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Ein Fall von Teleangiectasie (Angiom) des Ge-
sichts und der weichen Hirnhaut.
Von

Dr. 8. Kalischer,

Nervenarzt in Schlachtensee bei Botlin

(Hierzu Tafel VI.)

Der hier mitgetheilie Fall ist bereits in den Verhandlungen der Ber-
liner Medicinischen Gesellschaft Bd. 28, Seite 238, Sitzung vom 12. No-
vember 1897 erwiihnt. — Damals konnte ich das frische Gehirn des
Kindes dort demonstriren. Erst im Sommer 1899 war es mir moglich,
die mikroskopische Untersuchung des Gehirns zu beenden.

Das 11/, jahrige Kind isi in Gesichtslage von einer gesunden Mutter ge-
horen und zeigte von Geburt an eine Teleangiectasie der linken Gesichishalfte;
das hellrothe Mal erhob sich nicht iiber die Hautoberfliche und erstreckte sich
auf Mund-, Augen-, Nasen- und Stirngegend, sowie auf die hehaarte Kopfhaut
uber das linksseitige Stirn- und Schldfenbein, etwa {iber das (rebiet des I. und
IL. Trigeminusastes; in der Gegend der Glabella iiberschritt dasselbe um 1 bis
2 om die Mittellinie. Die linke Gesichishélfte erschien wohl etwas dicker als
die rechte, allein man konnte von einer Asymmetrie der beiden Gesichtshalfien
kapm sprechen. Dagegen war es von Anfang an aufgefallen, dass das rechte
Hinterhauptshein nach hinten um {—2 cm das linke fiberragte, so dass die
rechte Schadelhiilfte nach hinten verldngert zu sein schien; die beiden Stirn-
beine standen vorn in gleicher frontaler Ebene. Das Kind hielt von Geburt an
den Kopf schief, und zwar war das Kinn nach links gerichtet, der Kopf etwas
nach rechts geneigt. In den ersten Wochen schien dasMal medianwérts in der
Tlache sich weiter auszudehnen; allein bald konnte ein dauernder Stillstand
festgestellt werden.

Wihrend das Kind in dem ersten halben Jahre sich geistig und kirper-
lich gut entwickelte und alle vier Extremititen gut bewegte, traten im 6. Monat
krampfartige Zuckungen in der Gegend des rechten Mundwinkels auf. Die



172 Dr. S. Kalischer,

anfallsweise auftretenden, clonischen Kriimpfe erstreckien sich bald auch auf
Zunge, Augengegend, Arm und Bein der rechten Korperhilfte, um gelegentlich
auch auf die linke Korperhalfte iiberzugehen und dann von Bewusstseinsver-
lust begleitet zu sein. Stets war der Beginn der Krimpfe in der rechten
unteren Gesichishilfte (unteres Iacialisgebiet); ja aunch in den anfallsfreien
Zeiten konnte man hier vereinzelte clonische Zuckungen wahrnehmen. Kurz
nach dem Einsetzen dieser partiellen Krimpfe war bereits eine leichte Parese
jw rechtsseitigen unteren Facialisgebiet festzustellen und als die Convulsionen
Juli 1897 nach einer Dauer von ca. 9 Monaten aufhorten, war eine ausgeprigle
Hemiparese rechts mit leichtem Spasmus und Steigerung der Sehnenreflexe
vorhanden. Das Kind bewegte zuletzt den rechten Arm und das rechte Bein
gar nicht mehr. Diese Halbseitenlihmung hielt bis zam Tode (ea. 1/, Jahr)
unverindert an, und blieb das Kind wahrend dieser Zeit in seiner sprachlichen
und geistigen Eniwicklung erheblich zuriick. October 1897 im Alter von
]1/2 Jahren ging das Kind an einer Bronchopneumonie in Folge von Pertussis
zu Grunde. — Nie waren bei dem Kinde seit Geburt an Erscheinungen des
gesteigerten Hirndrucks oder einer entziindlichen Hirnerkrankung, wie Fieber,
Krbrechen, Schwindel, Kopfschmerz, Pulsverlangsamung, Stauungspapille be-
obachlet worden.

Das Auftreten der partiellen Epilepsie mit folgender Malbseitenlihmung
rechts wies auf eine Erkrankung der linksseitigen motorischen Centren in den
Centralwindungen hin; der Beginn der Zuckungen und der L&hmung im vechts-
seitigen unteren Facialisgebiete legte es nahe, in dem unteren Theil der Cen-
tralwindungen oder in dessen Nihe den Ausgangspunkt der Lrkrankung zu
sachen. Was die Natur derselben anbetrifft, so liessen die langsame Eunt-
wickelung des Leidens, sowie das dauernde Fehlen allgemeiner Symptome des
zunehmenden Hirndrucks einen Hirntumor von grosserem Umfange oder
schnellem Wachsthum ausschliessen. Die Einrveihung des Krankheitshildes in
die Gruppe der cerebralen spastischen Kinderlihmung machie ebenfalls
Schwierigkeit wegen des eigenthiimlichen progressiven Verlaufs, wegen des
Mangels dtiologischer Factoren u. s. w. Da auch jeder Anhaltspunkt fiir eine
andere Erkrankung (Ohrenleiden, Tuberculose u s. w.) fehlte und die entane
Teleangiectasie sich iber die linke Gesichts- und Kopfhilfte erstreckte, also
auch i{iber jene Gtegend, unter welcher die erkrankten Centren liegen mussien,
so war die Vermuthung gegeben, dass intracerebral (etwa in den Hirnhiuten)
derselbe oder ein iihnlicher Process wie an der Kopfhaut, an dem Gefisssystem
von Geburt an vorhanden gewesen sei und allmilig zur Erkrankung der
motorischen Centren der Hirnrinde gefiihrt habe. Mit voller Sicherheit konnte
diese Diagnose deshalb nicht gestellt werden, weil Angiome und Gefiissectasien
an der Hirnoberfliche im grossen Gtanzen selten sind und noch seltener der-
artige Symptome verursachen.

Bei der Section fiel zuniichst der starke Blutgehalt und die Verdickung
der mit dem Schideldach innig verwachsenen Kopfhaut der linken Seite auf.
Bei dem Durchsiigen des Schidels machte die Durchtrennung des linken Stirn-
heines grosse Schwierigkeit; dasselbe war erheblich verdickt und maass in
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seinem seitlichen Theil 1 cm, wihrend es rechts nur 0,5 Dicke hatte: die
Diploe war sehr blut- und geféssreich; die Verdickung des Stirnbeins erstreckte
sich entsprechend der Ausbreitung der cutanen Teleangiectasie auch ein wenig
iiber die Miitellinie auf das rechte Stirnbein; das linke Hinterhauptsbein war
hingegen auffallend diinn. Die Dura, mit dem Schideldach fest verwachsen,
war fiberall glatt und glinzend, ihre Sinus sehr weit und blutreich. Schidel-
dach, und in geringerem Grade auch Schidelbasis, zeigten eine auffallende
Asymmetrie, indem die rechte Schidelhilfte ca. 1-—2 cm langer und 1 cm
breiler, auch héher war als die linke. Dem entsprach auch eine erhebliche
Verlleinerung der linken Grosshirnhalfte, welche vorn, hinten, oben um
1—2 om von der rechisseitigen dberragt wurde und das Kleinhirn nur zum
Theile bedeckte. Die Linge der rechten Hemisphire vom Stirnhirn bis zum
Oceipitalhirn {iber der Convexitit gemessen botrug191/,, die der linken 161/, cm
Kleinhirn, Pons, Med. oblongat. zeigten keine erwdhnenswerthe Grossen-
differenz an ihren beiden Hilften. Wihrend die Pia mater an der Oberfliche
der rechten Hemisphiire iiberall klar durchsichtig war und bei gewdhnlicher
Gefdissinjection die weissgranen Hirnwindungen durchblicken liess, sah die
linke Hirnhdlfte trilbe und blauroth aus. Hier sah man {iberall grosse und
kleine, stark geschlidngelte, korkzieherartig gewundene und varicts erweiterte
Gefdsse die Hirnfurchen erfiillen oder in der Pia iiber die Windungen dahin-
ziehen; stellenweise waren die spinnen- und regenwurmartig sich verzweigenden
kleineren Gefiisse so dicht gelagert, dass die Pia dariiber gerunzelt und ge-
tribt erschien. Am stirksten war die Anhiufung kleinerer Geffisse und die
Erweiterung und Schlingelung der grosseren Gefisse am unteren Theil des
aufsteigenden hinteren Abschnitts der Fissura Sylvil ausgeprigt; hier in der
Gegend des Operculum und des unteren Theiles der Centralwindungen nahm
der varicenartige Gefissknduel die Form einer flichenartigen diffusen Ge-
schwulst an, welche die Sylvi’sche Spalte gerade an der Stelle erfiillte, an
der die Art. und Vena foss. Sylviis. cerebralis media sich in ihre 4—5 Aeste
zu versweigen pilegt; von hier aus sah man die Vena Sylvii (Duret), die in
threm Verlauf ungefihr der Arteria parietalis ascendens entspricht, stark er-
weiterf, geschlingelt und mit sackartigen Ausbuchtungen in dem Sulcus prae-
centralis und in der Fissura interparietalis iiber die Hemisphére sich hinziehen.
Die Gefissanhinfung und -Erweiterung nimmt fast die ganze linke Grosshirn-
oberfliche, sowie die mediane und untere Fldche ein besonders aber das ganze
Gebiet der Art. cerebr. media (Foss. Sylv.) in ihrem oberflichlichen Verlauf;
am meisten jedoch ist die Gegend der Central- und Parietalwindungen betroffen,
wie es an dem in 10proc. Formollssung befindlichen Gehirn bei der Demon-
stration, aus einer Zeichnung und aus einer von Herrn Dr. E. Flatau freund-
lichst angefertigten Photographie (siehe Fig. T. und Fig. IL.) deutlich zu er-
sehen war. Die grosseren Gefisse an der Hirnbasis zeigen keine Verinderung,
und auch an den fast von Fliissighkeit freien Ventrikeln sind Abnormititen nichs
festzustellen, bis auf eine starke Gefissentwickelung und Verdickung des linken
Plexus choroid. DieWindungen der kleineren linken Hemisphire sind schmaler
als die der rechten, allein diese Verkleinerung der Windungen ist eine ziemlich
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gleichmissige und weder von Grubenbildung, hesonderer Haile in der Con-
sistenz, noch von einer Veriiefung oder Verbreiterung der Furchen begleitet;
auch der Typus der Windungen lisst Abweichungen von der Form nicht er-
kennen.

Fin directer Zusammenhang der cutanen Teleangiectasie der Kopfhaus
mit dem abnorm entwickelten intracerchralen resp. meningealen Gefissapparal
{etwa mittelst Verbindungséste durch den Knochen zu dem Sinus longitudinalis
superior) konnle bei der Section nicht festgesiellt werden. Die Schidel-
asymmetrie, wie die Verkleinerung der die Schidelhshle véllig ausfillenden
linksseitigen Grosshirnhélfte sind wohl als Misshildungen anzusehen, die
gleichzeitig mit den Gefissanomalien vor der Geburt entstanden waren. Bei
dem heschriebenen Befunde musste es auffallen, dass die abnorme und diffuse
Entwicklung, Verbreilerung und Schlingelung der Gefisse an der Pia der
linken Grosshirnhilfte in der Gegend des unteren Theiles der Centralwindungen
am meislen ausgepriigt ist, ja hier allein einen geschwulstartigen Charalter an-
nimmt; hier gerade ist das Centrum fiir die Muskeln des unteren Facialis-
gebiets zu suchen, deren Krampf und Lahmung die Krankheitserscheinungen
einleiteten. Es lag daher nahe, anzunehmen, dass die an eine Teleangiectasic
crinnernde, angeborene Gefissanomalie im Gebiete der Art. und Ven, cerebr.
media die Krankheitserscheinungen verursachie, indem dieselbe allmillig an
Wachsthum zunahm, in der Fissura Sylvii besondere Ausdehnung gewann und
zu secundiren Veréinderungen und Erndhrungsstérungen der benachbarien
motorischen Centren fithrte. Welcher Art die Veriinderungen in der Hirnrinde
und ob in dieser selbst #hnliche Geffissanomalien vorhanden waren, konnte
orsi die mikroskopische Untersuchung lehren.

Vor der Hirtung des Gehirns wurden bei der Section, die ca. 20 Stunden
nach dem Ableben erfolgte, je ein Stiick aus dem rechten wund linken Para-
centrallippchen in 96proc. Alcohol eingelegt, gehirtet und nach der Nissl-
schen Methode untersucht. Es konnten an Zahl, Grosse, Lagerung, Gestalf
und Inhalt der Zellen und Kerne weder auf den Préparaten beider Hemisphiren
Unterschiede festgestellt werden, noch auch Abweichungen von Priparaten
eines Kindergehirns, das in gleicher Weise behandelt wurde.

Die Hirlung des ganzen Gehirns erfolgte kurze Zeit in 10proc. Formol-
losung und dann in Miiller’scher Flissigkeit. Die Férbung geschah nach
der Weigert’schen und Pal’schen Markscheidenmethode, nach van Gieson,
mit FKosin-Hamatoxylin und Orcein.

Auch nach der Hirtung fiel die Verkleinerung der linken Hemisphére auf.
Das linke Kleinhirn war etwas dicker und hoher, aber schméaler und kiirzer
als das rechtsseitige. Die Pia zeigte auf der linken Seite ein faltiges, ruunz-
liges Aussehen, das durch zahlreiche kleine, regenwurméhnliche Gefdssanhin-
fungen entstand. Die iiberall sichtbaren grossen vengsen oberflichlichen Hirn-
gefisse waren auch auf der vechten Seite breit und ectatisch. Zur Untersuchung
wuarde das Gehirn in kleinere und grossere, mehrere Windungen umfassende
Stiicke zertheilt; die Verhdltnisse der Gefisse u. s. w. waren auf der ganzen
linken Hemisphére die gleichen, nur waren Unterschiede im Grade der Ver-
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dnderungen vorhanden, die an dem unieren Theile beider Cenlralwindungen,
an der 2. und 3. Stirnwindung, an der Spitze der Temporalwindungen am aus-
geprigtosien waren. —

Die Pia mater selbst zeigte eine ziemlich normale Structur; wo eine
Volumenzunahme vorhanden war, geschah es auf Kosten vermshrler und er-
weilerter, kleinerer und grosserer Gefisse mit vorwiegend capillarem oder
vengsem Ban. Stellenweise war die Pia dort, wo sie an die erweiterten Gefiss-
vdume anlehnte, etwas dichter und von siner missigen Kern- resp. Zellanhiu-
fung erfiillt. Weo die Gefdsse und Bluthohlriume spérlicher waren, tritl ihre
normale Structur deutlich hervor. An den Stellen, wo die Gefdssrdume ihre
grisste Ausdehnung erreichen, verschwindet die Pia fast vollig und man siehi
hier zahlreiche weite und unregelmissig geformte Schliuche und Canile darm-
artig gewunden und ohne deutliches Zwischengewebe an einander gelagert
(siehe Fig. III. IV. V.); daneben finden sich kleinere Geliisse mit slarker Blut-
filllung und erweitertem Lumen, so dass man stellenweise blasenformige Ge-
bilde vor sich hat, deren Winde wie usurirt sind, so dass mehrere Riume in
einander confluiren; namentlich die Capillaren erweitern sich vielfach zu am-
pullaren Raumen, deren Wandungen bald verdiinnt und kaum sichtbar sind,
bald verdickt und hyperplastisch erscheinen. Diese Hyperplasie erstreckt sich
jedoch hier nur auf die Adventitia der Gefisse, die stellenweise wie verdoppelt
und kernreich ist. Das Endothel, die Intima, die elastische Substanz wie die
Muscularis ist an den meisten grosseren Geféissen (Venen) nicht veriindert und
spérlich vertreten. Doch dass die Arterien an der Vermehrung und Erweiterung
ebenfalls theilnehmen, geht anus mehreren Stellen deutlich hervor (sishe Fig. VI,
die eine Stelle aus Fig. TV. darstellt). Namentlich in der Tiefe zwischen den
Windungen und unmittelbar iiber der Hirnrinde sieht man hier grosse weite
Arterien, deren Charakter oft deutlich erkennbar ist an der kreisrunden Form,
an dem geringeren Blutgehalt, an dem Ueberwiegen der Media @iher die schwach
ausgebildete Adventitia, an dem starken Gehalt an elastischer Substanz und
der starken Filtelung der Tunica elastica, die namentlich an den mit Orcein
gefirbten Priparaten stark hervortritt. Die Muskelschicht nimmt hier oft einen
so breiten Theil ein, dass man an eine Wucherung derselben denken konnte.
Dazu kommen Formverindernngen des Gefdsslumens, indem sich stellenweise
Ansbuchtungen und ansurysmatische Erweiterungen vorfinden (Fig. V1L ent-
hilt ein Gefiss aus Fig. IV.); auch kann man mitanter den Uebergang zweier
Arterien in einander durch Usuritung und Wucherung der Winde feststellen.
Mitunter findet sich in der Umgebung dieser abnormen Gefiisse eine geringe
Zellansammlung in der Pia. Wo die Geschwulst ihre grésste Ausdehnung und
eine flichenhafte Ausbreitung hat, dringt sie auch in die Tiefe und dringt die
Hirnwindungen zur Seite. Doch nur an zwei Stellen sieht man, wie die er-
woiterten Gefiissschliuche versuchen, in die Hirnrinde einzudringen. Am
oberen Ende der 8. linken Stirnwindung (Fig. VIII u. 1X) senken sich die
caverndsen Blutrdume ein wenig in die oberflichliche Rindenschicht ein, um-
geben von einer Ansammlung von ausgewanderten Blutzellen. Auch diese Zell-
infiltration nimmt nur die oberflachlichste Schicht der Rinde ern. Nirgends ist
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ein Blutauslritt oder Pigmentbildung festzuslellen. Des weileren findel man
in dev Tiefe der zweiten Stirnwindung (sieheFig. X) nahe der vorderen Central-
windung einen Piazapfen mit erweiterten zahlreichen Capillaren von der Seite
in die Hirnwindung resp. in den tieferen Theil derselben eindringen; eine ge-
ringe (lia- und Bindegewebswucherung verhindert diesen Zapfen gewisser-
maassen an einem ‘weiteren Vordringen. — Diese beiden Stellen sind die ein-
zigen, an denen von einem Eindringen des Angioms in die Hirnrinde die Rede
sein konnte. Auch sonst zeigt die Hirnrinde wenig bemerkenswerthe Verdnde-
rungen. Zweifellos ist die Zahl der von der Pia eindringenden Gefisse wie
der tiefer liegenden Gefisse der Hirnrinde und der weissen Subsianz erheblich
vermehrl. Auch sind die Capillaren hier stellenweise erweitert und ebenso die
Venen; allein nirgends macht sich ein geschwulstartiger Charakter geltend und
die Gefigswinde zeigen ebensowenig eine wesentliche Verinderung wie ihre
Umgebung. Vielleicht hat man das Recht, an den Stellen, wo die Gefdsshildung
iiher der Rinde am stdvksten ist, von einer Verdichiung des Grundgewebes
resp. der Glia und von einer Vermehrung der Kerne zu sprechen. Allem die
GGanglienzellen selbst zeigen in Form, Lage, Zahl und innerer Structur nur
stellenweise eine Schrumpfung, eine Armuth an Fortsitzen und Verwischung
der Structur. Die Markfasern wie die Faserung der Rinde isi nicht merklich
veriindert. An den Gefissen der Hirnbasis, Art. basilaris, communicani. ant.
et post., an der Carotis, an den anderen Zweigen der Art. cerebr. media sind
keinorlei Anomalien festzustellen. Die Gefiisswucherung beginnt erst an dem
oberflichlichen Theil der Vena foss. Sylvii und sind die Gefdsse in den basalen
Ganglien u. s. w. weder erweitert noch vermehrt. Nur im Plexus choroideus
des linken Ventrikels findet man an seiner Umbiegung in das Unferhorn (Glomus)
eine Anhdufung zahlreicher vendser und caverndser Bluthohlrdume ohne Ver-
dnderung des Grundgewebes und ohne wesentliche Hirnsandbildung. Auch am
Hirnstamm und Rickenmark sind die Gefasse nicht verindert und ist hier nur
eine ahsteigende beiderseitige Pyramidendegeneratiou in geringem Grade zu
verzeichnen.

Auch der mikroskopische Befund erweisst demnach eine Gefiss-
neubildung (Angioma) von teleangiectatischem Charakter mit vor-
wiegender Neubildung und Betheiligung der Venen und Capillaren,
deren Lumen erweitert ist und deren Winde mehr weniger atrophisch
oder hyperplastisch sind. Die Geschwulst hat eine diffuse flichenhafte
Ausbreitung und verdringt nur stellenweise das normale Gewebe, ohne
recht in dasselbe und in die Tiefe einzudringen. Wie schon vorher
vermuthet wurde, hat die angeborene Geschwulst stellenweise mit der
Zeit ein grosseres Wachsthum angenommen und zu einem Druck, zur
Verschiebung und Ernihrungsstérung der Hirnsubstanz gefiihrt, ohue
das Gewebe dersclben zu zerstoren oder zu ersetzen. Der Fall gleicht
in dieser Beziehung nicht dem von Emanuel?) heschriebenen, bei dem

1N Ein_FaH von Angioma racemosum arleriale des Gehirns . s. w.
Deutsche Zeitschr. fiir Nervenheilkunde. 14. Bd. 3./4. H. H. 1899,
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ein racemoses arterielles Angioma in der Hirnsubstanz vorlag. Viel-
leicht wire bei lingerer Dauer des Processes auch hier die Geschwulst
tiefer in das Gewebe eingedrungen. Doch war die Betheiligung der
Arterien im grossen und ganzen eine geringe.

In klinischer Beziehung zeigen die Angiome des Hirns einige be-
merkenswerthe Erscheinungen, die auch in diesem Falle hervortraten.
Hiufig handelt es sich um angeborene Anomalien des Gefisssystems,
das anch an anderen Korperstellen gleichzeitig Storungen aufweisen kann,
Diese Anlage kann eine Zeit lang stationir und latent bleiben, um
allmglig oder pldtzlich ein langsam progressives Waclsthum zu zeigen.
Meist fehlen Zeichen des Hirndrucks, wie Stauungspapille, heftiger
Kopfschmerz, Erbrechen, Pulsverinderungen. Relativ hiufig treten par-
tielle oder allgemeine Epilepsie auf, die der folgenden Lahimung Jahre
lang vorausgehen kann, eine Erscheinung, die darauf beruht, dass
ziemlich hiufig grade die Centralwindungen oder deren Nachbarschaft.
betroffen sind. Doch sind Angiome an allen Stellen des Gehirns beob-
achtet, so auch im Markgewebe, in der Diploe des Schideldachs, in
den Basalganglien an der Hirnbasis, in den Plexus chorioid. Dass eine
Verbindung dieser Angiome des Gehirns mit fusseren Gefissgeschwiilsten
vorkommt, ist schon lange bekannt. So warnt Virchow?) bereits vor
der Operation der caverndsen Angiome, die im Gesicht oder itber dem
Schideldach liegen, weil hiufig durch Knochengefiisse Verbindungen
nach dem Sinus longitudinalis sup. und dem Schiidelinnern bestehe.
Derartige Fille sind von Michaud, v. Ammon, Pelletan und Mel-
chiori beobachtet (Virchow). Auf der anderen Seite konnen gefiiss-
reiche Encephalocelen, z. B. fiber der Nasenwurzel, und gefissreiche fungus-
artige (reschwillste dieser (regend leicht zur Verwechslung mit Angiomen
fithren (A. Faxe, Dubois, Gersant, Valentin und Wallmann). —
Wichtiger als diese #lteren Beobachtungen sind zwei neuere Fille mit
Sectionsbefund. Emanuels 1. ¢. Fall weicht von dem oben beschriebenen
ab durch eine aunsgeprigte Betheiligung der Arterien (Gebiet der Ar-
teria cerebri poster.) und die ausgedehnte Zerstdrung der Hirnsubstanz
(Rechter Schlifenlappen) durch die Geschwulst. Auffallend war die
Verkleinerung der betroffenen Hirnbilfte, dic auch in wunserem Falle
vorhanden und wmit einer Verdickung und Sclerose des Schideldachs
verbunden war. Von gleichzeitigen Gefissanomalien bestanden in diesem
Falle eine Erweiterung der Arter. vertebralis, der basalen Hirnsinus,
der vorderen Ciliargefiisse, der Gefisse am Bulbus olfactorius, dazu
kommen eine Herzhvpertrophie, Struma und Phlebectasien. In klinischer

1) Die krankhafien Geschwiilste. III. Bd. 1. . 1867,

Archiv f. Psychiawie. Bd. 34, Heft 1 12
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Beziehung sind die Erscheinungen des Morbus Basedowii (Exophthaimus,
Herz- und Carofidenklopfen uw. s. w.) und eine partielle Epilepsie,
hervorzuheben, die 18 Jahre lang anderen Hirnerscheinungen voraus-
geht. — In einem #hnlichen Falle von Steinheil?) bestand ebenfalls
Jahre lang partielle Epilepsie. Anatomisch handelt es sich um ein
Angioma arteriale racemosum (Varix aneurysmaticus) im vorderen Drit-
tel des rechten Frontallappens. Xs bestanden aneurysmatische Krwei-
terungen und Ectasien seit der Jugend an der rechten Art. frontalis, tempo-
ralis, Carotis externa neben Herzhypertrophie. Am Gehirn bestand eine
Erweiterung der Carotiden, der Art. communieans anter., der Art. cor-
poris eallosi, Art. meningea media etc. Die Gefiisse der Hirnbasis
waren arteriosklerotisch.

Beide [ille haben anatomiseh gemeinsam eine rege Betheiligung
der Arterien an der Geschwulstbildung, eine ausgedebnte Lision der
Hirnsubstanz selbst, sowie die congenitale Anlage, die durch zahireiche
gleichzeitige Gefiissanomalien an anderen Kirperstellen erwiesen wird.

Es liegen ausserdem eine Anzahl von Fillen vor, die wohl klinisch
ein gemeinsames Vorkommen von Gefissangiomen an der Haut oder
anderen Korperorganen mit verschiedenen Storungen von Seiten des
Nervensystems aufweisen; allein in anatomischer Beziehung bleibt die
Basis dieser Storungen szweifelhaft. So berichten Lannois et Ber-
noud?) kurz nach der Demonstration des oben beschriehenen Falles
iiber derartige Erscheinungen. In dem einen der von ihnen beobachteten
Falle bestand bei einem 20jihrigen Midchen seit Geburt eine ganz
enorme Gefissgeschwulst an der linken Wange. Dieses Midchen erlitt im
3. Lebensmonat einen Fall und zeigte danach eine linksseitige spastische
Hemiparese. Seit dem 8. Lebensjahr zeigte sie allgemeine epileptische An-
fille und Schwachsinn. Zugleich mit der Gefissgeschwulst bestand eine
Hypertrophie der linken Gesichtshilfte, Zunge, Kieferknochen, Lippen.
Der Zusammenhang der genannten Nervenstirungen (Hemiparese, Epi-
lepsie, Idiotie) kann natiirlich hier eine mehrfache Deutung zulassen.
Da derartige Hautnaevi hiufig von anderen Missbildungen der Kérper-
organe begleitet sind, kann man annehmen, dass von Geburt auf eine
abnorme vasculiire Veranlagung in der rechten Hemisphire bestand, die
spiter, vielleicht durch den Fall beglinstigt, zur Wachsthumszunahme
and weiteren Storungen Veranlassung gab. Andererseits ist zu erwigen,

1) Ueher e¢inen Fall von Varix aneurysmaticus hw Bereich der Gehirn-
vofasse. Disserl. Wirzburg 1895.

2) Enorme Naevus angiomateux de la Face uvec Hémiplégie spasmadique
et Lpilepsie. Nonv. feonographie de Ju Salpét. No. 6. 1898,
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dass auch verschiedene Bildungsanomalien nicht vasculiren Ursprungs,
wie functionelle nervése Storungen, nicht selten mit diffusen Angiomen der
Haut oder mit Gefissgeschwiilsten der Korperobertliiche verbunden sind.
So sind nicht selten einseitige Hemihypertrophien des Kérpers neben
diffusen Hautangiomen beobachtet, und konnte ich selbst vor kurzem
einen derartigen Fallt) mittheilen. Man weiss ferner, dass grosse
Naevi in neuropathischen Familien vorkommen und auch mitunter neben
functionellen Stérungen de§ Nervensystems als gleichzeitige Degene-
rationszeichen auftreten. So beobachtete Duzéa einfache Epilepsie in
einem solchen Falle und Israel berichtet iiber Naevi bei Kindern epi-
leptiseher Eitern. — Mehr Aehnlichkeit mit dem von uns beschriebenen
Falle hat ein zweiter von Lannois et Bernoud mitgetheilter Fall.
In diesem hatte ein 20jihriges Mddchen seit Geburt einen aunsgedehnten
" flachen Naevus ohne Hyperplasie an Gesicht, Oberlippe, Stirn und
linker Schlifengegend. Hier bestanden seit dem 5. Lebensjahr Convul-
sionen, und bald darauf entwickelte sich eine rechtsseitige spastische
Hemiplegie mit Atrophie. Auch hier war der Naevus eine einfache
Teleangiectasie, und uber der Gegend der betroffenen Centren (linke
Schiifengegend) war die Haut mitbetroffen.

Angiome des Gehirns wie der Hirnhiute sind im grossen ganzen
nicht selten. Oppenbeim?) berichtet, dass sie als kleinere rothliche
Herde und als teleangiectatische Erweiterungen der Gefisse nicht selten
in der Hirnsubstanz vorkommen und auch zu echten Geschwiilsten sich
entwickeln konnen. Und wie Bruns?) hervorhebt, finden sich caver-
nose Angiome und teleangiectatische Geschwiilste des Grosshirns und
der Hiute auch nicht selten unter den operativ hehandelten Fillen.
Meist waren die Centralwindungen betroffen; die Functionsstérungen ent-
stehen bald durch ein tumorartiges Wachsthum der kleinen angeborenen
Cavernome, bald durch Thrombusbildung in der Geschwulst wnd durch
Circulationsstérungen oder Druck oder Zerstérung der Nachbarschalft.
Die Misserfolge bei der Operation konnen bald durch eine hinzutretende
septische Meningitis (Bruns), bald durch colossale Blutungen (Rosso-
limo) erfolgen. Doch sind auch giinstig operirte Falle von Péan,
A. Starr, Olliver und Williamson%) und Anderen beschrieben.

1) Sitzung der Berliner Gesellsch. fiir Psychiatrie und Nervenkrankheiten,
13. November 1899.

2) Die Geschwiilste des Gehirns. 1896, IX. Bd. 1. Th. der Spec. Paih.
und Ther. von Nothnagel.

3) Die Geschwiilste des Nervensystems. Berlin 1897. Karger.

4) Brit. med. Journ. 28. Nov. 1898.
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Der zuletzt erwihnte Fali lehrt, dass die Hirn-Angiome (uuterer Theil
der linksseitigen motorischen Region) auech ausnahmsweise schnell ver-
laufen (3 Jahre) und dass Kriimpfe {ehlen konnen; dass ferner allge-
meine Hirndruckerscheinungen, wie Neuritis optica, Erbrechen, Kopf-
schmerzen gelegentlich auftreten und das Krankheitshild beherrschen
kinnen. In der Regel fehlen die letzteren Erscheinungen und partielle
oder allgemeine Epilepsie mit folgenden spastischen Lihmungen kinnen
Jahre und Jahrzehnte dem todtlichen Ausgange und einem schuelleren
Wachsthom der Gesshwulst vorausgeben. Angeborene Anomalien im
Gefiassapparate, an der Haut und Kérperoberfiiche, wie Teleangiectasien,
Cavernome, Phlebectasien, hypertrophische Naevi etc. kénnen zuweilen,
wie in dem beschriebenen Fall, auf eine ahnliche Natur der cerebralen
Affection hinweisen und die Diagnose sichern.



