
(Aus der Hirnhistologisehen Abteilmlg der Psyehiatrisch-neurologischen 
Universit/itsklinik zu Budapest [Vorstand: Prof. Karl Scha//er].) 

Cber einen zellig-fibriisen, nicht entziindlichen Obliteratious- 
vorgang der meningealen Arterien im Siiuglingsalter. 

Von 

Adolf Jnba. 

Mit 7 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 1. Februar 1936.) 

I m  folgenden wird fiber 2 Fgl le  yon angeborenem,  oder  im frfihesten 
Al te r  en t s t andenem Defekt  der  Oeeipi ta l r inde ber iehtet ,  bei denen sich 
makroskopiseh  haupts/~chlieh im Gebiet  der  Area  s t r i a t a  eine ausge- 
brei te te  Mikrogyr ie  vorfand.  Da  wegen der  c i rcumser ip ten  Ausbre i tung  
der  Anomal ie  die Wahrsche in l ichke i t  einer exogenen Herkunf t  bes tand,  
wurde das  histologisehe Bi ld  un te r  besonderer  Ber i icksicht igung der  
pa thogene t i sehen  Bedingungen s tud ie r t ;  die hierbei  festgestel l te  Gef/~13- 
e rk rankung  bi ldet  den t t a u p t g e g e n s t a n d  der  folgenden Er6r terungen.  - -  
Es is t  erwg~hnenswerf~, dab  beim Fa l l  2 die St6rung des zweiten Seb- 
neurons bzw. der  Sehrinde berei ts  im Leben d iagnos t iz ie r t  wurde,  so 
dab  dadurch  auch die spgMiche Kasu i s t i k  der  angeborenen zent ra len  
Amaurose  ve rmehr t  wird.  Ffir  die Uber lassung des Mater ia ls  m6ehten  
wir Her rn  Prof.  I .  Bdzi, D i rek to r  des St. Lad i s l aus -Krankenhauses  zu 
Budapes t ,  unseren bes ten  Dank  ausspreehen.  

Fall 1. Der 5 3{onate alte S/iugling wurde wegen einer Dysenterie und Otitis 
media in dem St. Ladislaus:Krankenhaus behandelt, wo er am 3. 9. 35 versehied. 
Da die Krankengesehichte keine mit den vorliegenden Fragestellungen zusammen- 
hi~ngenden Angaben enth/~lt, nehmen wit gleieh die anatomisehe Besehreibung vor. 

Sektionsbefund: Colitis follicularis nleerosa intestini erassi totius praeeipue 
intestini reeti. Bronehiolitis diffusa mueopurulenta et ateleetasia partiMis pul- 
monum. Anthrotomia bilateralis faeta. Mikrogyria oeeipitalis. 

I-Iirnanatomiseher Befund: In den oeeipitalen Absehnitten des Gehirns zeigt 
sieh besonders links ein =con der erhaitenen Umgebung ziemlieh scharf abgegrenztes, 
dem bloBen Auge als mikrogyriseh erseheinendes Gebiet mit ganz kleinen, sehein- 
bar regellos verlaufenden Windungen und ganz oberfl/~ehliehen Sulei, so dab die 
linke Kleinhirnhemisph/ire vom Oeeipita!pol bei weitem nieht bedeekt wird. An 
der lateralen Oberfl~che breitet sich diese anormale l~indenformation nur auf die 
n~chste Umgebung des Pols aus; medialwi~rts hingegen sind der ganze Cuneus, 
die angrenzenden Anteile des Pr~cuneus und aueh die polaren Absehnitte des Gyms 
fusiformis yon ihr eingenommen. An der reehten ttemisph/~re sind die Ver/inde- 
rungen bedeutend weniger auff/~llig, wenn aueh die !~inde, besonders an der late- 
ralen Oberfl/~ehe nahe zum Pol rinnenf6rmig eingedriiekt ist und eine mikrogyrisehe 
Konfiguration zeigt. An der medialen Oberfl/iehe ist nut ein ganz kiimmerlieher. 
Cuneus vorzufinden, dessen hintere Anteile seheinbar in das Gebiet der erw~hnten 
Ver/~nderungen hineinfallen. - -  Splenium und unmittelbar angrenzende Anteile 
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des Corpus cMlosum stark versehm~lert; im weiteren ist das Gehirn yon normaler 
Beschaffenheit. 

An den Pr/~paraten (N i sd - ,  v. Oieson-, H/~in.-Eosin-, Resorcin-Fuchsin-F/~rbung; 
Fett-, Markscheiden-, Perdrsu- und Glispr~parate), welche sus den am st/~rksten 
veri~nderten Gebieten des linken Occipitslpols entstammen, kann unter dem Mikro- 
skop eine lgindenschichtung zumeist nicht erkannt werden; die t~inde besteht sus 
einem dfinnen, fast ganz aus Gliaelementen zusammengesetzten Band. In s~mt- 
lichen Ebenen, besonders aber in den tieferen Absehnitten kommen sehr zshlreiche, 
miliare Erweichungen, auBerdem such viele dichte perivssculare K6rnchenzellen- 
ansalnmlungen vor, die nebst den Erscheinungen eines diffusen und intensiven 

FettgehMtes der Gliaelemente 
all Herxhe imersehen  Pr~psra- 
ten besonders guthervortreten ; 
die Abbauprozesse sind der- 
srtig hochgradig, dab such die 
Meningen viele KOrnchenzel- 
len enthMten. In den tieferen 
Schiehten der Rinde, ferner 
in den sngrenzenden Abschnit - 
ten des Markes begegnet man 
einem we!teren Abbauprodukt, 
und zwar einer sich mit To- 
luidin und H/~matoxylin stark 
anfiirbenden Substanz, die frei 
im Gehirnparenchym liegt. Die 
miliaren Erweichungen, ferner 
die perivascul/s K6rnehen- 
zellherde weisen an v. Gieson- 
und Perdrau-Pr~psra ten  eine 
gut erkennbare Gitterfsser- 
struktur auf. Auch im Mark 
kommen, besonders umnittei- 

Abb. l. MextingeMeArterieausdemver~dertenRinden- bar unter der Rinde Mtere 
abschnitt des FMles 1. Bemerkenswert die stsrke, in Erweichungsherde vor, die zu- 
zwei halbmondf6rmigen Absehnitten geteilte Wuche- weilen bereits mit dem bloBen 
rung des subendothelislen Gewebes nebst intakter 
Elastics interns. ]Etesorcin-Fuehsin. Mikrphotogramm, Auge sls kleine Cystehen zu 

Vergr. etwa 83lath. erkennen sind. 

Es  ist  hervorzuheben,  
(tM3 Zeichen einer floriden oder ~bgelaufenen Entzf indung (Infi l t rat ion,  

Bindegewebsneubi ldung usw.) nirgends angetroffen werden k6nnen;  
sowohl die g indenve r s  wie auch die Defekte  des Markes 

weisen das typische Bild der Erweichungsprozesse aUf, so dab in 
Hins ich t  der Pathogenese  nur  eine ischgmische E inwirkung  in Be t raeh t  

kommen  kann. 

Von diesem Gesiehtspunkte  aus verdienen die Ver~nderungen der 
meningealen Ar ter ien  ein besonderes Interesse.  U m  das wesentl iehe 
Moment  des Prozesses erfassen zu k6nnen, moehten  wit  diese an einem 
Resorc in-Fuchs in-Prgpara t  mi t  s tgrkerer  Vergr6gerung sehildern (Abb. 1). 
Wenn  man  yon auBen naeh innen die Schiehten der Gefggwand verfolgt ,  
so kann man  eine anscheinend normMe Adven t i t i a  und Medi~, die 
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ziemlieh unseharf ineinander iibergehen, sowie eine gut erhaltene 
Lamina elastiea interna feststellen. Innerhalb des I~inges der Elastiea 
interna liegt aber ein neugebildetes Gewebe yon loekerer Struktur, 
welches Jm v. Gieson-Prs  (Abb. 2) aus sternfSrmigen und spinde- 
ligen, locker angeordneten Zellen und aus einer intercellul/tren Substanz 
von feinfaseriger Besehaffenheit besteht, welehe sieh mit v. Gieson blal~- 
rot anfs und damit den Charakter eines jungen, fast embryonalen 
Bindegewebes aufweist. Unmittelbar unter dem Endothel wird die 

Abb. 2. Dieselbe Arterie a m  v .  G i e s o n - P r ~ p a r a t .  Der zellig" fibrSse Charakger des jungen 
Proliferationsgewebes t r i t t  gu t  hervor. Keine adventit iel le Infil trationen, Mikrophotog'ramm. 

Vergr. 90faeh, 

Struktur oft bedeutend dichter und zeigt eine konzentrische Anordnung; 
in diesem Abschnitt scheint aneh eine Neubildung yon elast, iseher Sub- 
stanz im Gange zu sein. Am Endothel keine nennenswerten Ver~nde- 
rungen, insbesondere keine Proliferationserseheinungen. Wie erheblich 
die Durehg/~ngigkeit der Gef/tge besehr~nkt sein kann, geht aus Abb. 3 
hervor; an Abb. 3 B wurde aueh eine kleine Arterie abgebildet, wo in- 
folge des VerschluBprozesses das Lumen vollkommen in Verlust geraten 
ist. 0I ter  werden aueh halbmondf6rmige Proliferationserscheinungen 
beobaehtet. Entziindliehe Erscheinungen, adventitMle Infiltrationen 
oder Thrombosierungen gelangten nirgends zur Beobachtung. 

Da die neugebildete Gewebssubstanz innerhalb des Ringes der Elastiea 
interna liegt und auch keine elastischen Elemente in bedeutenderem 
Mal~e enth/~lt, sondern der histologischen Beschaffenheit eines jungen 
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Bindegewebes entsprieht, scheint, bier eine Wueherung des subendo- 
thelialen Bindegewebes vorhanden zu sein, wodureh aueh das wesent- 
liehe MomeI~t des Prozesses angegeben ist. Am Endothel, an der Media, 
und der Adventitia keine tiefgreifenden regressivea Erseheinungen- 
h6ehstens kann eine Aufloekerung der Elastiea interna an den stgrker 
erkrankten Gefggen beobaehtet werden (De]amination); eine votl- 
kommene ZerbrSekelung der Elastiea interna kam nut einmM zum Vor- 
sehein. - -  Die besehriebenen Wueherungsvorggnge, die natiirlieher- 
weise zu einer Einsehrgnkung der Durehggngigkeit fiihren mtissen, 
konnten an den Arterien der weiehen Hirnhfillen im erkrankten Rinden- 
gebiet sehr oft wahrgenommen werden; es ist hervorzuheben, dag an 

Abb. 3. A ho(.hgr~dige Obli terat ion,  L' vo] ikommencl '  (;cffilavcrschhHa. Fal] 1. v .  (Hesolt., 
5I ik ropho togramm,  Vergr .  c twa  23faeh. 

den intraeerebraien Oefgl3en - -  abgesehen von geringffigigeren Capillar- 
fibrosen - - ,  ferner in den Oebieten augerhalb des zerstSrten Rinden- 
absehnitts keine nennenswerten Gefgftlgsionen vorhanden warm,. 

Die l~indenvergnderungen sind links nahe am Oeeipitalpol am inten- 
sivsten: wem~ man dem Verlauf der Fissura ealearina in oraler Riehtung 
folgt, so erscheinen bald mehrere erhalt,ene Zeltgruppen und Sehiehten: 
in Ebenen der Vereinigung der Fissur mit der Fissura parietooeeipi- 
talis gelangt, am Fundus und an der Unterlippe bereit,s eine gut erkenn- 
bare Calcarinaform~tion zur Sicht. Dementsprechend konnte an der 
Nissl-Serie des linken gui.~eren Knieh6okers ein ganz umsehriebener Zell- 
ausfall festgestellt werden. In den caudalen und mittleren Ebener~ 
finden sich erhaltene Zellen nur im lateralen Spornteil, wghrend im 
mittleren und medialen Absehnit.t ein starker Ausfall der Ganglien- 
zellen verbunden mit Gliawucherung zu erkennen ist. In oraler Riehtung 
nimmt das erhMtene Gebiet an Ausbreitung noeh zu: in der oralsten 
Ebene kommt, eine erhaltene winzige Zellgruppe auch im media.lst.e~ 
Winkel des (]anglions vor. 



nieht entzfindliehen Obliterationsvorg~ng. 667 

Die histologischen Befunde im reehten  Oeeip i ta l lappen entsprechen 
in qua l i t a t ive r  Hins ieh t  vo l lkommen den berei ts  erw/~hnten Beobach-  
tungen.  Hins ieht l ich  der  In tens i t / t t  des Prozesses is t  zu bemerken,  dab  
die sehwerste  ZerstSrung an der  la te ra len  Oberfl/~ehe, besonders  in de r  
makroskopiseh  s ieh tbaren  Rinne,  v o r k o m m t ;  doeh kann  aueh an der  
media len  Oberflg~ehe yon einer regelreehten Rindensehieh tung ,  bzw. vom 
Vorhandensein  einer S t r i a t a fo rma t ion  in polaren Ebenen  n ieh t  ge- 
sprochen werden.  I m  Gegensatz dazu  f inden wir  in den oralen Ab-  
sehni t ten  der F i s sura  ealear ina  die Area  s t r i a t a  sowohl an der  Ober-, 
wie aueh an  der  Unte r l ippe  vo l lkommen erha l tem Beim Uberb l i ek  der  
Nissl-Serie  des rechten/~uBeren Knieh6ekers  s ind die f ronta ls ten  Ebenen  
vo l lkommen erha l ten ;  erst  wai ter  caudal  zeigt  sieh in den mi t t l e ren  
dorsalen Ebenen  ein Zellausfall ,  dessen Ausbre i tung  in oeeipi ta ler  Rich-  
tung raseh zun immt ,  so dab  erhal tene  Zellen nur  in einem la tera len  und  
in einem media len  Absehn i t t  des Ganglions sieh vorf inden;  noeh wei ter  
caudal  versehwindet  die mediale  Zel lgruppe v611ig. 

An  den Zel lbi ldern der  oberen Vierhiigel  und  der  beidersei t igen 
Subst .  praegenieula tae  griseae waren  als sieher pathologiseh zu be- 
zeiehnende Vergnderungen n ieh t  zugegen. 

Fall 2. Anszug der Krankengesehiehten. ])as 21 Monate a r e  M~dehen wurde 
am 4.10.34 zuerst in die erste S~uglingsabteilung des WeiBen-Kreuz-Kranken- 
hauses zu Budapest (Oberarzt Dozent Dr. Petdnyi) aufgenommen. Bei Geburt 
Asphyxie. Die Entwicklung des Kindes zeigte angeblich bis zum 10. Lebensmonat 
einen normalen Verlauf; erst naehher haben die Eltern bemerkt, dab das Kind 
~pathisch wurdb; 6Rers Kr/~mpfe hatte, die sich zuweilen auf den ganzen K6rper 
ausbreReten; w/ihrend der Kr/~mpfe kein Stuhl- oder Urinabgang. In der Kinder- 
klinik wurde aueh festgestellt, dab das Kind nicht sieht. Status: geistig znriiek- 
gebliebenes, m/igig entwiekeltes Kind. Knoehen, Muskeln o. ]3. Kein neImens- 
wetter interner Befund. Nervensystem: ])as Kind sprieht und sieht nicht; laute 
Stimmen, Rasseln des Sehltisselbundes erweeken seine Aufmerksamkeit nieht. 
Steht yon selbst nieht auf, kann aueh nieht sitzen; Spraehversuehe unverst/indlieh. 
I-Iypotonie der Extremit/iten; erhShte Patellar- und Aehillessehnenreflexe; Faeialis 
o. ]3. Zuweilen Linksdrehung des Kopfes mit Deviation der Bulbi naeh links. 

Wenn man die Finger den Augen nghert, erfolgt kein Lidsehlag, keine Abwehr- 
reaktion. Die Lider werden nut beim Anr/ihren gesehlossen. Ophthahnologiseher 
Befund: Pupillen gleieh weit, Liehtreaktion erhalten. Augenhintergrund: etwas 
blasse, doeh seharf begrenzte Papillen, normale Gef/tge. Wahrseheinlieh keine 
Liehtempfindung. Ophthalmologisehe Diagnose: Rindenblindheit. 

Klinisehe Diagnose. Salamepilepsie. 
Wiederaufnahme am 30.4.35. Seit dem Aufenthalt in der Abteilung wieder- 

holen sieh oft die Kr/~mpfe. Die Extremit/iten werden starr, dann [BewuBtlosig- 
keit; der Anfall besteht einige Minuten, dann sehl/~it das Kind ein. - -  Geistige Ent- 
wieklung stark zuriiekgeblieben, keine Aufmerksamkeit, auf starke akustisehe 
Reize keine Reaktion. Mit dem Koi0f und mit den Extremit~ten werden inkoor- 
dinierte ]3ewegungen ansgef/ihrt, ttypotonie. Wird Pat. aufgesetzt, so f/~llt sie 
naeh einer Zeit bin, beim Stehversueh wird das Gleiehgewieht sofort verloren. Er- 
h6hte Patellar- und Achillessehnenreflexe, reehts znweilen Babinski. Pirquet R. 
o. 13.; Wa.l~. im Blute negativ. - -  Krankheitsverlauf: Nat t/tglieh 1--2 Krampf- 
anfi~lle; Liquorbefund: P a n d y - - ;  Waltner R. negativ, Zellzahl 6. - -  Am 191 5. 
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wurde Pat. wegen einer Morbilli und Diphtherie in das St. Ladislaus-Krankenhaus 
zu Budapest versetzt, we das Kind an einer Pneumonie am 24.5.35 gestorben ist. 

Obduktionsbefund. Bronehopneumonia eonfluens lobi inferioris pulm. sin. 
ad abseessum vergens eum pleuritide fibrinoso reeente idem. Emphysema viearians 
loborum superiorum et medii inferiorisque pulmonis dextri. Dilatatio ventriculi 
dextri eordis; degeneratio parenehymatosa myoeardii et renum et parenehymatoso- 
adiposa hepatis. Tonsillitis bilateralis uleerosa profunda inde lymphadenitis hypre- 
plastiea nodulorum lympbatiei eolli partim abseedens. Colitis eatharralis. . .  Odema 
leptomeningum, adhaesiones loborum frontalium. Mikrogyria oeeipitalis. 

Makroskopiseber Hirnbefund. Die oeeipitalen Anteile des Gehirns betraehtend 
finder man in den polaren Gebieten beiderseitig fast symmetriseh eine makro- 
skopiseh als typische Mikrogyrie erscheinende t~ormation; an der Konvexit~t gehen 
diese Gebiete ohne seharfe Grenzen in die normale I-Iirnoberfl~tehe fiber. An der 
medialen bzw. basalen Oberfls breitet sieh die Anomalie auf den Cuneus und 
aueh auf die angrenzenden Gebiete des Hirnmuntels aus. Sonsb Windungsbildung 
des Gehirns normal. - -  Wegen der mangelhaften Ausbildung der Oecipitallappen 
liegen die Kleinhirnhemisphi~ren bei seitlieher Betraehtung in groBen Anteilen 
unbedeekg. 

Bei der mikroskopisehen Untersuchung des ,,mikrogyriseben" Gebietes (Nissl-, 
Hgm.-Eos.-, v. Gieson-, I~esorein-Fuehsin-, Herxheimer:Prgparate, Glia-, Fibrillen-, 
Perdrau-Imprggnationen) stellte es sieh beraus, dag es sieh aueh in diesem Fali 
um exogen-konsekutive Rindenver~nderungen handelt, die als Residualzustiinde 
yon isehgmisehen Prozessen zu deuten sind. Es wurden vor allem im Mark Mte 
Erweiehungsherde von versehiedenem Durehmesser vorgefunden, die abet nunmehr 
verstreute, an den Siiumen anhaftende KSrnehenzellen enthielten. Die kleinen 
IIohlrs werden von einem kernarmen, stark faserigen Gliagewebe umgeben, so 
dag dadureh das histologisehe Bild des Markes bedeutend bunter als normalerweise 
erseheint. Die Rinde selbst ist an vielen Stellen zu einem sehmalen, aus mehrfaeh 
gesehiehteten Gliaelementen aufgebauten Band reduziert, we Ganglienzellen kaum 
vorkommen; an anderen Stellen finden sieh Gruppen yon Ganglienzellen (Abb. 4) 
oder auch eine mehr oder weniger erhaltene Sehiehtung. Im Gegensatz zu dem 
vorigen Fall kommen hier intensivere Abbauerseheinungen nicht vor; nur verstreut 
liegen im Mark einige K6rnehenzellengruppen oder perivaskul~re Si~ume. Die 
isch~misehen Prozesse sind in einem bedeutend vorgesehritteneren Stadium an- 
gelangt, we die Transport- und Abbauvorg~nge bereits gr6gtenteils abgeschlossen 
sind. Bezfiglieh der Ausbreitung des Prozesses w~re es zu bemerken, dab die Cal- 
carinae beiderseits vollkommen zerst6rt wurden. 

Der Art  der t~ indenver~nderungen entsprechend wurden  wiederum 
die Gefs einer e ingehenden Durchmus te rung  unterworfen u n d  es 
k o n n t e n  aueh in diesem Fal l  an  vielen meningealen  Arter ien Oblite- 
rations- bzw. Wandverdickungsproze~se beobachte t  werden, die den 
Gef~igvers des Falles 1 vo l lkommen entsprechen. Auch beim 
Fal l  2 bi ldet  sich innerha lb  des Ringes der Elast ica in te rna  ein loekeres 
Bindegewebe yon fast  embryon~lem Charakter  aus, das neben  vielen 
stern- und  spindetf6rmigen Zellen eine mi t  v. Gieson sieh blagrot  an- 
f~rbende intereelluls Substanz  enth/~lt u n d  das als Proliferat ion des 
subendothe]ialen Bindegewebes zu be t rach ten  ist. Eine  wesentliche 
Neubi ldung von elastiseher Subst~nz finder bei dieser Form der Gef~B- 
e rkrankung  nicht  start ,  Zeichen eines solehen Vorganges sind nur  un-  
mi t te lbar  un te r  dem Endothe l  zu beobaehten.  Die iibrigen Bestandtei le  
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Abb. ~. Obersichtsbild eines Milu'ogyrus des Falles 2; keine l~indenstruktur ,  die 
Ganglienzellen sind nestfSrmig gruppier t .  Nissl-Pr~p~rat. Mikrophotogramm, 

Vergr. e twa 50fach. 

Abb. 5. Meningeale Arterie aus  dem l~dierten Rindenbezirk des Falles 2. Delamination 
der ursprtinglichen Elast ica  in terna;  konzentrische Elast icaneubi ldung.  Technik und  

Vergr. wie Abb. 1. 
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der  Gef~13wand (Endothel ,  Media,  Adven t i t i a )  s ind ohne gr6bere Ver- 
~nderungen;  h6ehstens  geringftigigere Delamina t ionsersehe inungen  der  

Nlast iea  in terna .  Zeiehen 
yon advent i t i e l len  Inf i l t ra-  
t ionen, Thrombosierungs-  
vorg~Lnge, oder  andere  
entzt indl iehe Prozesse ge- 
langen nirgends zur Be- 
obaehtung .  

I m  vor l iegenden Fa l l  
aber  gelangen aueh noeh 
weitere  Gef~gver~Lnderun- 
gen zur Beobaehtung ,  die 
im Vergleieh zu den er- 
w~hnten  Ver/~nderungen 
~ls vorger i iektere  S tad ien  
des Prozesses be t r aeh t e t  
werden kSnnen.  Es wi rd  
zuweilen eine in tens ivere  

Abb. 6. Begilmende hyalinartige Entartung" des lieu- E las t i eaneub i ldung  beob- 
gebildeten Gewebes; Fall 2. Teehnik und Vergr, wie ach te t ;  wenn dieser Vor- 

Abb. 1. 
gang in mehreren  E t a p p e n  
verls  so sieht  m a n  so- 
gar  mehrere  neugebi lde te  
elast isehe Ringe  (Abb. 5), 
die aber  bei  wei tem nicht  
derar t ig  in tens iv  gefs  
s ind wie die urspr~ngl iehe 
L a m i n a  elast iea  in terna.  - -  
Auger  einer in tens iveren  
E las t i eaneub i ldung  stel len 
sieh zuweilen im neuge- 
b i lde ten  Gewebe auch re- 
gressive Ersche inungen  
ein ; in diesem Fa l l  wande l t  
sieh die zellig-fibr6se neu- 
gebi ldete  Subs tanz  halb-  
mondf6rmig  oder in ihrem 
ganzen Umfang  in ein 

• 7. Ausgebreitete konzentrische hyalinartige Ent- 
artung" des Ileugebildeten Gewebes; Fall 2. Bei a Brueh- hya l ina r t iges ,  sieh nl i t  
stiick der urspr~ngliehen Elastiea interna. Teehnik und V. Gieson und  1Resorein- 

Vergr. wie Abb. 1. ~uehs in  gelb bzw. li la an- 

f~rbendes Gewebe urn, in welehem n0ch einige zellige E lemente  in kle inen 
Laeunen,  ganz wie im normMen Knorpe l ,  e ingebe t te t  s ind (Abb. 6 und  7) ; 
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die Reaktion yon Kossa auf Kalk negativ. Am auBeren Rand der hyalin- 
artigen Entar tung kSnnen zuweilen Bruehstiicke der urspriingliehen 
Elastiea interna beobaehtet werden (Abb. 7a); Media und Adventitia 
sind eben nur angedeutet. 

Als eine weitere erwahnenswerte Erscheinung innerhalb des ver- 
anderten Rindenabsehnittes ist das haufige Vorkommen mehrerer ziem- 
lieh ausgebreiteter meningealer Infiltrationen yon loekerer Strukfur 
zu erwahnen, die aus Plasmazellen, ferner aus Polyblasten und spar- 
lichen Lymphocyten zusammengesetzt sind. Diese Zellen stehen mit  
den bereits besehriebenen veranderten gr6fteren meningealen Gefagen 
nicht in besonders auffalligen raumliehen Beziehungen. In  den Meningen 
ist aueh eine ausgesprochene Bindegewebsvermehrung auffallig, inner- 
halb derselben die kleinsten GefaBe, Praeapillaren als krankhaf t  ver- 
andert erseheinen; ihre Wandung ist etwas verdickt, was hauptsachlich 
auf einer Vermehrung der adventitiel]en Bindegewebsfasern beruht;  
auBerdem scheint auch eine Capil]arvermehrung vorhanden zu sein. - -  
Infiltrationen von ahn]ieher Zusammensetzung kommen aueh in entfernt 
gelegenen normalen Hirngebieten, wenn auch in bedeutend geringerer 
Intensitat ,  zumeist perivascular angeordnet, vor. 

In  den beiderseitigen aul3eren KniehSckern sind die Ganglienzellen, 
besonders die mittelgrogen, stark und gleichmaNg rarefiziert; Gliose 
des ganzen Ganglions. Substant ia  praegenieulata grisea erha]ten, eben- 
sowenig wurden siehere Veranderungen an den Zel]bildern der oberen 
Vierhiigel angetroffen. 

Besprechung. 

In Hinsicht auf die recht umschriebene Ausbreitung der mit  bloBem 
Auge als mikrogyrisch erscheinenden Stellen wird gleieh der Verdachf 
erweckt, daG es sich hierbei nicht um eine Entwicklungsst6rung, sondern 
um sekundare Mikrogyrie (Scha//er), Ulegyrie (Bresler), entstanden im 
allerjfingsten oder im feta]en LebensaRer, handelt, deren Natur  und 
Pathogenese dutch die mikroskopische Untersuchung zu bestimmen ist. 
Tatsachlich fanden sich in den anormalen Rindengebieten recht tief- 
greifende diffuse Erweichungs- bzw. ischamische Prozesse, die im Fall 1 
noch grSl3tenteils im Gange waren. Beim Fall 2 war es - -  entsprechend 
der Beobachtung yon Spatz, naeh welcher die fe ta len  Abbauprozesse 
auGerordentlich griindlich und rasch vor sich gehen - -  bereRs zum End- 
stadium der ischamischen ZerstSrung gekommen. 

Da in beiden Fallen Hirnveranderungen von ischamischem Charakter 
angetroffen wurden, sind die meningealen Arterien untersucht worden. 
An diesen konnte, wie in der Beschreibung der Befunde ausfiihrlich be- 
richter wurde, eine Wucherung des subendothelialen Bindegewebes fest- 
gestelR werden, wodurch es zu verschiedenen Graden einer Lumen- 
einengung bzw. Wandverdickung gekommen ist. Das gewueherte 
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Gewebe ist wegen seines Reiehtums an sternf6rmigen und spindeligen 
Zellen Ms ein junges, fast embryonMes Bindegewebe zu betraehten. Es 
dfirfte die Annahme naheliegen, dag das kindliehe Alter der Kranken 
diesen Charakter bestimmt hat. - -  Zeiehen einer Elastieaproduktion 
konnten beim Fall 1 und aueh an vielen Gef~gen des FMles 2 nut un- 
mittelbar unter dem Endothel beobaehtet werden; an anderen Gef/~gen 
des FMles 2 war die Elastieaneubildung ausgesproehener, es kamen 
sogar mehrere konzentrisehe Lamellen, wahrseheinlieh Folgen einer 
sehubweise verlaufenden Proliferation, zur Sieht. In Anbetraeht der 
1/~ngeren Lebensdauer und des bedeutend vorgesehritteneren Stadiums 
der Abbauvorg~nge beim Fall 2 ist anzunehmen, da6 hier der ProzeG 
w/~hrend eines l~Lngeren Zeitraums als beim anderen Fall bestand. 
Damit befindet sieh in roller [3bereinstimmung, dag beim Fall 2 
eine intensivere Elastieaneubildung, ferner aueh eine eigenartige re- 
gressive Umwandlung des neugebildeten Gewebes verbunden mit einer 
Zerbr6ekelung der Elastiea interna und Versehm~lerung der ~LuBeren 
Sehiehten zu beobaehten ist. Im groBen und ganzen kommen abet 
eine Beteiligung des Endothels, der Media und der Adventitia am 
ProzeG - -  abgesehen yon einer ])elamination der Elastiea interna - - ,  
ferner aueh entzfindliehe und thrombotisehe Erseheinungen nirgends 
zum Vorsehein. 

])as wesentliehe Moment des Vorgangs ist also die rein proliferative 
Vermehrung des subendotheliMen Bindegewebes, wodureh auf sekund~re 
Weise eine Verdiekung der Gef~LGwand und die Einengung des Lumens 
zustande kommt. Totale Gefggobliterationen lassen sieh in der Regel 
nieht feststellen; wir sind nur beim FM1 1 ein einziges Mal einem der- 
artigen Bild begegnet. Wie hierbei der vollst/~ndige VersehluB des 
Lumens und damit das vollst~ndige Versehwinden des Endothels ent- 
stand, kann sehwerlieh entsehieden werden. Es ist vor allem denkbar, 
dab der totale VersehluB infolge einer sieh den Wueherungen ansehlieBen- 
den Thrombosierung erfolgte, wie dies z. B. in der Literatur der Biirger- 
Winiwartersehen Krankheit oft erw~hnt wird. ])ieser Annahme w~re 
aber entgegenzuhMten, dab bei ~tteren Thrombosierungsvorg~ngen ein 
ganz anderes histologisehes Bild, vor allem l~ekanMisationsersehei- 
nungen beobaehtet werden, wie dies neuerdings aueh yon Sdntha in 
Zusammenhang mit den Gef~Gver~nderungen bei Chorea rheumatica 
gezeigt wurde. Die M6gliehkeit einer Verweehslung yon Proliferations- 
und Thrombosierungsvorggngen, worfiber zuniiehst yon Wolf] und Greul 
beriehtet wurde, geh6rt jedenfMls zu den Seltenheiten. Demzufolge 
erscheint es uns Ms wahrseheinlicher, daG wegen der intensiven Pro- 
liferation das Endothel zu einer Atrophie und endlieh zum Verschwinden 
gebracht wurde. 

In Zusammenhang mit der Zugeh6rigkeit und Atiologie des Gef~tG- 
prozesses m6ehten wir eine kurze Ubersieht fiber die verwandten 
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Vorgange geben und diese mit dem in unseren Fallen angetroffenen Erschei- 
nungen vergleichen. DaB dieser der gewShnliehen Arteriosklerose fern 
steht, bedarf in Anbetraeht des grundverschiedenen histologisehen Bildes 
kaum einer ErSrterung. Ebensowenig kann jene Gruppe yon Gefa•- 
erkrankungen in Betraeht kommen, die beim Spontangangran der Ex- 
tremitaten angetroffen wird. l\Iach Winiwarter handelt es sieh hier um 
eine primare Intimawueherung, w~hrend sparer yon Bi~rger Thrombose 
als beginnendes Moment angegeben wird. Trotz der zahlreichen Beob- 
achtungen (z. B. Bunge, Grieco, Haga, Herzenberg und Maschkileisson, 
Marianacci; umfassende Literatur  in den Arbeiten yon Spornheimer 
und Krompecher) scheint aber zunachst eine cerebrale Ausbreitung des 
Prozesses zu den Seltenheiten zu geh6ren (vgl. die Arbeit yon Stauder); 
ein hierhergehSriger Fall wurde vor kurzem yon Spatz auch histolog~sch 
eingehend untersucht. Es stellte sich heraus, dab die Obliterations- 
vorgange in diesem Gehirn auf intensiven Wucherungen des Endothels 
beruhen, die auf Organisation yon Thromben zuriickgefiihrt werden; 
als Folgeerscheinung wird ein vollstandiger Verschlul3 des Gefa~lumens 
5fret beobachtgt: In  diesem Fiillgewebe kommt  .auch erhebliche Fett-  
speicherung vor; au~erdem konnten in den friiheren Stadien auch ad- 
ventitielle Infiltrationserscheinungen festgestellt werden. Eine zellig- 
fibr5se, lockere Beschaffenheit des Proliferationsgewebes kam oft zum 
Vorschein. - -  Gegenfiber diesem mehr bunten und abwechslungsreichen 
Bild stehen bei unseren Fallen immer die rein zellig-fibr5sen, binde- 
gewebigen Proliferationen yon fast embryonalem Charakter im Vorder- 
grunde, die nur au~erst selten zu einer vollstandigen Obliteration ffihrten; 
Thrombotisationsvorgange konnten mit  Sicherheit nicht nachgewiesen 
werden. Wir sind daher der Ansicht, dal~ die in unseren Fallen vor- 
liegende Gefal~veranderung mit der cerebrMen Form der Biirger-Wini- 
warterschen Krankhei t  nicht identifiziert werden kann. 

Unter  den Gefai~veranderungen luischer l~atur ist eine ziemlich ge- 
wShnliche und charakteristische Form die Heubnersche Endarteriitis, 
bei der eine starke Intimaproliferation ohne wesentliche Degenerations- 
prozesse und neben dieser auch eine entziindliche kleinzellige Infiltration 
der Adventitia vorliegen, so da~ sie yon der vorliegenden Gefa~erkran- 
kung - -  wo entzfindliche Erscheinungen vermi~t werden - -  leicht zu 
unterscheiden ist. - -  Eine weitere Erkrankungsform der Gefai~e auf 
luischer Basis ist die Nissl-Alzheimersche Endarteriitis syphilitica der 
kleinen Rindengefa~e (Divry und Christophe, d'Hollander, Ilberg, Jalcob, 
Ku/s, Westphal und Sioli usw. ; Literaturiibersicht bei Jalcob), wo als 
wesentliches Moment  die Wucherung der Endothel- und AdventitiaL 
zellen der l%indencapillaren und Pracapillaren zu beobachten ist. Wenn 
sich an dem Proze~ auch die meningealen GefaBe beteiligen, so tr i t t  
nach Ja]co5 hierbei neben Zellvermehrungen auch eine starke Elastica- 
neubildung hervor. I)a  in unseren F~llen an den kleinen gindengefal3en 
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normale Verhgltnisse vorliegen, ist die erwghnte Form nur der Voll- 
stgndigkeit hMber anzufiihren. 

Eine weitere Erkrankungsform der GefgBe auf luiseher Basis, die 
aber im Gegensatz zu den vorigen bedeutend seltener angetroffen wurde, 
wird yon Jalcob als ,,ehroniseh-luische Gefgl~erkrankung" bezeichnet. 
Adventitia, Media ohne tiefgreifende Vergnderungen, auch keine In- 
filtrationen; innerhalb des Ringes der 5fter im Zustande der Delamination 
befindliehen Elastie~ in t e rns  findet sich eine starke zellig-fibr6se In- 
timaproliferation vor, die weder zu einer Verfettung, noeh zu einer Ver- 
kalkung neigt. Unter  dem intakten Endothel 1/*Bt sich oft eine Neu- 
bildung einer Elastiea interna feststellen. Neben diesen Bildern kommen 
aueh Uberggnge zu der gew6hnlichen Arteriosklerose vor. Jalcob hat 
diese reeht seltene ehroniseh-luische Gefggerkrankung in ihrer reinen 
Form bei 6 Fallen angetroffen, die zum Tell in den Arbeiten von Robustow 
(Fall 1, 2), Malamud (Fall 3) und L6wenberg erwghnt werden. Aus seiner 
Zusammenstellung ist es ersiehtlieh, daf3 hauptsitehlich die meningealen 
Arterien befallen werden. Besonders seh6n und in einer reinen Form 
zeigten sieh die erw/ihnten Merkmale beim Fall 2 in der Arbeit yon 
Robustow: Es handelt sieh hierbei um eine Kranke, bei der im 19. Lebens- 
jahr eine Mlm/~hlieh entwiekelnde Lghmung der linken Extremitgten 
aufgetreten ist, es bestand Ierner Anisokorie, reehts minimale Lieht- 
reaktion. Sektion: Mesaortitis luiea. Bei der mikroskopisehen Unter- 
suehung das eharakteristisehe Bild der ehroniseh-luisehen Gefgl3erkran- 
kung; keine Infiltrationen; im zentralen Nervengewebe gefggbedingte 
I-Ierdbildungen. - -  I m  Gegensatz zu Jalcob wird von Forster und Spiel- 
meyer die der >,ehroniseh-luisehen Erkrankung"  entspreehende Gefgl3- 
vergnderung als i~esidualzustand einer Heubnersehen infiltrativen 
Endarteriitis betraehtet,  wobei die Zellanhgufungen bereits zur Riiek- 
bildung gelangt sind; aueh Malamud neigt zu einer ghnliehen Auf- 
fassung. 

Vergleiehen wit nun die Abbildungen (Abb. 218 an S. 352 der Bd. 1 
der Jalzobsehen Monographie) und die Besehreibung der ehroniseh- 
luisehen GefgBerkrankung" mit  den in unseren Fgllen erhobenen histo- 
logisehen Befunden, so geht daraus hervor, dal3 der vorliegende GefgB- 
vorgang morphologiseh der ,,ehronisehduisehen GefgBerkrankung" ziem- 
lieh nahe zu stehen seheint; die bevorzugte Lokalisation der meningealen 
GefgBe, die ohne Infiltrationsvorggnge einhergehende zellig-fibrSse Pro- 
liferation der In t ima nebst in taktem Endothel und das Fehlen yon aus- 
gebreiteteren regressiven gergnderungen sind jene Merkmale, die in 
den beiden Prozessen gemeinsam angetroffen werden kSnnen. - -  Um 
aber bei unseren Fgllen eine Gefggerkrankung auf luiseher Basis mit  
Sieherheit anzunehmen, miigten in Anbetraeht  des jungen Alters der 
Patienten Zeiehen einer kongenital-syphilitisehen Affektion im Gehirn 
und im ganzen Organismus vorhanden sein. Dabei m6ehten w i t  
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naehdrtieklieh hervorheben, dab beim Fall 1 im Sektionsbefund und in 
den Rindenbildern keine Anhaltspunkte fiir Syphilis zu linden sind; be- 
sonders werden meningeale Erseheinungen, welehe bei der kongenitalen 
Lues zuweilen reeht eharakteristisch sind (Ran/ce, Weyl, Rach, Wohl- 
will u. a.) nieht angetroffen. Aueh in den serologisehen Befunden des 
Falles 2 und im Obduktionsbefund der inneren Organe werden die typi- 
schen kongenital-luisehen Zeiehen vermi6t, so dab die hier zweifellos 
vorhandenen meningealen Ver/~nderungen (Infiltrationen, Bindegewebs- 
vermehrung) allein unseres Eraehtens das Bestehen einer luisehen Affek- 
tion einwandfrei nieht beweisen. Da bei unseren F/~llen sichere Beweise 
f/Jr das Vorhandensein einer angeborenen Syphilis nieht erbraeht werden 
konnten, k6nnen wit aueh diesen Gef/~Bvorgang mit der ,,ehroniseh- 
luisehen Gef/~Bver/~nderung" Jakobs nieht identifizieren, wenn aueh 
eine gewisse morphologisehe Xhnliehkeit zwisehen den beiden Gef~B- 
prozessen nicht geleugnet werden kann. 

Was nun die Frage der Atiologie betrifft, so m6ehten wit, da die Zu- 
geh6rigkeit und Natur des vorliegenden Gef/iBvorgangs einwandfrei 
nieht zu entseheiden war, diesbezfiglieh tiberhaupt keine bestimmte 
Meinung /~ul3ern; wie erw/~hnt, konnte das Bestehen einer Syphilis 
nieht bewiesen werden. Beim Fall 2 seheinen allerdings gewisse 
Zeiehen einer entziindliehen L~sion (meningeale Ver~tnderungen) vor- 
zuliegen, deren Zusammenhang mit den Gef~l~l~sionen abet nieht klar 
ersiehtlieh ist. 

Bei unserem zweiten Fall konnte die zentrale Amaurose, also die 
L/~sion der Sehstrahlung oder ihre Endigungsstatte aus dem negativen 
Befund am Augenhintergrund und wegen der erhaltenen Pupillenreaktion 
trotz der Amaurose bereits im Leben diagnostiziert werden. 

Einen ghnliehen Fall hat jfingstens Tokay bearbeitet; es handelt sich hierbei 
um einen 19j~hrigen Knaben, bei dem sich die Blindheit zuerst im 6. Lebensmonat 
bemerkbar maehte; aul~erdem litter seit dem 5. Lebensjahr auch an epileptischen 
Kr/~mpfen. Aus dem Augenbefund: Linke Pupille etwas weiter als die reehte, eine 
direkte oder konsensuelle Reaktion kaum ausl6sbar. An den Augen nur Lieht- 
empfindung. Exitus naeh einem Selbstmordversueh in einer Bronehopneumonie; 
am Gehirn war auger den eystisehen und mikrogyrisehen Vergnderungen der Fron- 
tallapl0en aueh eine ausgebreitete ~ikrogyrie der Oceipitallappen vorhanden. 
Laut der histologischen Untersuehung handelt es sieh um sekund/~re Ver/~nde- 
rungen, die in die Gruppe der Ulegyrie Breslers gehSren:-- Bei diesem Fall weisen 
also die intra vitam beobaehteten Symptome ebenfalls auf eine eerebrale st6rung 
des Sehapparates bin, wenn aueh die zentrale N-atur der L~sion wegen der kaum 
vorhandenen Liehtreaktion und der trotz der hoehgradigen Sehst6rung vor- 
handenen Liehtempfindung nieht derartig deutlich, wie bei unserem Fall zu- 
rage tritt. 

Zuletzt  m6chten wir einige Bemerkungen hinsiehtlieh der Projek- 
tionsverhattnisse im zentralen Absehnit~ der eerebralen Sehleitung an- 
fiihren, wobei wir uns haupts/~ehlieh auf die im Fall 1 erhobenen Be- 
funden sttitzen werden. Hier ist links mit Ausnahme der vorderen 
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Anteile der Unterlippe die ganze Sehrinde ausgefallen, w/~hrend rechts nur 
die L/~sion der polaren Area striata verbunden mit  vollkommener Ver- 
schontheit der vorderen Ober- und Unterlippe vorlag. Dementsprechend 
war links nur der laterale Spornteil erhalten, welcher also im /~uBeren 
KniehScker dem Vertretungsgebiet der vorderen Unterlippe entspricht. 
Im  rechten /s Knieganglion sind die oralsten Ebenen vollkommen 
erhalten; erst sp/iter stellt sich in den mittleren dorsalen Abschnit ten 
eine Degenerationszone ein, welche in caudaler l~ichtung an Ausbreitung 
noch zunimmt und sich auf ein grSBeres Feld zwischen erhaltenen media- 
len und lateralen Zellgrnppen ausbreitet;  caudal ist nut  der laterale 
Horn erhalten. Rechts kann also das Projektionsfeld des polaren Seh- 
rindenanteils im /~uBeren KniehScker leicht verfolgt werden. - -  Diese 
Deobachtungen stehen einerseits mit  den Tierexperimenten yon v. Heuven 
nnd Pol~ak, andererseits auch mit  dem entsprechend bearbeiteten mensch- 
lichen Material (Brouwer, Juba, Maekensie, Niessl v. Mayendor/, P/ei/er, 
Putnam usw;) in roller ~bereinsCimmung. Danach bcsteht zwischen 
Sehrinde und/iuBerem Knieh6cker eine genaue Projektion in dem Sinne, 
dab die vordere Oberlippe i m  medialen, die ~2ordere Unterlippe im late- 
ralen, das polare Sehrindengebiet in einem zwischen den beiden gelegenen 
keilfSrmigen Gebiet des /s Knieganglions vertreten wird. - -  Die 
Substantia praegeniculata grisea bleibt in den beiden F~llen ohne ver- 
wertbare pathologische Ver/s dies entspricht im vollen MaBe 
der Ansicht yon Hechst, da6 dieser Kern nicht als prim/s optisches 
Zentrum im engeren Sinne betrachtet  werden kann. 

Zusammenfassung. 

Es wurde fiber 2 F~lle mit  beiderseitiger sekundKrer Mikrogyrie der 
Occipitalgegend berichtet, in denen ein bemerkenswerter Obliterations- 
vorgang an den meningealen Arterien anzutreffen war. Das wesentliche 
Moment des Gef/i6vorganges besteht in einer lockeren, zellig-fibr6sen 
Proliferation des subendothelialen Bindegewebes mit  sp/~rlicher Elastica- 
neubildung, unter Verschontbleiben der fibrigen Anteile der Gef/il~- 
wand und ohne entzfindliche Erscheinungen; in den sp/iteren Stadien 
werden auch intensive Elasticaneubildungen und regressiv-hyalinartige 
Vorg/~nge beobachtet.  Das Bestehen einer kongenitalen Syphilis konnte 
in keinem der F/~lle einwandfrei nachgewiesen werden. - -  Bei Fall 2 
wurde bereits im Leben die zentrale Amaurose erkannt.  
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