnendc, n i c h t  f a s e r b i l d e n d e  E l e m e n t e  (s. Abb. 13). Ihr Kern ist auf- 
fallend klein, so dab er auf dem Schnitte oft gar nicht getroffen ist, tcils hell und 
deutlich strukturiert, teils dunkel. Bisweilen ist er auch ganz unregelm~iBig be- 
grenzt und fast vSllig chromatinlos, dann ira Nis s l -  Pr~parat kaum erkennbar. 
Endlich Iinden sich auch in einzelne Partikel zerfallene Kerne. Das Plasma dieser 
Zellen ist bei Toluidinf~rbungen gerade eben erkennbar und geht ohne sichtbare 
Grcnze in die Umgebung fiber. Aber auch in anderen ]?riiparaten mit Fett-, 
Mann-  und Weigertscher F~rbung ist es auffallend wenig distinkt gef~rbt, zcigt 
eigenartig verwaschene Konturen. Er weist im Innern auiler zahlreichen Va k u ole n 
bisweilen allerhand E insch l i i s se  auf, teils grobe Klumpen, tells sowohl im 
Mann-  wie im Wcigertschen Gliapr~tparat sich tief dunkelblau f~rbende urn- 
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schriehene Granula, welche yon einem hellen Hof umgel~en sind, endlich auch im 
Mannschen Gemisch sich rot fiirbende Brocken. Fettreaktion gibt keines dieser 
Produkte, wie iiherhaupt FettkSrnchenzellen, abgesehen yon solchen, die in m~il3ig 
reichlicher Menge die Lymphscheiden der Gefiii~e erffillen, vermi•t werden. Nur 
wo die heschriebenen ovalen Zellgebilde sich einem Gef~l~ eng anlegen, finder 
man in einzelnen derselben feine FetttrSpfchen. Sehr eigenartig sind auch hei 
Mannscher F~rbung homogen blaue, gliSse P l a s m a m a s s e n ,  welche an vielen 
Stellen als dunkle S i~u me die Gefiil3e begleiten und wohl eine modifizierte gliSse 

Abb. 1~. Fall 9. Mannsche F~irbung. a groL~e Spinnenzelle; b abgerundete Zellen mit Ein- 
schlfissen. 

Grenzhaut darstellen. Im iibrigen sind die Gefiil]e sowohl der Rinde wie der 
Marksubstanz in diesem Falle ausgezeichnet durch eine Vermehrung und Sehwel- 
lung der Adventitia-, zum Teil auch der Endothelzellen. - -  I n f i l t r a t e  f eh len  
auch hier vSllig.. 

Z u s a m m e n f a s s u n g : 4 ji~hriger Knabe ,  Mut te r  machte  8 Wochen  

vor  der Gebur t  eine schwere E rk rankung  durch. Ehe  der kleine Pa t i en t  

r icht ig gehen gelernt  hat te ,  verschlechter te  sich der Gang wieder. Bei 

der kl inischen Unte r suchung  bes tand eine schwere B e w u l ~ t s e i n s -  

t r fib u n g, le icht  ausgleichbare S p a s m e n d e r  Extremit i~ten;  a thetose-  

i~hnliche Bewegungen in dense]ben, anfallsweise auf t re tende  Cyanose;  

Pleocytose  im Liquor.  

Sekt ion ergibt  s tark v e r  m e h r  t e K o n si  s t e nz  der Marksubs tanz  

in den vorderen  Hirnabschni t ten .  
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M i k r o s k o p i s e h :  Zahlreiche G a n g l i e n z e l l e n  im g l i 6 s e n  l ~ a n d -  
s a u m .  Rinde markfaserarm, sonst im wesentlichen intakt. I m  Mark 
starke Rarefizierung der Nervenfasern, ausgedehnte G l i o s e ,  Abbau- 
zellen fast nur noeh in den GefMtlymphscheiden. Auftreten eigenartiger 
a b g e r u n d e t e r ,  ni  c h t f a s e r b il d e n d e r verschiedenartige Einschliisse 
enthaltender G li a z e l l e n  neben gewShnlichen Monstregliazellen. Pro- 
gressive Verhnderungen an den Gefhftwandzellen. 

In  diesem Fall haben w i r e s  zweifellos mit~ dem E n d z u s t a n d  
eines vermutlich seit langer Zeit sieh abspielenden Krankheitsprozesses 
zu tun. I m  pathologisch-anatomisehen Befund ist nichts, was das 
Fortschreiten der Erscheinungen im klinisehen Bild erkl~ren k6nnte. 
I m  iibrigen lhllt auch dies letztere den Termin des Krankheitsbeginns 
in eine s e h r  f r i i h e  Zeit verlegen, denn das mangelhafte Gehenlernen 
miissen wir doeh wohl, d a Rachitis fehlt, als c e re  b r al b edingt auffassen. 
M6glicherweise spricht tiberdies die Gegenwart nicht weniger Ganglien- 
zellen im Stra tum zonale daffir, dall auch in d i e s e m  Fall eine l e i c h t e  
E n t wi c k 1 u n g s h e m m u n g des Zentralorgans vorliegt, wobei wiederum 
s o w o h l  die MSglichkeit besteht, da[l die hierin zum Ausdruck kommen- 
den intrauterinen Prozesse des Gehirns bereits das e r s t e  Stadium der 
vorliegenden Erkrankung darstellen, als auch, dalt dem nicht ganz 
vollwertigen Gehirn nur eine gewisse Disposition zukommt.  Inwieweit 
die anamnestiseh angegebene E r k r a n k u n g  de r  M u t t e r  whhrend 
der Schwangersehaft hierbei etwa eine Rolle gespielt haben kSnnte, 
lhl~t sich bei der Diirftigkeit der diesbeziiglichen Angaben nicht ent- 
scheiden. I m  histologischen Bild ist das Bemerkenswerteste der Befund 
der groflen ovoiden Zel|en, die ich in dieser Gestalt noch nicht ge- 
sehen habe. Die Einsehliisse, die man in ihnen findet, weisen auf eine 
phagocythre TStigkeit dieser Elemente hin, ohne dab sich angeben liege, 
woher die in ihnen enthaltenen verschieden gef~rbtea bisweilen yon einem 
(Verfliissigungs- ?)Hof umgebenen Partikel stammen. (Achsenzylinder- 
fragmente ?) Der Befund ist um so schwieriger zu deuten, als wit, wie 
erw~hnt, fettige Abbauprodukte  nur noeh in den Abbauzellen der 
Gef~Blymphscheiden, nicht mehr im Nervengewebe selbst linden, 
was darauf hindeutet, dalt die lipoiden Markscheidenstoffe bereits im 
wesentliehen aus dem Gehirn eliminiert sind. Andererseits erinnern 
die gleiehzeitig vorhandenen breiten Plasmamassen l~ngs der Gef~Be 
an Befunde, die man bei allgemeiner A m S b o i d o s e  der Gliazellen 
erheben kann. Auch k6nnte sehr wohl einmal eiue grol~e amSboide, 
namentlich eine naehtraglich amSboid umgewandelte progressiv ver- 
hnderte Gliazelle eine hhnliche Gestalt zeigen, wie das eine oder das 
andere der hier anzutreffenden zelligen Elemente. I m  ganzen abet 
bilden sowohl die fast  ganz gleichf6rmige geradlinige Begrenzung und die 
matte,  wenig distinkte Fhrbung des Plasmas als auch der in der Regel 
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gut strukturierte, nicht pyknotische Kern dieser Zellen Charakteristica, 
die der amSboiden Gliazelle fremd sind. Es bleibt nichts fibrig, als das 
Vorhandensein dieser zweifellos in irgendeiner Weise dem Abbau 
dienenden Zellen zu registrieren, ohne da[.~ ich ihre Genese oder Zuge- 
hSrigkeit n~her bestimmen kSnnte. 

Die 5 Fhlle der zweiten Gruppe zeigen uns, dais bei Fhllen, welche 
sonst grol3e ~hn|ichkeit mit denen der ersten besitzen, die ffir die letzteren 
so charakterischen m a l a c i s c h e n  Prozesse in der Rinde v511ig fehlen 
kSnnen. In der Marksubstanz sind wir ausgedehnten Erweichungs- 
prozessen fiberhaupt nicht begegnet, wohl aber A n s ~ t z e  n dazu in den 
Haufen yon Abbauzellen der Fi~lle 6 und 8. Da~ es sich hier abcr n i c h t  
um eine G e s e t z m S ~ i g k e i t  handelt, zeigen einige F~i.lle dcr Literatur, 
welche in erfreulicher Weise mein Material erghnzen. [ch denke dabei 
an 3 Beobachtungen, welche yon D a h l m a n n ,  H e d i n g c r - M e i e r  und 
S e i t z  mitgeteilt worden sind. Es handelte sich um Kinder im Alter 
yon 2 Monaten, 5 Monaten und 5 Stunden, bei allen 3 fand sich eine 
vollsti~ndige E r w e i c h u n g  des g e s a m t e n .  H e m i s p h ~ i r e n m a r k s  
oder eines grS[~eren  Te i l s  desselben, die im Fall von S e i t z  mit aus- 
gedehnten B l u t u n g e n  verbunden war. Die Rinde fiber den Erwei- 
chungshShlen war tells vSllig intakt, teils nur in geringerem Grade 
affiziert, jedenfalls nicht erweicht. Diese Fhlle bieten somit das Gegenstfick 
zu denen meiner Gruppe I. Worauf diese Verschiedenheiten beruhen, 
werden wit so lange nicht beurteilen k(innen, als wir fiber die Ursache des 
Prozesses noch so mangelhaft unterrichtet sind. ]n den Eigenschaften 
des Gehirns und seiner Gef~Be, wie D a h l m a n n  meintc (s. o.), kann er 
j edenfalls nicht begrfindet sein. Als weiteren, Verwandtschaft mit unserer 
zweiten Gruppc aufweisenden Fall mSchte ich den yon H a r b i t z  unter 
(lem Namen , , E n c e p h a l i t i s  c o n g e n i t a "  publizierten anfiihren. 

Er betrifft ein 40 cm ]anges neugeborencs Kind und weicht in- 
sofern yon den bisher beschriebenen etwas ab, als sich bei ihm neben den 
auch in den fibrigen F~llen konstatierten degenerativen und Erwei- 
chungsvorgi~ngen s c h a r f  u m s c h r i e b e n e  n e k r o t i s c h e  B e z i r k e  
linden. Aber auch hier fehlen Lymphscheideninfiltrate und Gefi~l~- 
verschlfisse. Allerdings wird die Beurteilung des Falles etwas kompliziert 
durch das Bestehen einer b a s a l e n  M e n i n g e a l b l u t u n g ,  fiber deren 
etwaige traumatische Entstehung Verfasser sich nicht ausspricht. 
Die Mutter soll whhrend der Schwangerschaft nierenkrank gewesen sein 
und EiweiB und Eiter im Urin ausgeschieden haben. Doch ist auch das 
Vorliegen einer kongenitalen Syphilis nicht vSllig ausgeschlossen. 

Vielleicht gehSrt hierher auch ein kfirzlich yon H e r  mel  publizierter 
Fall, bei dem allerdings der Krankheitsbeginn in eine ctwas spatere 
Zeit ~u verlegen ist. 

Z. f. d. g. Neur.  u. Psych.  L X X I I I .  2(i 
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Endlieh ist zu erw~hnen, dab ja aueh V i r e h o w  in einem seiner 
F~tlle vollst~ndige E r w eie h u n g beobaehtet hat, und dab bei eingehen- 
dem Suehen sieherlieh noeh eine Reihe weniger eingehend besehriebener 
F~lle (so z. B. der yon ganz anderen Gesiehtspunkten aus mitgeteilte 
Fall v. M o n a k o w s) tiber die Literatur zerstreut gefunden werden wiirde. 

l)en neun yon mir mitgeteilten und den aus der Literatur herange- 
zogenen F~llen ist bei aller sonstigen Versehiedenheit e in  allerdings 
im wesentliehen n e g a t i v e s  Merkmal g e m e i n s a m ;  stets handelt es 
sieh um r e i n  d e g e n e r a t i v e  V e r S n d e r u n g e n  des Nervengewebes, 
Iiir deren Entstehung w e d e r  e n t z i i n d l i e h e  Prozesse noeh r e i n  
m e e h a n i s e h e  V e r l e g u n g e n  eines oder mehrerer art erieller oder 
ven6ser Gef~ge verantwortlieh gemaeht werden k6nnen. [nnerhalb 
dieser Gruppe kommt es zu sehr versehiedenen Bildern, je naehdem 
vorzugsweise die Rinde oder die Marksubstanz betroffen ist, und je 
naehdem unter Mitzugrundegehen der Glia Erweiehungsherde entstanden 
sind, oder die erhalten gebliebene ektodermale Stiitzsubstanz dureh 
Wueherung eine Sklerose herbeigefiihrt hat. Aus dem Umstand jedoeh, 
dab in dieser Beziehung .alle d e n k b a r e n  K o m b i n a t i o n e n  vorkom- 
men, darf man wohl die Bereehtigung ableiten, alle diese F~lle unter 
g e m e i n s e h f t l i e h e m  G e s i e h t s p u n k t  zu betraehten, wenn ieh es 
aueh fiir angezeigt hielt, die e r s t e n  vier ziemlieh gleiehartigen FS~lle 
als b e s o n d e r e  G r u p p e  herauszuheben. 

Eine bestimmte oder gar einheitliehe U r s aehe  der Erkrankung 
anzugeben, sind wir  n i e h t  in der Lage. Dber (lie M6gliehkeiten, sieh 
eine Vorstellung yon dem krankhaften Gesehehen in solehen F~llen zu 
maehen, ist bei der Bespreehung der ersten Gruppe das Erforderliehe 
gesagt. Unter meinen F~llen weisen der erste, siebente und aehte mit 
Naehdriiekliehkeit auf die Einwirkung eines G e b u r t s t r a u m a s  hin. 
Ein solehes wird mSglieherweise aueh in dem Fall yon H e d i  nge r -Meie  r 
eine golle gespielt haben. Se i t z  rekurriert in seinem Fall auf ein 
T ra  u m a, das die M u t t  e r w~hrend der Sehwangersehaft getroffen hat. 
E r k r a n k u n g  der M u t t e r  w~hrend der G r a v i d i t S t  lag in dem Fall 
yon H ar  b i t  z und in meinem Fall 9 vor. Endlieh sei noeh an die F i b  r o s ~, 
tier S e h i l d d r i i s e  in meinem FMl 5 erinnert. Selbstverst~ndlieh liegt 
es mir fern, aus dem -- vielleieht zuf~lligen -- Nebeneinander yon 
Sehilddriisen- und Gehirnveriinderung in einem einzelnen Fall auf eim, 
kausale Abh~ngigkeit zu sehliegen. Immerhin w~tre eine solehe bei den 
nahen Beziehungen, in denen Nervensystem und Blutdriisen zueinander 
stehen, und dem Einflug, den erwiesenermagen die letzteren auf die 
Entwieklung des ersteren ausiiben, keineswegs als Unm6gliehkeit zu 
betraehten. JedenfaUs sollte ein soleher Befund Veranlassung sein, in 
5hnliehenF~llen den Organen mit innerer Sekretion die Aufmerksamkeit 
zuzuwenden. 



Zur Frage der sogenannten Encephalitis congenita (Virchow). H. 403 

Wenn nach allem Gesagten tatsi~chlieh, wie es den Anschein hat, 
sehr v e r s c h ie  d e n e Ursachen zu derartigen Zerfallsprozessen im Gehirn 
ffihren k6nnen, so ist es einmal wahrscheinlich, dab a l l e  am Gef~B- 
n e r v e n a p p a r a t angreifen, wie oben auseinandergesetzt; andererseits 
muB man, i~hnlich wie ich es bei den offenbar verwandten, jedoch viel 
geringffigigeren, im ersten Teil besproehenen Gehirnveranderungen 
getan habe, eine b e s o n d e r e  D i s p o s i t i o n  des  s ich  e n t w i c k e l n d e n  
G e h i r n s  zu derartiger Erkrankung annehmen. Bei E r w a c h s e n e n  
geh6ren solche Prozesse zweifellos zu den g r 5 2 t e n  S e l t e n h e i t e n ,  
wenn auch die yon mir erwahnten Falle yon H u b e r  und S i t t i g  Beispiele 
fiir ihr Vorkommen bilden. Ich will nut  noch bemerken, dab eine be- 
sondere Disposition yon F r i i h g e b u r t e n  zur Erkrankung in diesen 
schweren Fi~llen nicht so deutlich in Erscheinung tritt ,  indem sic 
nur bei drei der verwerteten Falle (Fall 1 und 8 meines Materials 
und Fall yon H a r b i t z )  sieher nachgewiesen ist, doch ist zu be- 
merken, dab bei den in spgteren Stadien verstorbenen Kindern die 
Krankengeschichten in dieser Beziehung nicht geniigend zuverlassig 
sind und dab z. B. bei meinem Fall 2 aueh eine vorzeitige Geburt 
wahrscheinlich ist. 

Bevor wir uns mit der Rubrizierung dieser Affektion besehaftigen, 
sei schlieitlieh noch kurz anf eine Begleiterscheinung dieser Prozesse 
hingewiesen: das sind die K a l k a b l a g e r u n g e n ,  welche zwar nicht 
regelmaBig, abet doch sehr haufig bei etwas l~ngerem 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 Fi~llen der Literatur linden sich Angaben 
fiber mehr oder weniger ausgedehnte Verkalkungen in den Fi~llen yon 
H e d i n g e r - M e i e r ,  D a h l m a n n  und t t a r b i t z  sowie in zwei, aller- 
dings wie ich zeigen werdc, nicht ohne weiteres in diese Gruppe z u  
rechnenden Fallen S c h m i n e k e s .  Die Kalkausfi~llungen 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, Gefaflwande) 
und endlich auch als Imprggnation der Gewebsabbauprodukte in den 
Lymphseheiden ( S c h m i n c k e )  zur Beobachtung. Wenn auch solche 
Kalkniederschli~ge im Zentralnervengewebe unter mannigfachen Um- 
stiinden angetroffen werden, so scheinen doch nach diesen Erfahrungen 
Abbauprozesse im K i n d e r g e h i r n  besonders zu ihrer Entstehung zu 
disponieren. Im iibrigen will ieh, da Me ie r  und S e h m i n c k e  sich aus- 
fiihrlicher mit diesem Befund beschi~ftigt haben, auf ihn nicht ngher 
eingehen und reich mit dem Hinweis auf die interessante Auffassung 
S c h ra in  c k e s begnfigen, nach der toxisch bedingte Gewebsdegeneration 
7u E i w e i t ] g e r i n n u n g  und damit zu Fortfall des K o l l o i d s e h u t z e s  

26* 
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fiir die K a l k s a l z e  fiihrt, wodurch dann die lokalen Bedingungen ftir 
eine K a l k a u s f i ~ l l u n g  gegeben sind. 

Wenden wir uns nun zur Betrachtung der N o s o l o g i e  und al l -  
g e m e i n - p a t h o l o g i s c h e n  S t e l l u n g  dieser Prozesse, so erhebt sich 
in erster Linie die Frage, inwieweit es berechti~t ist, sic, wie H a r b i t z  
und S e i t z  das getan haben, z u r V i r c h o w s c h e n  E n c e p h a l i t i s  c o n -  
g e n i t a  zu rechnen, eine Frage, die sich ohne weitcres in drei Unter- 
fragen gliedert. Zuniichst wi~re zu priifen, inwieweit wires hier mit einem 
a n g e b o r e n e n  Leiden zu tun haben. Da finden wir, dab in einer Reihe 
yon Fallen wohl als sicher gestellt gelten kann, dab die Affektion schon 
bei der Geburt bestanden hat, vor a]lem natiirlich bei den unmittelbar 
nach der Geburt eingetretenen Todesfi~llen, von denen S e i t z  und H a r -  
b i t z  berichten. In andern Fallen machen K r a n k e n g e s c h i e h t e  und 
B e f u n d  den i n t r a u t e r i n e n  Beginn des Leidens w a h r s c h e i n l i c h ,  
so in meinem Fall 6 und vielleicht auch 9. Daneben aber gibt es auch 
Fi~lle, die erst wi~hrend  und i n f o l g e  der Geburt entstanden sind, 
wie meine Fhlle 1, 7 und 8, vermutlich auch der von H e d i n g e r -  
Meie r ,  und endlich solche, bei denen entweder kein bestimmter Anhalt 
ffir. einen so friihzeitigen Termin des Krankheitsbeginns besteht oder 
aber die Krankengesehiehte sogar deutlich auf ein s p ~ t e r e s  Datum 
hinweist wie in meinem Fall 2. 

Man k~nnte nun daran denken, fiir die Bestimmung des Ze i t -  
p u n k t s  des K r a n k h e i t s b e g i n n s  sich der auSerst wertvollen Unter- 
suehungsergebnisse zu bedienen, welehe S p a t z  5s) bei seinem Studium 
tier Folgen yon Riickenmarksdurchtrennung am neugeborenen Ver- 
suchstier im Vergleich zu denjerSgen am Erwachsenen gewonnen hat. 
Es hat sich dabei ergeben, dal~ beim Neugeborenen die A b b a u v o r g ~ n g e 
sich in besonderer Weise abspielen, insofern, wenn das gesamte ekto- 
dermale Gewebe einschlie$1ich der Gha zerstSrt ist, sowohl die A bb  a u- 
p r o d u k t e  wie die m e s o d e r m a l e n  A b b a u z e l l e n  selbst auger- 
ordentlieh r a s c h  v e r s c h w i n d e n  und eine mehr oder weniger glatt- 
wandige HShle, einen P o r u s ,  zuriicklassen. Es f e h l t  vonkommen 
jeder Ansatz zu bindegewebiger N a r b e n b i l d u n g .  Als T e r m i n a -  
t i o n s p e r i o d e  ffir diese Reaktionsweise bezeichnet S p a t z  den Zeit- 
punkt  der M a r k r e i f e .  In unserem Material linden sich nun solche 
ganzlieh gereinigte HShlenbildungen nur bei Fall 4 in ausgesprochener 
Weise (s. auch den im I. Teil mitgeteilten Fall mit Erweichungsherd 
bei einem 10 Tage alten 42 cm langen Kind, S. 388). Die iibrigen zeigen 
zwar keine bindegewebige Narbe, abet doeh im Bereiche der malacischen 
Bezirke mehr oder weniger deutliche reaktive Erscheinungen am Gefa$- 
apparat  in Gestalt yon soliden Gcf~13sprossen u. dgl. mehr. Inwieweit 
hieraus sich sp~ter noch eine Narbc enfwickelt haben wfirde, ist natiirlich 
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schwer zu sagen. Jedenfalls liegen tiberhaupt die Verhi~ltnisse im 
menschliehen Gehirn doch bedeutend k o m p l i z i t r t e r  als beim Kanin- 
chenriiekenmark. Vor allem miissen wir uns dessen bewuBt sein, dab die 
von S p a t z angegebene Terminationsperiode schon beim Rii c k e n m a r  k 
keine scharfe Grenze bilden kann, well aueh bier die Nervenfasern 
nicht alle gleichzeitig markhaltig werden, daB aber beim menschlichen 
G e h i r n  in dieser Beziehung ein noeh viel weiterer Spielraum gelassen 
ist als dort. Das e i n e  allerdings wird man nach S p a t z '  Ausfiihrungen 
anzunehmen unbedingt bereehtigt sein, dab ni~mlich Prozesse~ wie wir 
sie hier vor uns haben, in sp i~ te ren  Stadien einsetzen dtirften als die- 
j enigen, bei denen es zu reinen p o r e  nce  p h a l i s c h e  n D e f e k t e n  komInt. 

Im fibrigen weisen unsere F~lle p r i n z i p i e l l e  Untersehiede j t  nach 
ihrem A l t e r  n i c h t  a u f ,  und es wi~re sicher verkehrt, naeh diesem 
Gesichtspunkt Zusammengeh6riges zu trennen. Wie mehrfach aus- 
einandergesetzt, handelt es sieh um eine besondere Reaktion des in der 
E n t w i e  k l u n g  begriffenen Gehirns, g l e i chg f i l t i g ,  ob die ausl6sende 
Schi~dlichkeit wi~hrend des i n t r a - oder e x t r a u t e r i n e n Lebens einsetzt. 

Wichtiger und zugleich schwieriger zu beantworten ist zweitens 
die Frage, ob wit bereehtigt sind, hier yon einer , , E n c e p h a l i t i s "  
zu sprechen. Das vielfaeh noeh so dunkle und gerade jetzt  wieder viel 
diskutierte Problem der E n tzii  n d u n g  stellt sieh dem Neuropatholo- 
gen ja fast auf Schritt und Tri t t  in den Weg. Ich will anli~Blich dieses 
Sonderfalls keineswegs hier den ganzen Fragenkomplex aufrollen, 
sondern reich auf folgende Bemerkungen besehri~nken. Ob man ein 
Krankheitsbild einem bestimmten allgemein-pathologischen ProzeB 
einzuordnen hat, hi~ngt in ernter Linie von der D e f i n i t i o n  desselben 
ab. Nun liegt in der Lehre yon der Entziindung die Sehwierigkeit 
nieht nur darin, dab ihre Definition bei v e r n c h i e d e n e n  Autoren eine 
v e r s c h i e d e n e  ist, sondern vor allem in der Anwendung eines ganz 
verschiedenen Definitions pr  in z ip  s. Wit stehen einmal einer f u n k t i o -  
n e l l - b i o l o g i s c h e n  und andererseits einer s y m p t o m a t o l o g i s c h -  
m o r p h o l o g i s c h e n  Definition gegen/iber. Es ist nun gewiB kein 
Zufall, dab gerade die Neuropathologen ziemlieh einmiitig die letzt- 
genannte bevorzugen [ich verweise auf die Ausfiihrungen S p ie  1 me ye  r s, 
J a k o b s  2a) u.a.].  Die funktionelle Definition A s c h o f f s  durchzu- 
ffihren, ist gewiB iiberhaupt fiir den morphologisehen Verh~ltnissen 
gegeniiberstehenden pathologisehen Anatomen schwierig, im Zentral- 
nervensystem abe l  wo wir bei einem groBen Tell der vorkommenden 
L~sionen fiber die Pathogenese fast vollkommen im unklaren sind, 
ist sie so gut wie u n a n w e n d b a r .  Dan zeigt sieh auch wieder, wenn 
wit nach diesem Prinzip die hier beschriebenen Prozesse einzuordnen 
versuehen wollten. 0b  hier tats/~chlich etwas , F r e m d a r t i g e s '  im 
Gehirn vorhanden ist und die Ver~nderungen, die ~ vor uns seheIi, 
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cine ,,d efe  nsi  ve"  Reaktion gegentiber diesem Frcmdartigen darstellen, 
dariiber vcrmSgen wir gar nichts auszusagen; und wollten wir yon 
diesem Standpunkt  aus den ProzcB als Encephalitis bezeichnen, so 
wiirden wir fiber seine Genese pri~judizierend etwas aussagen, was 
zum mindestens erst zu beweisen whre. So bleibt uns nur die m o r p h o -  
l o g i s c h e  Definition, die fiir die Zurechnung eines Prozesses zur Ent- 
ztindung, wie unendlich oft ausgesprochen, ein Nebeneinander a l t e r a -  
t i v e r ,  e x s u d a t i v e r  und p r o l i f e r a t i v e r  Vorgange fordert (Lu-  
b a r s c h ) .  DaB von d i e s e m  Standpunkt  aus m a n g e l s  j e g l i c h e r  
i n f i l t r a t i v - e x s u d a t i v e r  Komponente im histologischcn Befund 
unscr Krankheitsbild n i c h t  als Encephalitis bezeichnet werden darf, 
effordert  keine weiteren Ausfiihrungen. Ich will nur bemerken, dab der 
Einwand, den man sich in solchcn Fallen hi~ufig machen mul3, namlich 
daB etwa vorhanden gewesene infiltrative Prozesse im Lauf der Zeit 
wieder verschwunden sein kSnnten, bei der Mehrzahl der Falle dadurch, 
dal3 wir bei ihnen durchaus f r i s c h e  Stadien der Affektion vor Augen 
haben, hinfhllig wird. Nichts zwingt uns zu der Annahme, dab die 
etwas i~lteren Falle (insbesondere Fall 9) anders zu bcurteilen seien. 

Mfissen wir somit vom morphologischen Standpunkt aus die cnt- 
ziindliche Natur  der besprochenen Vorg~nge ablehnen, to w~re noch zu 
fragen, ob es denn tiberhaupt einc Encephalitis conge~fita im strengeren 
Sinne gibt und welche FMle hierher zu rechncn waren. Durchmustern 
wir daraufhin die Literatur,  so bleiben allerdings, wenn wir yon den oft 
exquisit entziindlichen Veri~nderungen bei der a n g e b o r e n e n S y p h i - 
l i s  absehen, nur wenige Falle, die der Krit ik standhalten. Vorsicht ist 
vor allem bei Beurteilung in friiheren Zeiten verSffentlichter Fi~l]e am 
Platze. Es unterliegt keinem Zweifel, dab man damals noch nicht in 
der Lage war, Anh~ufungen von kleinen Gliazellen im Parenchym und 
andererseits yon Abbauzelten in den Lymphscheiden geniigend scharf 
gegentiber lymphocyti~ren Infil traten abzugrenzen, l m  Hinblick hierauf 
m6chte die entziindliche Natur  yon FSllen, wie sic z. B. y o n  L i m b e c k  
beschreibt, berechtigten Zweifeln begegnen (so auch D a h l m a n n ) .  
Trotzdem kalm natiirlich nicht bestrit ten werden, daB ceht encepha- 
litische Erkrankungen im friihen Sauglingsalter vorkommen. Meistens 
entstehen diese jedoch im AnschluB an A l l g e m e i n i n f e k t i o n e n  (siehe 
z. B. die Falle F i s c h l s ) .  Hierher geh6rt auch derFall  1 v o n C e e l e n ,  
bei dem infolge einer vermutlich yon einer Nabelarterieneiterung aus- 
gehenden Pneumokokkeninfektion eine eeht infiltrative (vorwiegend 
Lymphocyten,  auch vereinzelte Leukocyten) Encephalitis entstanden 
war, die kliniseh unter dem Bild eines Tetanus verlief. 

Einer anderen Kategorie gehSren zwei Falle an, die S c h m i n c k e  
beschrieben hat, bei denen von einer solchen bakteriellen Infektion 
nichts bekannt  ist und die bei offenbar langsamerem Verlauf ein welter 
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vorgeschri t tenes Stadium des Prozesses vor Augen fiihren. Es handel t  
sieh um zwei Kinder  yon  3/4 bzw. 11/2 Jahren,  bei denen S c h m i n c k e  
neben diffusen, mit  Gliawucherung einhergehenden Abbauprozessen in 
der tiefen I{inde und im Hemisphhrenmark,  umsehriebenen Ansamm- 
]ungen yon  Gliazellen --  und  im erstcn Fall auch H6hlenbi ldungen - -  
L y m p h o -  und L e u k o c y t e n  aus dem Gef~glumen auswandernd 
in den L y m p h s c h ei d e n und auch im e k t o d e r m a le  n Gewebe antraf.  
Q u a n t i t  a t i v t re ten  solche Inf i l t ra te  allerdings ziemlich z u r  ii c k, und 
man  k6nnte  in Erwhgung ziehen, ob man  cs bier nicht  ans ta t t  mit  einer 
selbst~tndigen entziindlichen Affektion einfach mit  r e g e n e r a t i v -  
o r g a n i s a t o r i s c h e r  oder r c p a r a t i v e r  Entz i indung zu tun  habe, 
die auch L u b a r s e h  noch yon  jener abgrenzt.  Hier liegt ja die Schwie- 
rigkeit, der, wie besonders S p i e l  m e y e r  fiir die Verh~ltnisse des Zentral- 
nervensystems auseinandersetzt ,  auch die Durchfi ihrung der morpholo- 
gischen Eintei lung gegeniibersteht,  und es ist fast als verwunderlich 
zu bezeichnen, dag wit solchen r e a k t i v e  n infil trativen Prozessen bei 
unserem Material n i r g e n d s  begegnet sind, obwohl doeh aueh reeht 
frische Stadien zur Untersuchung gelangten. Hier bestehen noch 
Differenzen im Befund, deren GesetzmSBigkeiten uns noch ghnzlich 
unbekann t  sind. I n  den F~llen S c h m i n e  k e s a b e r  m6chte ich glauben, 
(tag die Gegenwart  p o l y n u c l e h r e r  Leukoeyten  und ihr Eindringen 
in das e k t o d e r m a l e  Gewebe doch Befunde darstellen, die einer rein 
reparat iven Erscheinung fremd sind und die das histologisehe Bild als 
primhr entzfindlich charakterisieren, wie das ja auch der Auffassung 
des Verfassers entspricht.  Ob diese Affcktionen schon intrautcr in 
ents tanden wind, wird sehwer zu beweisen sein, ist aber nach Anamnese 
und Befund, wie S c h m i n e k e  ausfiihrt, sehr wohl m6glich. 

Wie man  sicht, ist iiher das Vorkommen echtcr, sicher kongenitaler 
Encephal i t is  bisher nur  sehr wenig Zuvcrlhssigcs bekannt .  Es diirfte 
daher angebraeht  sein, einen derart igen Fall, den ieh untersuehen 
konnte,  hier mitzuteilen*). 

Fall 10. M., 3 Tage alt, 42 em lange Friihgeburt im 7.--8. Monat, gestorben 
unter zunehmender Cyanose, ohne Halbseiten- oder sonstige auf das Nervensystem 
hindeutende Erseheinungen. Dagegen wurde bereits kliniseh ein Mi lz tumor  test- 
gestellt. Bei der Mutter anamnestiseh kein  A n h a l t  ftir Syphil is .  Wail. 0. 
Die Sektion ergab etwas vergr61]erte Leber, starl~ vergr6Ber te  Milz; sonst war 
der Befund, abgesehen yore Sehiidel, normal, insbesondere auch am Kncehen- 
system. Beim Abheben des Seh~ideldaehs lief sehr viel Fliissigkeit ab. An dem 
mir zur Untersuehung iibergebenen Groghim war eine erhebliche Volumdifferenz 
der beiden Hemisph/~ren festzustellen. Die bedeutend grSl3ere ieehte bietet ein 
sehr mannigfaltiges Bild, und zwar pr~tsentiert sic sich vor allem in dreierlei ver- 
sehiedener Gestalt: die besterhaltenen Windungen, zu denen vor allem die Gyri 

*) Dies Gehirn und die anamnestisehen Angaben verdanke ich Herin Dr. MShnle 
(Entbindungsanstalt Hamburg-Finkenau) ebenso wie 2 der im I. Teile verwerteten 
Gehirne, woftir ieh ihm an dieser Stelle besten Dank sage. 
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frontales auf der Konvexitiit geh6ren, haben ein eigenartiges g raug las iges  Ans- 
sehen. Die weichen Hiiute sind bier zart und spiegelnd. An anderen Stellen fA]lt 
eine gelbl iche Fitrbung und an v e r k ~ s e n d e  Prozesse erinnernde eigenartig 
trockene Beschaffenheit der Hirnwindungen bis welt ins Mark hinein auf. Die 
Zeichnung ist bier vollkommen verwasehen, die Orenze zwischen Mark nnd l{inde 
nicht erkennbar. ~Bisweilen findet sich noch Bin Streifen leidlich normal erscheinen- 
der l{inde an der Oberfl~iche derartiger Gyri. In diesem Zustande befinden sich 
vet a]lem die Windungen an der medialen Fl/iche, insbesondere die medialen 
Abschnitte des Stirnlapl0ens , Cuneus, Praecuneus und Gyrus lingualis. Die Zentral- 
windungen endlich und die Gyri orbitales sind v o l l k o m m e n  erweicht .  Ein 
schmaler Streifen in der Kontinuit~it erhaltener Rinde begrenzt bier nach auBen 
die in einen schlaffen Sack verwandelte Marksubstanz. Uber den an 2. und 3. Stelle 
genannten Windungen sind die weichen Hiiute getriibt und verdiekt. Vielfach 
sieht man hier t h r o m b o s i e r t e  Venen. Die l i nke  Hemisphitre bietet dasselbe 
Bild in noch viel st~irkerem Malle. Eine genauere Lokalisation der Ver~inderungen 
ist an der dutch die Erweichung vollkommen deformierten Hirnsubstanz niebt 
mehr m6glich. 

Die mikroskopische Untersuehung ergibt an Leber, Milz und Knochen-Knorpel- 
grenze des Femur v611ig normalen Befund. Auch Spiroch~iten waren in Leber 
und Milz n i c h t  nachweisbar. Der mikroskopische Befund im Gehirn ist noch welt 
mannigfaltiger als der makroskopische. Kaum 2 der untersuchten Prtiparate 
zeigen ein vSllig gleichartiges Bild. Ieh will reich auf die Anfiihrung des Wichtig- 
sten beschr~nken: die makroskopisch glasiggrau erscheinenden Bezirke zeigen, 
wie zu erwarten, die geringsten pathologischen Ver/%nderungen, doch ist auch bier 
die Pia durch Anwesenheit sehr zahlreicher runder und spindeliger Kerne stark 
verdickt. Die noch exquisit in radi/iren Reihen angeordneten Ganglienzellen be- 
linden sieh vielfach noch im N e u r o b l a s t e n s t a d i u m .  ]m Mark treten einige 
FettkSrnchenzellen in Erseheinung, ferner geringradige faserige und plasmatische 
Gliawucherung. Die Gef/tl~e sind vielfach mit weiBen Blutzellen ausgestopft. 

Viel hochgradiger sind die Ver~nderungen an den gelbliehen Windungen. 
Hier findet man, wie schon makroskopisch erkennbar, zahlreiche rote und ge- 
rnischte Thromben in den Piavenen. Die weichen H/iute sind enorm zellreich. 
Unter den mannigfachen Zellen mit runden und spindeligen, hellen gutstrukturierten 
und dunklen pyknotisehen Kernen sind mit Methylgriin-Pyroninfiirbung zahl-  
reiche P las  maze l l en  nachweisbar. An vielen Stellen greifen dieseZellanh/~uftm- 
gen auf die obcrfl/ichlichen Rindenschichten tiber, so da{l die Grenze zwischen 
Hirnrinde und Meningen vSllig verwischt ist. Auch Zellen yore F ib rob las  te n- 
e h a r a k t e r  wuehern in die Rinde ein. Diese selbst 1/iSt so gut wie gar keine 
Ganglienzellen mehr erkennen. Statt dessen finder sich eine Unmenge regellos 
durcheinanderliegender Zellen, unter denen einzelne im Toluidinblaupr~iparat noch 
ats schwerver/inderte G a n g l i e n z e l l e n ,  mehrkernige progressiv sowie regressiv 
ver/inderte Gl iaze l l en ,  ferner als B i n d e g e w e b s z e l l e n ,  und endlich als L y m -  
p h o e y t e n  und P l a s m a z e l l e n  rekognoszierbar sin& Die ZugehSrigkeit vieler 
anderer gelappter, eingekerbter, hanteI- und stgbchenfSrmiger Kerne l~iflt sich 
im einzelnen nieht feststellen. Die Gef/~Be sind vielfach mit weiBen B l u t z e l l e n  
prall angefiillt. Dagegen sah ich eigentliche T h r o m b e n  in den Rindengef/tBen 
und iiberhaupt in denen der Hirnsubstanz selbst nie. Die Gef/~gw/inde sind in 
allen Schichten ganz aui~erordentlich zel l re ich,  die einzelnen Zellen mit grol3en, 
meist dunklen Ke1~en versehen. Bisweilen ist das Lumen etwas verengt, aber 
nirgends obliteriert. Elasticapr/iparate naeh Weiger t  ergeben, daf$ die elastischen 
~embranen der GefitBe noch sehr unvollkommen angelegt sind. Charakteristische 
Ver/inderungen pathologischer Art finden sich an ihnen nicht. An einzelnen 
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Stellen ist es zu kleinen B l u t a u s t r i t t e n  gekommen; doeh spielen diese keine 
wesentliehe 1Rolle im histologischen Gesamtbild. 

Die Grenze zwischen Mark und Rinde l~iBt sieh ebenfalls an vielen Stellen 
nieht mehr erkennen. Gelangt man bei der Untersuchung in weiter yon der Ober- 
fl~Lche entfernte Regionen, so stSBt man vielfach auf eine Art  Z e l l w a l l ,  der aus 
diehtgedr~ngten ze r f  a l l  e n d e  n Kernen mit massenhaften ChromatinbrSckeln be- 
steht,  und der die Grenze bildet gegen so gut wie vS l l i g  ne k r o t i s e h e  Bezirke, 
in denen man, abgesehen von ganz vereinzelten Gliakernen, nur noeh GefABe 
erhalten finder (s. Abb. 14). Und zwar handelt  es sieh einmal um kernreiehe 

Abb. 14. :Fall 10. Toluidinblau. w Zellwalt; n vSllig nekrotischer Bezirk; g infiltrierte Gef$i~e. 

solide G e f ~ B s p r o s s e n ,  andererseits um grbbere arterielle und venbse Gef~Be, 
deren Wan@ellen ein Gemiseh p r o g r e s s i v e r  und r e g r e s s i v e r  Ver~nderungen 
aufweisen. Man hat den Eindruek, als ob an ihnen zuniiehst eine zellige Prolifera- 
tion stattgefunden h~ttte und die gewueherten Zellen dann in den nekrotisierenden 
ProzeB hineinbezogen w~ren. So sieht man die auBerordentlieh reiehliehen Intima- 
zellen in allen mSgliehen Stadien des Zerfalls, w~hrend die Media vielfaeh sehon 
ganz kernlos und homogen ist. In der Umgebung einzelner soleher GefiiBe t re ten 
bisweilen noeh leieht gewueherte plasmatisehe Gliastrukturen in Erseheinung. 

Bei Pyronin-Methylgriinf~rbungen sieht man nun, dab aufterhalb der vSllig 
nekrotischen Bezirke sowohl im Mark wie in der Rinde zahlreiehe P 1 a s m a z e lle n 
den Zellanh~ufungen beigemiseht sind. I n  der Umgebung yon Gefi~6en liegen 
sie vielfach etwas dichter, um sich yon bier aus in das umliegende ~ervengewebe 
zu zerstreuen (s. Abb. 15). Deutlich ausgepragte V i r e h o w -  R o b i n s c h e  Lymph- 
r~ume existieren aber nur an ganz v e r e i n z e l t e n  grSl~eren Arterien, und so 
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komnl t  n u r  g a n z  a u s n a h m s w e i s e  das bei Erwachsenen uns so gel~ufige Bild 
der  adventit iel len L y m  phs  c h e i d e  n i n f i l t r a t e  zustande. Bisweilen finden sich 
allerhand degenerative Ver~inderungen an den Kelnen  der Plasmazellen, anderer- 
seits kommen auch mehrkernige zur Beobachtung. Ob daneben auch L y m  p h o -  
c y t e  n beteiligt sind, ist nicht  mi t  Sicherheit zu entscheiden, da sie yon den mannig- 
fach ver~nderten Gliakernen nicht  immer abgrenzbar sind. 

Fet t f~rbungen ergeben, dab die zerfallenen Zellen am ]~and und im Innern  
der  nekrotischen Bezirke s~mtlich mit  feinsten Fet tk6rnchen wie best~ubt  sind. 
AuBerdem findet man au6erhalb der XTekrose typische F e t t k 6 r n c h e n z e l l e n  

Abb. 15. Fall 10. Methylgriin-Pyronim rj Gef~i6e; pl Plasmazellen in ihrer Umgebung; pll Plasma- 
zellen frei im Gewebe; gl progressiv ver~inderte Gliazellem 

(Abbauzellen) teils diffus zerstreut,  teils in ]ockeren Herden zusammenliegend, 
endlich noch ganz sp~irliehe Zellen, die dem Aufbautyp entsprechen. M a n n -  
und Fuchsin-Lichtgrt inpr~parate zeigen, dab p r o g r e s s i v e  V e r i ~ n d e r u n g e n  a n  
d e r  G l i a  eine viel grS~ere Rolle spielen, als nach den Toluidinf~irbungen anzu- 
nehmen war. Aul]erhalb der Nekrosebezirke l inden sich teils typische Spinnen- 
zellen, teils VergrS~erung der Kerne und Verdichtung des plasmatisehen Reticu]ums 
in reichem Mai]e. Auch mi t ten  im Wall zerfallender Zellen erblickt man noch 
einzelne Monstregliazellen. Endlieh ist  noch des Befundes leuchtcnd roter  E o s i n -  
k u ge 1 n [S p a t  z sT)] zu gedenken, die in zahlreiehen sonst etwa normal  erscheinen- 
den oder ]eicht gewucherten Gliazellen teils neben dem Kerne, teils zwischen den 
Abgangsstellen zweier Ausl~iufer gelegen sind. Es ist  dies der einzige Fall, in dem 
ich diese yon S p a t z  beschriebenen Gebilde in meinem Materiale in ausgesprochener 
Weise habe nachweisen kSnnen. 
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Markhal t igc  Nervenfase rn  sind im ganzen Gehirn so gut wie gat' nicht  
tmzutreffen. 

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

Als Erreger  dieses Prozesses anzusprechende Gebilde konnien nirgcnds 
gefunden werden: weder lieBen sich in polychromen Methytenblau- noch in Methyl- 
griin-Pyroninpriiparaten irgendwelche Bakterien nachweisen, noch in sehr zahl- 
reich angefertigten Levaditischnitten S10irochiiten. 

Z u s a m m e n f a s s u n g :  3 Tage alte Friihgeburt mit  Leber- und 
Milzschwellung. I m  Gehirn einige Windungen glasiggrau, anderc 
gelbtieh-ki~sei~hnlich, wieder andere vollkommen erweieht. Mikrosko- 
pisch handelt es sich um ein Nebeneinander yon n e k r  o t i si e re  n d e n 
und m a l a c i s c h e n  Prozessen mit  erheblichen Lymphocyten- und 
Plasmazellinfiltraten. Letztere finden sich in den weichen Hi~uten 
und im Hirngewebe selbst, dagegen f e h l e n  ausgesproehene L y m p h -  
s c h e i d e n i n f i l t r a t e .  M i k r o o r g a n i s  m e n  sind n i c h t  n a c h w e i s b a r .  

DaB der vorliegende Prozel3 fraglos in das Gebiet der E n e  e ph  a l i t i s  
zu reehnen ist, bedarf keines ausfilhrliehen Beweises. Hingewiesen 
sei nur auf die bisher, so weft ich sehe, lediglieh yon R a n k e  77) betonte 
Tatsaehe, dab unter f6talen Verhaltnissen infolge noeh mangelnder 
Ausbildung der Lymphseheiden und der gliSsen Grenzhhute es n i e h t  
wie beim Erwaehsenen zur Bildung a d v e n t i t i e l l e r  Z e l l m ~ n t e l  
kommt,  sondern die Infiltratzellen sieh ganz diffus im ektodermalen 
Gewebe ausbreiten. Ohne die spezifisehe Plasmazellf~rbung hatte 
man sich im vorliegenden Fall sicherlieh eine ganz ungenfigende Vor- 
stellung yon der Ausdehnung dieser entziindlichen Vorgange gemaeht. 
Sehr ungewOhnlieh an dem vorliegenden Bild ist der Befund ausgedehn- 
ter, an k~sige Prozesse erinnernder N e k r o s e n .  Nieht dab es zum 
Absterben des Gewebes gekommen ist, ist das Auffallende, denn hierffir 
k6nnen wir sehon in dem Befund zahlreicher t h r o m b o s i e r t e r  P i a -  
ve  n e n  eine genfigende Erkl~rung erblieken, sondern dag dies Absterben 
nieht in Form der sonst im ZentrMnervensystem stets auftretenden 
K o l l i q u a t i o n s n e k r o s e  in Erseheinung tr i t t .  Es ist dies um so auf- 
fhlliger, als ja naeh den Untersuehungen von S p a t z  die Verfliissigung 
und Fortsehaffung abgestorbenen Gewebes im f6talen Nervensystem 
besonders s e h n e l l  und g r i i n d l i c h  zu erfolgen pflegt. Man k6nnte 
an die modifizierende Einwirkung des unbekannten Erregers denken, 
wenn nieht d a n e b e n  e e h t e  E r w e i e h u n g s  p r o z e s s e  zur Beobaehtung 
ki~men. Ieh mug mieh daher auf die Konstat ierung der Tatsache 
beschri~nken. Aueh fiber die U r s a c h e  der Encephalitis li~Bt sich bei 
dem negativen Ergebnis der diesbezfiglichen Untersuchungen nichts 
aussagen. Manches spricht j a fiir das Vorliegen einer k o n g e n i t  a lc  n 
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S y p h i l i s ,  so das l~berwiegen der Plasmazollen im histologischen Bild 
und der Milztumor. Abor schlieBlich bedeutet der letztero nicht viel mehr 
als ein Zeichon stattgehabter Infektion, und bei dem gi~nzlich negativen 
Spirochi~tenbefund und der Intaktheit  der Knochen werden wir doch 
von einer k o n g e n i t a l e n  . E n c e p h a l i t i s  u n b e k a n n t e r  G e n e s e  
zu sprechen haben. 

Fragen wir uns nun an dritter Stelle, ob es diese sicher aui~erst 
seltenen FMle echter Encephalitis bei Neugoborenen und Sauglingen 
sind, welche der Vir  c h o w schen E n c e p h a l i t  i s c o n g e n i t  a entsprechen 
oder violmehr die vorher ausfiihrlich besprochenon als ni c h t entzfindlich 
aufzufassenden Prozesse, so mfissen wir zu der ~berzeugung kommen, 
dab yon oinor A n a l o g i e  nur bei l e t z t e r e n  die Rede soin kSnnte. 
Die im erston Tell besprochenen FMle leichter pathologischer Abbau- 
prozesse wiirden sicher yon V i r c h o w  ffir sein Krankheitsbild in An- 
spruch genommen worden sein, und yon diesem unterscheiden sich die 
hier behandelten schwereren Affektionen im wesentlichen nur q u a n -  
t i t a t i v .  Dagegen ist, wie schon hervorgehoben, yon infiltrativ-exsu- 
dativen Veranderungen bei den Fallen, die V i r c h o w  meint, nicht die 
Rede. Wir stehen also folgenden Tatsachen gegenfiber: 

Die Befunde, die V ir c h o w unter de m Namen Encephalitis c ongenita 
beschrieben hat, stellen sich uns jotzt als zwei ganz verschiedene und 
scharf zu trennende Dinge dar. Einmal ist es die Anwosenhoit mehr 
odor weniger zahlreicher als , , A u f b a u z e l l e n "  aufzufassender KSrn- 
chenzellen, denen irgendeine p a t h o l o g i s c h e  Bedeutung n i c h t  zu- 
kommt, und andererseits handelt es sich um r e i n  d e g e n e r a t i v e  
A b b a u v o r g ~ ng e am Zentralnervensystem, die n ic  h t zur E n c e p h a- 
l i t  is gerechnet werden diirfen. Demgegenfiber sind die seltenen Prozesse 
e c h t  e n t z f i n d l i c h e r  Natur dem, was V i r c h o w  beschreibt, durchaus 
f r e m d .  Dazu kommt, dab V i r c h o w  vorzugsweise an die Einwirkung 
m fit t e r li c h e r Erkrankungen dachte und dab damit die i n t r a u t e r i n e 
Entstehung des Leidens gegeben war, wi~hrend wir nach dem vor- 
liegenden Material wohl eine besondere D i s p o s i t i o n  des w e r d e n d e n  
Nervengewebes zu solchen Erkrankungen annehmen mfissen, abet 
diese in gleicher Weise intra- und extrauterinen Einwirkungen gegen- 
fiber wirksam denken. Unter diesen Umstanden wird es im gegebenen 
Fall meist unmSglich sein, zu sagen: ,,hier liegt eine V i r chowsche  
Encephahtis congenita vor", und tatsi~chlich meinen die drei Autoren, 
die diesem Namen wieder noues Leben zu geben versucht haben, n~mlich 
C e e 1 e n, S c h mi n c k  e und H ar  b i t  z, ganz verschiodene Dingo. Deshalb 
diirfte es am z weckm~Bigston sein, diesen Namen wieder g a n z a u fz u- 
g e b e n  und jo nach dem histologischen Bild yon oinem e n c e p h a l i -  
t i s c h o n ,  m a l a c i s c h e n  oder s k l e r o t i s c h e n  ProzeB zu sprechen. 
Schwierig ist es nur, ffir die so charakteristische Kombination der bei- 
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den letztgenannten Affektionen einon prhgnanten Ausdruck zu linden. 
,,Encephaloskleromalacie" diirfte wohl zu langatmig, ,,Encephalo- 
degoneratio" zu nichtssagend sein. Es wird deshalb nichts anderes iibrig 
bloiben, als doch den Prozeft im einzelnen Fall je naeh seinor Ausdohnung, 
Lokalisation und histologischen Bosonderheit zu kennzeiehnen, also 
etwa zu sprechen yon , ,Sk le roso  des H e m i s p h a r o n m a r k s ,  lo- 
b a r e r  M a r k s k l e r o s e  m i t  R i n d e n m a l a c i e ,  medul l~ t re r  M a l a c i o "  
u. dgl. m. 

Hiermit ist zugleich angedeutot, dal~ diese Affektionen Beziehungen 
haben zu dem, was in der Literatur under dom Namen dor , , I o b a r e n  
S k l e r o s e "  bzw. der , ,a f ro  p h i s e h e n  S k l e r o s e "  oder , , s k l e r o t i s c h e n  
H e m i s p h a r e n a t r o p h i e "  der franz6sischen Autoren ( B o u r n e v i l l e  
u. a.) beschrieben wird, nur dab es sich bei letzteren um E n d z u s t a n d e 
handelt. Bei langerer Lebensdauer wiirden sicher auch bei unsern 
Fallen nieht nur die Abbauze]len v611ig verschwunden sein, sondern es 
wiirden violloieht auch die Erscheinungsherdo so durch Gliawucherung 
eingeengt worden sein, dab die kleineren unter ihnen in der allgemeinen 
Sklerose aufgogangen waren.*) Das entspricht nieht nur allgemeiner 
Erfahrung, sondern wit sehen auch in unsern Fallen schon Ansatze dazu, 
so namentlieh in Fall 2 und 3, bei denen offenbar die kleinen, von ge- 
wucherter Glia umsaumten Hoh]raume in den tieforen Rindenschichten 
so entstanden zu denken sind. Andererseits findet man in einigen alteren 
vielleieht hierhergehSrigen Fallen auch noch eine Durchsetzung der 
Rinde mit meist nur kleinon Hohlraumen. Ich denke an Befunde, 
wie sie yon W a r d a, P r o b s t u n d  K 5 p p e n 31) beschrieben worden sind. 
Meist abor waren es Endzustande, sozusagen N a r b e n ,  welche den 
Autoren zu Gesichte gekommen sind, uudes  erhob sigh dann die Frage 
nach der , , I n i t i a l l a s s i o n "  (Freud) ,  iiber doren Natur dann mehr 
odor wonigor theoretiseho ErSrterungen angestolIt wurden. Dabei 
denken eino Reihe yon Autoren an e n tz i i  n d l i c h e  Prozesse (Sch maus ,  
J e n d r a s s i e  und Mar ie  u. a.) bzw. an die Einwirkung einer M e n i n g i -  
t i s  (Wern ieke ) ,  andere mehr an v a s e u l a r o  Prozesse (Thrombosen, 
Hamorrhagien u. dgl. m.). Unsero Friihfalle zeigen uns, daft auch in 
frischen Stadien e n t z i i n d l i c h o  Prozesse unbedingt zu den grSftten 
S o l t e n h o i t o n  gehSron und daft grobmechaniseho Vorlegungon yon 
Gefal~en nur ganz gelegentlich als Ursache nachweisbar sind. Zu betonen 
ware noeh, dab fiir die aueh bisweilen in FKllen yon lobarer Sklerose 
angenommene p r i m a r e  G l i a w u e h o r u n g  unsere Fallo nicht den 
geringsten .4nhalt geben, aueh nieht etwa in dem Sinne, daft an eine 

*) Soweit dabei in den Windungen der Hirntinde Schrumpfung eintreten 
wiirde, wozu Ans~tze in Fall 2 und 4 vorhanden sind, wiirde ein Bild entstehen, 
d~s bestimmten Formen der Mikregy]ie - -  der scg. ,,U 1 e g y r i e" B r e s 1 e r s, 
bzw. der e r w o r b c n e n  M i k r o g y r l e  (Probgt) entspricht. 
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zunichst  in das Gebiet degenerativer Prozesse geh6rige Initiatlgsion 
sich sekundar eine mehr oder weniger s e l b s t i n d i g  w e r d e n d e  Gila- 
proliferation anschlSsse. Damit soll nicht gesagt werden, dab nicht im 
kindlichen Gehirn vielleicht die D i s p o s o t i o n  zur Gliawucherung, 
falls dies Gewebe iiberhaupt erhalten blcibt, b e s o n d e r s  groB ist. 
Dabei ist aber zu beachten, dab fiberhaupt die sokundgre Gliawucherung 
quantitativ recht v e r s c h i e d e n  ausfallen kann. Ich erinnero z. B. an 
die besonders starke Gliareaktion bei de r  m u l t i p l e n  S k l e r o s e .  

In  diesem Zusammenhang wire noch einer ebenfalls vorzugsweise 
im Kindesalter auftretenden Erkrankung zu gedenken, der sogenannten 
, , d i f f u s e n  S k l e r o s e " .  Frfiher wurde diese Affektion zweifellos yon 
den hier behandelten Prozessen nicht streng unterschieden (s. z. B. 
einen Fall yon S c h m a u s ) .  Durch die Untersuchungen von S e h i l d e r ,  
J a k o b  ~-5) und andoren miissen wir die e c h t e  diffuse Sklerose mit ihren 
oft ausgesprochenen L y m p h o c y t e n -  und P l a s m a z e l l i n f i l t r a t e n  
als eine e n d z i i n d l i c h e ,  der m u l t i p l e n  S k l e r o s e  verwandte Er- 
krankung betraehten. A]lerdings zeigt ein Fall yon W a l t e r  nur recht 
gering[iigige, vielleicht als sekundar aufzufassende infiltrative Prozesse. 
M6glieherweise erfolgte die Untersuchung aber bier in einem zu spgten 
Stadium. Dies zeigt aufs neue die Schwierigkeiten, dio bei der Ab- 
grenzung entziindlicher und nicht entziindlieher Prozesse entstehen 
k6nnen, i~ndert aber nichts daran, daB' eine solche Abgrenzung prinzipiell 
zu fordern ist. Und so m6chte ich auch meinen Fall 9, wenn er sich auch 
im wesentlichen nur durch das Fehlen der entziindlichen Komponente im 
histologischen Bfld yon der diffusen Sklerose unterscheidet, doch 
n i c h t  zu d i e s e r  l e t z t e r e n  r e e h n e n .  Ich wiirde iibrigens, um Ver- 
wechslungen zu vermeiden, raten, diese Unterscheidung auch im Namen 
zum Ausdruek zu bringen und start  von diffuser Sklerose naeh dem 
Vorschlag von S c h i l d e r  yon , , E n c e p h a l i t i s  p e r i a x i l i s  d i f f u s a "  
zu sprechen. 

~ber  die k l i n i s c h e  S y m p t o m a t o l o g i e  unserer Fil le vermag 
ich [eider nichts Bemerkenswertes auszusagen, da daftir die Kranl~en- 
geschichten grSl~tenteils nicht ausfiihrlich genug sind. NaturgemiiB 
finden sich hier, vor allem, wenn die motorischen Bahnen irgendwo 
betroffen sind, die klinisehen Bilder wieder, wie sie bei der sogenannten 
e e r e b r a l e n  K i n d e r l i h m u n g  bekannt sind. Wir wissen ja li~ngst, 
dab dieser letzteren keineswegs immer oder auch nur iiberwiegend eine 
Encephalitis zu.grunde liegt, sondern dab der Symptomenkomplex der 
infantilen Cerebrallghmung nichts weiter darstellt, als das durch die 
kindlichen Funktionsverhi~ltnisse modifizierte Bild der cerebralen Lih-  
mung iiberhaupt und dab ebenso wenig wie bei dieser sieh bei jener eine 
einheitliche pathologische Grundlage feststellen li~{~t ( W a l l e n b e r g ) .  
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Die E r g e b nis  s e meiner Untersuchungen lassen sich i n den wesent- 
lichsten Punkten fo]gendermaBen zusammenfassen: 

Es werden 9 Falle mitgeteilt, die bei aller Verschiedenheit das 
gemeinsam haben, dab es t, eils intrauterin, teils im f r i i h e s t e n  S a u g -  
l i n g s a l t e r  zu ausgedehnten r e i n  d e g e n e r a t i v e n  Veranderungen 
im Gehirn gekommen ist, die einerseits in Gestalt von E r w ei c h u n g e n, 
andererseits -- unter Erhaltenbleiben und Wucherung des gliasen 
Gewebes -- in Form s k l e r o t i s c h e r  Prozesse in Erscheinung treten 
und sich entweder n ur  im M a r k  oder in M a r k  und R i n d e  abspielen. 
Als besonders charakteristisch wird einc Gruppe yon vier Fallen heraus- 
gehoben, bei denen die m i t t l e r e n  oder t i e f e r e n  R i n d e n s c h i c h t e n  
yon E r w e i c h u n g s h e r d e n  durchsetzt sind, wahrend das S t r a t u m  
z o n a l e  der Rinde, die M a r k s u b s t a n z  und erhalten gebliebene 
S e p t e n  zwischen den corticalen malacischen Herden starke Gl ia -  
w u c h e r u n g  aufw(isen. Es mug angenommen werden, dab d i e s e l b c  
Schadlichkeit bald zum Zugrundegehen des ges a m t e n  e k t o  de r  m a l c  n 
Gewebes ffihrt, bald die Gli a v e r s c h o  n t  la6t, und daf~ diese Ve r sch i e -  
d e n h e i t  in erster Linie yon der L o k a l i s a t i o n ,  vor allem dem B a u  
der Glia an der betroffenen Stelle, ferner vielleicht auch v o n d e r  I n- 
t e n s i t  a t der Einwirkung abhangt. 

Eine einheitliehe ~tiologie dieser Affektionen besteht wohl kaum. 
G r o b m e e h a n i s e h e  B e h i n d e r u n g e n  des B l u t z u f l u s s e s  liel3en 
sieh als Ursache nur in einem Fall in Gestalt eigenartiger e n d a r t e r i -  
i t i s c h e r  Veranderungen nachweisen. Die in einigen Fallen vereinzelt 
anzutreffenden V e n e n t h r o m b e n  kommen als p r i m a t e  Ursache 
der Prozesse n i c h t  in Frage. Aueh die in den Fallen mit Beteiligung 
der I~inde mehrfaeh konstatierte P a c h y m e ni n gi t i s h a e m o r r h a g i e a 
i n t e r n a  kann nicht als Ursache, sondern muB, wenn nicht als Folge, 
so doeh jedenfalls nut als k o o r d i n i e r t e  Begleiterscheinung der cere- 
bralen Erkrankung betraehtet werden. In drei Fallen spricht der Befund 
yon B l u t u n g e n  und B l u t u n g s r e s t e n  in Meningen und Hirn- 
substanz fiir die atiologisehe Bedeutung des G e b u r t s t r a u m a s ,  
dessen Einwirkung sich aber kei  n e s w e g s  nut in den graberen Gewebs-  
z e r r e i l ~ u n g e n  oder K o n t i n u i t h t s t r e n n u n g e n  geltend macht. 
l~ber die Art der Causalbeziehung zwisehen Geburtstrauma und Hirn- 
lasion kann man sich maglicherweise eine Vorstellung machen, wenn 
man in Analogie zu Gedankengangen, wie Ric  ke r  sic fiber das Wesen der 
C o m m o t i o  c e r e b r i  geauSert hat, eine Einwirkung auf das Gefal3- 
n e r v e n s y s t e m  des Gehirns annimmt, welche den sog. , ,pris  
t i s e h e n "  Zustand herbeiffihrt, der unter verschiedenen gelegentlichen 
Einwirkungen in richtige Stase fibergehen kann. K e i n e s f a l l s  aber ist 
dieser Mechanismus bei al l  e n diesen Fallen maSgebend, denn in einem 
bedeutenden Prozentsatz der Falle hat der ProzeB, wie sieh durch 
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K r a n k h e i t s b i l d  und his tologischen Befund  nachweiscn lall t ,  schon im 
i n t r a u t e r i n e n  Leben  eingesetzt ,  in anderen  di i r f te  er erst  p o s t n a t a l  
en t s t anden  sein. Die  in einem unsercr  Fa l le  angetroffene F ib rose  der  
Schi lddri ise  l~llt  auch  an  die MSglichkei t  denken,  dall  StTrungen der  
B lu td r t i senfunk t ion  in i i t iologischer Beziehung zu derar t igen  Gehirn- 
prozessen  s tehen konnten .  

Die bier  beschr iebonen F~lle  stel len zum grSll ten Tell  f r i s c h e S t a d i e  n 
derj enigen Prozesse dar ,  ~lic als ,,1 o b hre"  oder , , a t r o  p h i  s c h e  S k l e r o  s e"  
bzw. , , s k l e r o t i s c h e  H e m i s p h ~ r e n a t r o p h i e "  b e k a n n t  sind. Sic 
zeigen, clall als , , In i t ia l l~s ion"  eine E n c e p h a l i t i s  so gu t  wie n i c h t  in  
B e t r a c h t  k o m m t ;  denn in f i l t r a t iv -exsuda t ive  Vorgiinge fehlcn bei ihnen 
vol lkommcn.  E c h t e  k o n g e n i t a l e  E n c e p h a l i t i s  i s t  - -  abgesehen 
von den entz i indl ichen Gchirnaff~kt ionen bei  kongcni ta le r  Syphi l i s  - -  
s icher  s e h r  s e t t e n .  Ein  e igenar t iger  i~tiologisch n ich t  gekli~rter Fa l l  
yon  n e k r o t i s i e r e n d e r  E n c e p h a l i t i s  mi t  l y m p h o c y t ~ r - p l a s .  
m a z e l l u l ~ r e n  I n f i l t r a t e n  ohne Bete i l igung dcr  Gefhl~lymph- 
scheiden wird mi tge tc i l t .  W a s  V i r c h o w  als , , E n c e p h a l i t i s  i n t e r -  
s t i t i a l i s  c o n g e n i t a "  bcschr ieben hat ,  darf  bei  s t rengcrcr  Norm 
n i c h t  als E n c e p h a l i t i s  bczeichnet  wcrden.  Der  Begriff  erscheint  
v i c l d c u t i g  und  wird am bes tcn  g a n z  f a l l e n  g c l a s s e n .  

End l i ch  w~re noch die Bete i l igung des K l e i n  h i r  n s an dem Prozel t  
in  Fa l l  6 bervorzuheben ,  wodurch  dieser  Fa l l  als eine zu rech t  f r t ihem 
Z c i t p u n k t  zur  Un te r suchung  ge]angte K l e i n h i r n a t r o p h i e  charak te -  
r i s ier t  ist.  
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