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Zu den seltenen Entwicklungsmalformationen des Gehirns gehért die
Pachygyrie, die auch Makrogyrie genannt wird. Makroskopisch ist sie
durch eine kleine Anzahl von breiten, untereinander durch kurze, flache
Furchen abgeteilten Windungen charakterisiert. Eine extreme Form der
Pachygyrie ist die Agyrie, wo die Gyren vollstdndig fehlen. Diese MiB3-
bildung ist aber bei Menschen sehr selten und mit dem Leben unvereinbar.
Morphologisch ist die Pachygyrie mit der Mikrogyrie verwandt, bei der
die Gyren auffallend klein und zahlreicher sind. Beide sind in der iiblichen
Weise mit anderen cerebralen Defekten verbunden, z.B. mit Mikro-
cephalie und fast immer mit einem erniedrigten Gehirngewicht.

Die Pachygyrie haben als erster 1893 Macxus MATELL, nach ibhm
Voor, BIELSCHOWSKY, vON MoNakow, KooH, DE LANGE, JAcOB, OSTER-
TAG und in der letzten Zeit CroME beschrieben.

Wegen der Seltenheit dieser Anomalie erlauben wir uns unsere

eigene Beobachtung mitzuteilen.

L. K., ein 3Y/,jihriger Knabe aus der zweiten Schwangerschaft. Die 6jahrige
Schwester ist gesund. Die Mutter leidet seit ihrer Kindheit an epileptischen Anféllen
und ist geistig zuriickgeblieben. Wéhrend der zweiten Schwangerschaft, besonders
in den ersten Monaten hatte sie epileptische Anfélle. Die Geburt verlief regelmaBig,
das Kind wurde nach der Geburt nicht zu BewuBtsein gebracht, es wog 4200 g. Im
6. Monat erschienen bei ihm Krémpfe, wegen derer es wiederholt in verschiedenen
Anstalten behandelt wurde. Hs hatte Scharlach, ansonsten war es nicht krank. Es
fing an zu sitzen mit 2!/, Jahren, selbstindig gehen konnte es nicht, es spielte nicht,
es wurde nicht rein und die Mutter soll es nur bisweilen erkannt haben.

Bei der Untersuchung in der Bezirksberatungsstelle fiir perinatale Encephalo-
pathie am 13. Januar 1959 war der Knabe korperlich gut entwickelt, hatte athe-
totische Bewegungen des ganzen Korpers und einen bedeutenden Speichelflul. Die
Reflexe an den oberen GliedmafBen waren normal, an den unteren waren sie erhoht.
Das Babinskische Zeichen war beiderseitig positiv. Der Muskeltonus war miBig
erhoht. Die passive Beweglichkeit war normal, die aktive nicht koordiniert. An der
Réntgenaufnahme des Schiidels wurden geringe Merkmale einer Erhshung des
Innendruckes festgestellt, die Basis war normal. Die EEG-Untersuchung zeigte den
Grundrhythmus um 5¢/50 u V. Die Frequenz erniedrigte sich periodisch wihrend
des gleichzeitigen Aufwachsens der Amplitude bis auf 2¢/240 u V und noch mehr,
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Diese hohen Wellen hatten den Charakter von scharfen Wellen. Sie iberwogen fron-
totemporal beiderseitig, re. ein wenig mehr. Selten erschien die regelméBige Gruppe
der Wellen 6¢/230 u'V mit der stufenweise sinkenden elektrischen Spannung, die
wieder frontotemporal mehr nach re. lokalisiert war (Abb.1). Am 18. Februar 1959
wurde der Junge in der Kinderabteilung in Trutnov mit der Temperatur 38°C mit
Krimpfen und BewuBtlosigkeit aufgenommen. Sukzessiv entwickelten sich Flexions-
kontrakturen in allen vier GliedmaBen, nystagmoide Bewegungen der Bulbi. An den
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Abb.1. EEG bei Pachygyrie. Beschreibung im Tex?t

linksseitigen GliedmaBen war der Befund stirker ausgeprigt. Der Befund am Augen-
hintergrund war normal, FW 5/15, Blutbild normal, BWR negativ. An den Lungen
und am Herz war der Befund entsprechend. Das neurologische Bild verschlimmerte
sich, die Temperatur stieg auf 40°C und am 4. Mérz 1959 starb der Pat. unter dem
Bild des hyperpyretischen Syndroms.

Die Obduktion wurde 33 Std nach dem Tode durchgefithrt. Es handelte sich um
den Leichnam eines 3!/, Jahre alten Knaben, der angemessen erndhrt und ohne
dubere Entwicklungsanomalien war. Der Thymus war maig vergroBert und wog
25 g. An anderen Organen der Brust- und Bauchhohle gab es keine krankhaften
Verdnderungen.

Die Schidelwslbung betrug 17 X 15 em. Die zarte Dura mater war adhiriert an
den Wolbungsknochen, in dem Schidelsinus war fliissiges Blut. Das Gehirn wog
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950 g. Beide Hemisphéren waren symmetrisch. Die Oberfliche der frontalen und
parietalen Lappen war beinahe ausgeglittet, nur mit einer leichten Andeutung von

breiten flachen Windungen versehen, die untereinander durch ganz flache, kurze
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Furchen abgeteiit waren. Die Gyri frontalis superior und medins waren nicht aus-
gebildet; auf dem parietalen Lappen war nur an einer Stelle in der Lénge von 2 cm
der Sulcus centralis gekennzeichnet, die Gyri praecentralis und posteentralis waren
nicht sichtbar. Der Sulcus parietooccipitalis war gut erkennbar, vor demselben
befand sich ganz deutlich der Lobus parietalis superior und inferior. In dem Sulcus
interhemisphericus nach hinten bis zu der prikunealen Gegend befanden sich nur
kleine unregelmaBige flache Einschnitte, von hier aus in occipitaler Richtung schien

ADbb. 4. Heterotopisches graues Inselchen im Centrum semiovale

die Gyrifikation normal. In den weichen Hirnhduten, in den von der Pachygyrie
besetzten Gebieten war nur ein geringes Gefdfigeflecht (Abb.2) vorhanden. Die
HauptgefsBe und die Bulbi olfactorii waren normal entwickelt.

Auf dem horizontalen Schnitt durch das Gehirn (Abb.3) war eine 15 mm breite,
graurosa gefirbte Rinde sichtbar, die sich in occipitaler Richtung, also in den
Gebieten mit normaler Gyrifikation verdiinnte und in den occipitalen Lappen ihre
normale Breite erreichte. Die Seitenkammern waren markant dilatiert und mit
klarem Liquor gefiillt. Die dritte und die vierte Kammer waren entsprechend ge-
rdumig, das ependymale Epithel war iiberall fein und glinzend, der Sylviuskanal
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durchgingig und normal weit. Von den basalen Ganglien war das ziemlich groBe
Caput nuclei caudati auffallend. Das Claustrum fehlte. Der Nucleus lentiformis und
der Thalamus waren gut kenntlich, die Capsula interna war ein wenig breiter. Die
Varolsbriicke, das Kleinhirn und das verldngerte Mark waren ohne makroskopische
Verénderungen.

Es hat sich bei der histologischen Untersuchung verschiedener, mit Hamatoxy-
lin-Eosin, mit der modifizierten Mallory-Methode, mit der Spielmeyer-Methode und
mit Cresylviolett gefirbter Gehirnteile gezeigt, daB es sich iiberwiegend um Ande-
rungen in der Cytoarchitektonik der Rinde handelt. In der normal entwickelten
Rinde kann man sechs Schichten unterscheiden: die #uBere, wenig zellhaltige
Molekularschicht, die dullere granulése Schicht, die aus kleinen pyramidalen Zellen
zusammengesetzte Schicht, die innere granuldése Schicht, die Schicht der groBen
pyramidalen und der polymorphen Zellen. In den Pachygyriegebieten erreichte die
Rinde nicht diese endgiiltige Entwicklungsstufe. Es hat sich durch die Untersuchung
gezeigt, da man in den Pachygyriegebieten nur vier Schichten unterscheiden kann:
eine gentigend breite, wenig zellhaltige Molekularschicht, unter derselben eine ziem-
lich schmale, aus kleinen Zellen mit einem kompakten satten Kern zusammen-
gesetzte Schicht, die an wenigen Stellen, besonders in den Schnitten aus dem
parietalen Lappen fehlte, so daB an diesen Stellen dann die Rinde nur drei Schichten
umfaBte. Unter dieser Schicht war eine aus grofien pyramidalen Zellen zusammen-
gesetzte Zone, die mit undeutlicher Grenze in die von kleinen und groBen pyrami-
dalen Zellen und von multiformen Zellen zusammengesetzte vierte Schicht tiberging.
Diese letzte Schicht bildete eine scharfe Grenze gegen die weille Substanz, in der sich
Heterotopien von grauer Substanz in Form von gréferen Inselchen (Abb.4), aber
auch von vereinzelten Ganglienzellen befanden. Die pyramidalen Zellen lieBen
bedeutende Atypien erkennen. Sie waren ungeordnet eingelagert, meistens waren
sie multipolar und trugen grofe runde Kerne mit einem ausgeprigten Nucleolus.
Einige von ihnen wiesen anscheinend Zerfall ohne jedwede Reaktion in der Um-
gebung auf. Die kleinen pyramidalen Zellen waren meist multipolar und hatten
gleichfalls runde helle Kerne mit einem deutlichen Nucleolus. Die Ausliufer der
Nervenzellen waren meistenteils gut sichtbar. Eine gewissermafBilen groflere An-
hdufung von Glia gab es nur in den periventrikuliren Gebiecten.

Zum Unterschied von diesem Bild war der histologische Befund in Teilen mit
der normal ausgebildeten Gyrifikation unauffillig und mit einer charakteristischen
Ordnung der Rinde in sechs Schichten versehen. Das histologische Bild der basalen
Ganglien und im Kleinhirn war normal. In histologischen, mit Sudan IV auf Fett
gefirbten Gehirnschnitten kam eine geringe Menge von neutralem Fett in den endo-
thelialen Zellen oder extracelluldr in den perivasculiren Rdumen vor.

Diskussion

Die Pathogenese dieser strukturellen Lésionen der Rinde wird als
eine Stérung der celluldren Migration in der histogenetischen Phase der
Gehirnentwicklung aufgefaft. Es ist eine Stérung der Neuroblasten-
wanderung von der ependymalen Muttersubstanz in die Rindenschicht,
wobei dieselben in der Schicht der Mantelzellen aufgefangen werden.
Wihrend die Bildung von priméren Furchen in die morphogenetische
Phase der Gehirnentwicklung gehért und von dem endgiiltigen Effekt der
Migration unabhéngig ist, hingt die sekundéire Gyrifikation von dem
Migrationserfolg ab.
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BreLscrowsky und Jacos teilen die Migrationshemmung in eine
symmetrische und circumsecripte. Sie sind der Meinung, dall bei einer
symmetrischen Migrationsldsion die Muttersubstanz selbst schon in
ihrer Art fehlerhaft ist oder dall die Noxe das ganze periventrikulire
Keimzentrum befallt bzw. die von demselben hervorgehenden, aus-
gewanderten Neuroblasten. Die Ursache der circumseripten Lésion
sehen sie nur in einer begrenzten fokalen Lasion der Keimsubstanz. Tm
Gegensatz zu diesen zwei Autoren sind andere der Meinung, dafi die
Ursache einer fehlerhaften Ordnung in der Rinde nicht auf einer Lésion
der periventrikuliren Keimsubstanz beruhe, sondern in der fetalen
Organisation der Rinde selbst bestehe. Da es sich um fetale Entwicklungs-
phasen handelt, die einander rasch folgen, meinen sie, die strukturellen
Variationen der Rinde seien nicht durch verschiedene schidliche Fak-
toren, sondern durch die Stdérung von verschiedenen Terminations-
perioden der Entwicklung verursacht.

Der Zeitraum der Pathogenese dieser Anderungen 148t sich nicht
genau festlegen, aber die meisten Autoren legen denselben in die Zeit
zwischen dem 3.—5. Monat des intrauterinen Lebens schon aus dem
Grunde, weil in dieser Periode die Wanderung der Neuroblasten am leb-
haftesten ist.

Die Atiologie ist nicht klar. Als moégliche Ursache werden einerseits
Faktoren angefithrt, die schon auf die Geschlechtszellen der Eltern
wirken, eine andere Ursache kann die intrauterine Infektion oder Anoxie
der Frucht in der friihen Zeit der Schwangerschaft sein.

In unserem Fall kann man zwei dtiologische Faktoren in Betracht
ziehen. Fiir die hereditire Anlage wiirde die geistige Minderwertigkeit
und Epilepsie der Mutter sprechen; auf der anderen Seite kénnte die
wiederholte Anoxie der Frucht bei epileptischen Anféllen der Mutter, die
am hiufigsten eben am Anfang der Schwangerschaft waren, fir die Mog-
lichkeit einer im Uterus erworbenen Schidigung sprechen.

Zusammenfassung

Der Bericht betrifft eine seltene Entwicklungsstérung des Gehirns —
die Pachygyrie, welche die Autoren bei einem 31/, jahrigen Jungen aus der
zweiten Schwangerschaft einer geistig riickstdndigen und epileptischen
Mutter beobachtet haben. Im 6. Monat wurden ein spastisch-athetoti-
sches Syndrom und epileptische Anfille festgestellt.

Am Gehirn wurde die Pachygyrie im Gebiet der frontalen und parie-
talen Lappen festgestellt. Histologisch wurde eine Stérung der Cyto-
architektonik der Rinde in den befallenen Gebieten (3.—4. Schichtentyp)
beobachtet. Die Ordnung der Rinde hat dem frithen Entwicklungs-
stadium des 3.—4. Monats des intrauterinen Lebens entsprochen.
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Atiologisch sind hereditére Faktoren bei Epilepsie und Schwachsinn
der Mutter oder Anoxie der Frucht bei epileptischen Anféllen der Mutter
wihrend der Schwangerschaft in Betracht zu ziehen.
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