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Zu den seltenen EntwicklungsmMform~t ionen des Gehirns geh6rt die 
Pachygyrie ,  die auch Makrogyrie genann t  wird. M~kroskopisch ist sie 
durch eine kleine Anz~h] yon  breiten, untere in~nder  durch kurze, flache 
Furchen  ~bgeteil ten W i n d u n g e n  ch~rakterisiert.  Eine  extreme Form der 
Pachygyr ie  ist die Agyrie, wo die Gyren vo]lst~ndig fehlen. Diese MiB- 
bi ldung ist ~ber bei Menschen sehr selten und  mi t  dem Leben unvereinbar .  
Morphologisch ist die Pachygyrie  mi t  tier Mikrogyrie verw~ndt,  bei der 
die Gyren auff~llend k M n  und  z~hlreicher sin& Beide sind in der fiblichen 
Weise mi t  anderen  cerebralen Defekten verbunden,  z.B. mi t  Mikro- 
cephMie und  fast immer  mi t  einem erniedrigten Gehirngewicht.  

Die Pachygyrie  haben  ~ls erster 1893 MAGNUS MAT~LL, nach ihm 
VOGT, BIELSCHOWSKY, VON MONAKOW, KOCH, DE LANGE, JACOB, OSTER- 
TAG und  in der ]etzten Zeit CI~OME beschrieben. 

Wegen der Seltenheit  dieser Anomalie  erl~uben wir uns nnsere 
eigene Beobachtung  mitzutei len.  

L.K., ein 31/~j~hriger Knabe auk der zweiten Schwangersch~f~. Die 6j~hrige 
Schwester ist gesund. Die Mutter ]eider seit ihrer Kindhei~ ~n epileptischen Anf~llen 
und ist geistig zuriickgeblieben. W~hrend der zweiten Schw~ngerschaft, besonders 
in den ers~en Monaten hatte sie epiIeptische Anfglle. Die Geburt verlief regelrn~13ig, 
das Kind wurde n~ch der Geburt nicht zu Bewugtsein gebrach*, es wog 4200 g. Irn 
6. MonaL erschienen bei ihrn Kr~rnpfe, wegen derer es wiederholt in verschiedenen 
Anstalten behandelt win'de. Es hat~e Sch~rlach, ~nsonsten war es nich~ krank. Es 
ring ~n zu sitzen rnit 21/e Jahren, selbst~ndig gehen konnte es nich*, es spielte nicht, 
es wurde nieht rein und die Mutter soll es nur bisweilen erkannt haben. 

Bei der Untersuchung in der Bezirksberatungsstelle fiir perinatMe EncephMo- 
pathie am 13. Januar 1959 w~r der Knabe kJrperlich gut entwickelt, hatte athe- 
totische Bewegungen des ganzen KJrpers und einen bedeutenden SpeichelfluB. Die 
Reflexe ~n den oberen G]iedrnaBen waren normal, an den unteren w~ren sie erhJht. 
])as Babinskische Zeichen war beiderseitig positiv. Der Muskeltonus war m~l~ig 
erhJht. Die passive ~eweglichkeit war normM, die aktive nieht koordiniert. An der 
RJntgen~ufnahrne des Sch~Ldels wurden geringe MerkmMe einer ErhJhung des 
Innendruckes festgestellt, die Basis war normal Die EEG-Un~ersuchung zeigte den 
Grundrhythmus urn 5 c/50 u V. Die Frequenz erniedrigte sich periodisch w~hrend 
des gleichzeitigen Aufwachsens der Amplitude his auf 2e/240 u V und noch rnehr. 
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Diese hohen Wellen ha t t en  den Chgrakter yon scharfen Wellen. Sie iiberwogen fron- 
totemporai" beiderseitig, re. ein wenig mehr. Selten ersehien die regelmgBige Gruppe 
der Wellen 6 e/230 u V mit  der stufenweise sinkenden elektrischen Spannung, die 
wieder frontotemporal  mehr  naeh re. lokMisiert war (Abb. 1). Am 18. Februar  1959 
wurde der Junge in der Kinderabtei lung in Tru tnov  mi t  der Temperatur  38~ mit  
Kr~mpfen nnd  BewuBtlosigkeit aufgenommen. Sukzessiv entwiekelten siehFlexions- 
kont rakturen  in allen vier GliedmaBen, nys~agmoide Bewegungen der Bulbi. An den 
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Abb. 1. EEG bei Pachygyrie. Beschreibung iln Tex~ 

linksseitigen Gliedmal?en war der Befund st~irker ausgepr~gt. Der Befund am Augen- 
hintergrund war normal,  F W  5/i5,  Blutbild normal, BWR negativ. An den Lungen 
und  am Herz war der ]3efund entsprechend. Das neurologische Bild verschlimmerte 
sich, die Temperatur  stieg auf  40~ und am 4. M~Lrz 1959 starb der Pat .  under dem 
Bild des hyperpyret ischen Syndroms. 

Die O b d u k t i o n  wurde 33 Std naeh dem Tode durehgefiihr~. Es hundel~e sieh um 
den Leiehnam sines 31/4 Jahre  al ten Knaben,  der angemessen em~hrC und ohne 
~uBere Entwieklungsanomalien war. Der Thymus war mgBig vergrSBert und  wog 
25 g. An anderen Organen der Brust- und BauchhShle gab es keine krankhaf~en 
Ver~inderungen. 

Die Sch~delwSlbung betrug 17 • 15 era. Die zarte Dura mater  war adhiiriert an 
den WSlbungsknochen, in dem Sch~delsinus war flfissiges Blur. Das Gehirn wog 
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950 g. Beide Hemisph~ren waren symmetriseh. Die Oberfl~ehe der frontalen und 
parietalen Lappen war beinahe ~usgegl~ttet, nut mit einer leichten Andeutung yon 
breiten flaehen Windungen versehen, die untereinander durch g~nz flaehe, kurze 

o 

o ' ~  

ea ~ r ~  



208 L Dv0~J~KOVJ~, J. LICI~ und J.  TI>IT~I~: 

Furehen abgeteilt  waren. Die Gyri frontalis superior und medius waren nieh~ aus- 
gebildet;  auf  dem parietalen Lappen war nur  an einer Sgeile in der Lgnge yon 2 em 
der Suleus eentralis gekennzeiehnet, die Gyri praeeentralis und posteentralis waren 
nieht  siehgbar. Der Suleus parie~ooeeipitalis war gut  erkennbar, vor demselben 
befand sieh ganz deutlieh der Lobus parietalis superior und inferior. In  dem Suleus 
interhemisphericus nach hinten  bis zu tier pr~kuneMen Gegend befanden sieh nu t  
kleine unregelm~Bige flaehe Einsehnitte,  yon hier aus fn oeeipitMer Riehtmag semen 

Abb.4. ]:[eterotopisches graues Inselchen im Centrum semiovale 

die Gyrifika~ion normal. In  den weiehen Hirnh~u~en, in den yon der Paehygyrie 
besetzten Gebieten war nur  ein geringes Gef~il3gefleeht (Abb.2) vorhanden.  Die 
Hauptgefi~l~e und  die Bulbi  olfaetorii waren normal  engwiekelt. 

Auf dem horizontMen Sehni t t  dutch das Gehirn (Abb. 3) war eine 15 mm breite, 
graurosa gef~rbte Rinde siehtbar, die sieh in oecipitaler Riehtung, also in den 
Gebieten mit  normaler Gyrifikation verdiinnte und in den oeeipi~alen Lappen ihre 
normale Breite erreieh~e. Die Sei tenkammern waren markan~ dila~iert und mit  
klarem Liquor gefiillt. Die dri~te und  die vierte Kammer  waren entspreehend ge- 
r~iumig, das ependymMe Epithel  war iiberall fein nn d  gl~nzend, der Sylviuskanal 
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durchg~ngig und normal weir. Von den basalen Ganglien war das ziemlich grote 
Caput nuclei eaudati auffallend. Das Claustrum fehlte. Der Nucleus lentiformis und 
der Thalamus waren gut kenntlich, die Capsula intema war ein wenig breiter. Die 
Varolsbriieke, das Kleinhirn und das verliingerte Mark vcaren ohne malcroskopisehe 
Ver~tnderungen. 

Es hat sich bei der histologisehen Untersuehung verschiedener, mit I-I~matoxy- 
lin-Eosin, mit der modifizierten Mallory-Nethode, mit der Spielmeyer&Iethode und 
mit Cresylviolett gefgrbter Gehirnteile gezeigt, dages sich iiberwiegend um Xnde- 
rungen in der Cytoarchitektonik der Rinde handelt. In der normal entwiekelten 
t~inde kann man sechs Sehichten unterscheiden: die guBere, wenig zellhMtige 
Molekularsehicht, die guBere granul6se Schieht, die aus kleinen pyramidalen Zellen 
zusammengesetzte Schicht, die innere granul6se Sehieht, die Schicht der grol3en 
pyramidalen und der polymorphen Zellen. In den Paehygyriegebieten erreiehte die 
lginde nieht diese endgfiltige Entwieklungsstufe. Es hat sich dureh die Untersuchung 
gezeigt, dab man in den Pachygyriegebieten nut vier Schiehten unterscheiden kann: 
eine genfigend breite, wenig zellhMtige Molekularsehieht, unter derselben eine ziem- 
lich sehmale, aus kleinen Zellen mit einem kompakten satten Kern zusammen- 
gesetzte Sehicht, die an wenigen Stellen, besonders in den Sehnitten aus dem 
parietMen Lappen fehlte, so dab an diesen Stellen dann die Rinde nut drei Schichten 
umfM?te. Unter dieser Sehieht war eine aus grogen pyramidMen Zellen zusammen- 
gesetzte Zone, die mit undeutlieher Grenze in die von kleinen und grogen pyrami- 
dalen Zellen und yon multiformen Zellen zus~mmengesetzte vierte Sehieht fiberging. 
Diese letzte Schieht bildete eine scharfe Grenze gegen die weige Substanz, in der sieh 
Heterotopien yon grauer Substanz in Form yon gr6geren Inselchen (Abb. 4), abet 
auch yon vereinzelten Ganglienzellen befanden. Die pyramidalen Zellen liegen 
bedeutende Atypien erkemlen. Sie waren ungeordnet eingelagert, meistens waren 
sie multipolar nnd trugen groBe runde Kerne mit einem ausgepri~gten Nueleolus. 
Einige yon ihnen wiesen anscheinend Zerfall ohne jedwede Reaktion in der Um- 
gebung auf. Die kleinen pyramidalen Zellen waren meist multipolar and hatten 
gleiehfalls runde helle Kerne mit einem deutliehen Nucleohs. Die Ausl~ufer der 
Nervenzellen waren meistenteils gut siehtbar. Eine gewissermagen grSl3ere An- 
h/iufung yon Glib gab es nut in den periventrikuliiren Gebieten. 

Zum Untersehied yon diesem Bild war der histologische Befund in Teilen mit 
der normal ausgebildeten Gyrifikation unauff/illig and mit einer eharakteristischen 
Ordnung der t{inde in sechs Sehiehten versehen. Das histologische Bild der basalen 
Ganglien und im Kleinhirn war normal. In histologischen, mit Sudan IV auf Fett 
gefgrbten Gehirnschnitten kam eine geringe Menge yon nentralem Fett in den endo- 
thelialen Zellen oder extraeellul~r in den perivaseul~ren Rgumen vor. 

Diskussion 

Die Pathogenese dieser s t rukture l len  Lgsionen der l~inde wird als 
eine St6rung der cellul/~ren Migration in  der histogenetischen Phase der 
Gehirnentwicklung aufgefaBt. Es ist  eine St6rung der Neuroblasten-  
wanderung  yon der ependymalen  Mut te r subs tanz  in die i~indenschicht,  
wobei dieselben in  der Schicht der Mantelzellen aufgefangen werden. 
Wghrend  die Bi ldung yon  primi~ren Furchen  in die morphogenetische 
Phase der Gehirnentwicklung gehSrt u n d  yon  dem endgfiltigen Effekt der 
Migration unabh~ngig  ist, hi ingt die sekund~re Gyrif ikat ion yon dem 
Migrationserfolg ab. 
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BIELSCHOWSKu und JACOB teilen die Migrationshemmung in eine 
symmetrisehe und circumscripte. Sie sind der Meinung, dab bei einer 
symmetrischen Migrations]asion die Muttersubstanz selbst schon in 
ihrer Art fehlerhaft ist oder dM3 die Noxe das ganze periventrikulare 
Keimzentrum befalIt bzw. die yon demselben hervorgehenden, ans- 
gewanderten Neuroblasten. Die Ursache der eireumscripten Liision 
sehen sie nur in einer begrenzten fokalen Lasion der Keimsubstanz. I m  
Gegensatz zu diesen zwei Autoren sind andere der Meinung, dab die 
Ursache einer fehlerhaften 0rdnung in der Rinde nieht auf einer L&sion 
der periventrikul&ren 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 sch/~dliche Fak- 
toren, sondern durch die St6rung yon versehiedenen Terminations- 
perioden der Entwicklung verursacht. 

Der Zeitraum der Pathogenese dieser Xnderungen l~6t 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 nieht Mar. Als m6gliche Ursaehe werden einerseits 
Faktoren angeffihrt, die schon auf die Gesehleehtszellen der Eltern 
wirken, eine andere Ursaehe kann die intrauterine Infektion oder Anoxie 
der Frueht  in der frfihen Zeit der Sehwangersehaft sein. 

In  unserem Fall kann man zwei s Faktoren in Betraeht  
ziehen. Fiir die heredit~re Anlage w/irde die geistige Minderwertigkeit 
und Epilepsie der Mutter spreehen; auf der anderen Seite k6nnte die 
wiederholte Anoxie der Frueht  bei epileptisehen Anf~llen der Mutter, die 
am h/iufigsten eben am Anfang der Sehwangerschaft waren, f/ir die M6g- 
liehkeit einer im Uterus erworbenen Seh/idigung spreehen. 

Zusammenfassung 
Der Bericht betrifft eine seltene Entwieklungsst6rung des Gehirns - -  

die Pachygyrie, welehe die Autoren bei einem 31/a j/~hrigen Jungen aus der 
zweiten Schwangerschaft einer geistig rfickst/~ndigen und epileptischen 
Mutter beobachtet  haben. I m  6. Monat wurden ein spastisch-athetoti- 
sches Syndrom und epileptische Anf~lle festgestellt. 

Am Gehirn wurde die Pachygyrie im Gebiet der frontalen und parie- 
talen Lappen festgestellt. Itistologisch wurde eine St6rung der Cyto- 
architektonik der l~inde in den befMlenen Gebieten (3.--4. Schichtentyp) 
beobachtet. Die Ordnung der Rinde hat  dem frfihen Entwieklungs- 
stadium des 3.--4. Monats des intrauterinen Lebens entsprochen. 
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Xtiologisch sind heredit/~re Fak to ren  bei Epilepsie u n d  Sehwaehsinn 
der Mut te r  oder Anoxie der F rueh t  bei epileptisehen Anf/~llen der Mut ter  
w/ihrend der Sehwangersehaft  in  Bet raeht  zu ziehen. 

Literatur 
BI~LSC~OWSKY, M., u. M. Ros~: Uber die Oberfl~ehengestaltung des Groghirn- 

mantels bei Paehygyrie, Mikrogyrie und bei normaler Entwicklung. g. Psychol. 
Neurol. (Lpz.) 80, 29 (1923/24). 

C~o~t~, L.: Paehygyria. J. Path. Bact. 71, 335 (1956). 
FOaD, FRANK 1~. : Diseases of the Nervous System in Infancy, Childhood and Ado- 

lescence. 3. ed. Springfield, Ill. : Ch. C. Thomas 1952. 
JAcob, H. : Faktoren bei der Entstehung der normalen und der entwicklungsgestSr- 

ten Hirm, inde. Z. ges. Neurol. Psyehiat. 155, 1 (1936). 
K~InEL, F., u. F. P. M~LL: Handbuch tier Entwieklungsgeschieh~e des Mensehen, 

IL Bd. Leipzig: Hirzel 19il. 
Kocrf, W. : Ein Fall yon nahezu totaler Agyrie des GroBhirns. Beitr. pagh. Anat. 97, 

247 (1936). 
MAx, CLARA: Entwicklungsgeschichte des Menschen. Leipzig: Thieme 1956. 
OSTERTAG, B. : Grundzfige der Entwicklung und Fehlentwicklung. Die formbestim- 

menden Faktoren, S. 283. Die Einzelformen tier Verbildungen (einschlieNieh der 
Syringomyelie), S. 363. Handbnch der speziel, pathol. Anatomie u. Histol. 13/4. 
Berlin, GSttingen, Heidelberg: Springer 1956. 

Dr. IrA Dvo~_~xovl, Pathologisehes Institut der Universit/it 
und Dr. Jos~F L I c ~ ,  Universit/~t-Nervenklinik Hradee Kr~lov6 (CSSR) 


