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XII. 

Illittheilung t ber einen Fail yon Porencephalie. 

Aus dam pathologischen lnstitut in Berlin. 

Yon Cand. reed. A. Sper l ing.  

(Hierzu Taf. V. Fig. ~--2,) 

I)er Name Poreneephalie ist zuerst yon I-Iesehl gebraueht 
worden und bezeiehnet eine Missbildung, bei welcher ein ,,Porus", 
ein mehr oder weniger trichterfOrmiger Defect, an einer oder mebreren 
Stellen die Continuit~t der Windungen unterbrieht und sich soweit 
in die Substanz der Hemisphitren hineinerstreckt, dass er einmal 
mit dem Seitenventrikel communieirt, in andern F~illen nur dureb 
eine scbmale Briicke yon seiner Wandung getrennt ist. Natfirlicher- 
weise sind unter solchen Umst~inden StOrungen in der Function 
des Organismus vorhanden, deren Grad sieh nach der Griisse und 
tier Loealisation des Porus bemisst; und man ist in der Lage, dureh 
den Vergleich der pathologischen Erscheinungen, die ein Fall intra 
vitam darbot, mit dem Sectionsbefund des Gehirns, fiber die (~en- 
tralisation der motorischen Bahnen die wichtigsten Schltlsse zu ziehn. 

Hesehl  beobachtete, wie gesagt, die ersten solcher F/ille, Cru-  
v e i l h i e r ,  R o g e r ,  Itttgel u. A. ftigten neue hinzu, und Kundra t  
hat neuerdings das gesammte Material besehreibend und kritisirend 
zusammengestellt und selber einen nieht unerheblicbea Beitrag eigner 
Beobacbtungcn geliefert. K u n d r a t  berichtet in seinem Werk ,die 
Porencephalie", Graz 1882, tiber 41 Falle ~, zwei yon Klebs  beob- 
aehteten fagt er im Nacbtrag hinzu, B i n s w a n g e r  hat einen im 
87. Band dieses Archivs veri~ffentlicht, so dass die Literatur der 
Porencephalie im ganzen 44 F~lle aufweist. 

K u n d r a t  kommt zu dem Ergebniss, class die meisten por- 
encephalischen Defecte - -  in 43 F~llen 27 - -  in das Gebiet der 
Arteria cerebri media fallen; sic gebSren aussehliesslieh den Hemi- 
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sph~iren an und siad entweder gegen Ventrikei und Arachnoidal- 
raum abgeschlossen oder communiciren mit beiden oder nur mit 
dem Ventrikel allein, indem der vierte Fail einer alleinigen Communi- 
cation mit dem Araehnoidalraum nicht vorkommt. Die meisten 
h~lt K u n d r a t  ftlr intrauterin erworben, nur von 8 Defecten unter 
43 ist die Entstehung im sp~iteren Leben anzunehmen. Sie haben 
sich ih Folge yon Destruetionsprozessen ausgebildet, wie solche aueh 
sonst durch H~imorrhagie, Thrombose, Embolie und An~imie zu 
Stande kommea. Dabei spielen die intrauterine Lagerang des 
Sch~idels und der dureh die Uteruseontracturen auf ihn ausgeilbte 
Druek, eventuell ein Hydrocephalus, Traumen intra- oder extrauterin, 
vielleicht aueh psyehische Affecte der Mutter zur Zeit der Gravidi- 
t[tt eine mehr odor weniger bedeutende Rolle. Die porencephali- 
schen Defeete sind einmal so bedeutend, dass die Lebensf~ihigkeit 
des Individuums bald aufgehoben wird. In andern Fiillen stSren 
sie zwar die wichtigsten vitalen Functionen vor der Hand nieht, ffihren 
aber zu BISdsinn, Idiotie oder doch geistiger Beschriinktheit, zu 
Aphasie, L~ihmungen und Contracturen. Hierbei kommt es darauf 
an, wie frilh der ,Porus" seine Ausbildung vollendet und durch 
Vernarbung der W~nde eineu endgiltigen Abschluss gefunden hat. 
Am g~instigsten gestalten sich die Verh~iltnisse, wean sieh, wie 
Kundra t  es fiir mSglieh h~lt, und auch fur einen Fall speciell 
nachgewiesen hat, in der unversehrten Hemisph~tre eiue eompen- 
satorische ftypertrophie derjenigen Theile ausbildet, die hier in dem 
Defect untergegangen sind, und es hat sich vielleieht ein solcher 
Prozess in allen jenea F~illen vollzogea, wo sich mit bedeutender 
Porencephalie verh~ltnissm~issig geringe ps?chische und motorisehe 
StSrungen verkniipften. Sogar ein hohes Alter konnte dahei erreicht 
werden, so dass Persoaen mit Porencephalie h~iufig 40, 50, 60 Jahre 
air geworden sind. Uebrigens ist der Defect selbst selten oder sogar 
nie die directo Todesursaehe gewesen. 

Naeh diesen allgemeinen Betrachtungen, welche wegen tier 
Rarit~it der Porencephalie wohl am Platze sind, soll ein weiterer Fall 
dieser Art, der am 15. Mai d. J. von [-lerrn Dr. G r a w i t z  seeirt 
und mir giitigst zur Untersuehung Ubergeben wurde, des n~iheren 
beschrieben werden. 

Das Seetionsprotocoll tiber die am 13. Mai v. J. verstorbene 
Franziska Heller, 29 Jahre alt, Choristin, lautet: 
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S e c t i o n s p r o t o c o l L  
Ziemlich gross% kr/iftig gebaute, weibIiche Leiche rait starkem Oedera der 

nnteren Extrerait~ten and des linken Arras. Gesieht ~5l!ig symraetrLsch. Die links 
K~rperh~lfte ist etwas schwiicher ~ebaut als die rechte: hier steht die Schulter 
tiefer; Arra nnd Bein sowie Hand uDd Fuss sing auflhllend kflrzer and kleiner~ a!s 
reehts~ so dass man beispieisweise yore Condyles ext. humeri bis zur Zeigefinger- 
spitze oinen Unterschied son ~,5,  yore Coedy|ns int. his Kle!nfingerspitze con %0 era 
finde~. Demgemiiss ze~gon such die Metatarsi der genar~nten Finger sine Differonz 
vnn 1,5 ung 1,0 era, die Finger selbst yon jo 0,5 era. Das links Betn ist 3 era 
k~irzer als gas racists, tier Bake Fuss bedoutead kleiaer~ gie Zehen sincl morkIioh 
kfirzer, l)as |luke Itanggelenk ist reehtwiekl!g caatrahirt, die Finger stehen in 
Kralls~stelluag. Die Nervenstrfinge des [inken Arms erseheinen d/inner als die des 
reehteno 

Rerz  sehr klein, H~hlen ear, Muscnlatur krgftig entwiekelt, rnthbraun, derb, 
sehr an~misel~ K!oppen unvergndert. 

~u der Spttze dot linkeu L u n g e  steckt ein kirschkerngresser kgsiger Heerd, 
urn clan her~m zaklreiehe grane mtliara Knoten liegen, ~lie rait dora ersten znsara. 
men in eine sehiefri~e Schwie~e veto Umfang etwa eines Taubeneies eiagesehlosssn 
sled. t)er I~est des Gewebes sowie die gauze rechte Lunge ist hypergraiseh, luft- 
haltig; die Pleura ist gureh alto fibr6se Str/inge verwachsen. 

Hal s n r ga n e ohne beraerkenswerthe Abweichnngem 
Milz stark vergr~ssert~ besonders ira Dickengurchmesser; Parench~'m derb, 

gunkelroth ; FolIikel gro~s~ glasig grau, arayloid. 
Beige N i e r e n  urn das Doppelte geschwollen~ Oberfl/iehe glatt, gesprenkelt, 

~voissgelb~ totals Fettraetamorpbose der Binds, Arayleig der 61oraeruli. 
Eta r n b 1 a s e welt, Schleirahaut bhss. 
l~m R e c t u m  eine 3 era unterhalb des Anus gelegene narbige Strictur. Bar- 

fiber ftadet sielt sin ca. 8 era ~anges derbes each union eng zalaufendes syph|liti- 
sches Gesehwfir. In gor Nahe gieses alien Ulcns steht man noah zwei raarkstaek- 
grosse, gorbe, glattwandigo 6eschwfire, die bis zur Snbraueosa reiehen, ned eine 
gros.se Zahl fischer Uleera mit geheittera 6rnnde. Die gauze Colonwand ist ver- 
diekt, $ehloirahaut anaraiseh. 

U t e r u s  ohne besondere Abweiehnngen. 
l)ie Le bar  dnrch zahlreiehe alto Adh~tsionen rait der Umgebung, besonders 

dora Diaphragraa verwachsen, get linke Lappen stark deforrairt and ,nit reiehlichen 
narbigen Eieziehungon tier Obertl~ehe. Ira Innern siebt man raehrere sternfSrraige 
Narben ohne eigentltch erkennbares gnram6ses Centrura. Die Acinl sind gross, 
etwas ara~'loid. 

M ~ g e n ziemlteh gross, anaraisch. 

Per Barfs  tst in seiner ganzen Wand verdiekt, rie~ht stark ~rin~s, Zotten 
amyloido 

$ c h ~ g e l g a e h  yon regelra~sslger 6estalt, raittIerer Dicks, zieraltoh leicht~ eat- 
halt wenig Diploi~ Die N/ihte sind sehr deutlteh erhalten; die Dura ist weaig ge- 
spannt, vSllig dfinn ung durchscheinend. Die Sinus enthalten flfisslges Blur, Innen- 
llfiche gIatt~ weiss, gl~,nzeng. Ph dnrehans zart end durehscheineng. 
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Diagnose .  Syphilis constitutionalis. Ulcns syphilit, recti. Nephritis chron. 
parenchymat. Degeneratio amyl. renum. Hepatitis et Perihepatitis chron, gummosa. 
Hepar lohatum. Degeneratio amy]. hepatis, intestini tennis, lienis. Pneumonia 
chron, fibrosa apicis pnlmonis sin. Hyperaemia pulmonum. Atrophia fusca cordis. 
Hydrops anassrca. Porencephalia dextra. Atrophia brachii, manns, croris, pedis sin. 

Die weitere Untersuchung des Gehirns wurde nach Hiirtung in Alkohol fort- 
gesetzt. 

Ebensowenig wie ~iosserlich an dem Sch~del ist anch eine Differenz in GrSsse 
nod Form im Allgemeinen an den Hemisph~ren des Gross- oder Kleinhirns wahr- 
zonehmen. Windangen nnd Fnrchen sind auf der linken Seite gut ausgepriigt und, 
wie die genaue Vergleichung mit normalen Gehirnen ergab, ohoe nennenswerthe 
Abweichungen yon der Norm. Und so i s t e s  auch rechts his auf nine Stelle. Ver- 
folgt man nehmlich hier den Solons postrolandicus van der Medianlinie aasgehend 
Iateralwiirts~ so sieht man ihn allm~hlich breiter werden und schliesslich in eine 
Gruhe aufgehen, weiche einen grSssten Dnrchmesser ~on ~, his 5 cm hat. Kurz 

vor der Einm/indang wlrd er dutch einen schmalen, oiedrigen, auch in der Fig. 2 

angedeuteten Gyros in der Tiefe verlagert. Gewissermaassen als Fortsetzuog des 

Sulcns postrolandicus tritt die Fissura Sylvii, deren mediales Ende sich in dem 

Defect verliert, vor- nod lateraIwtirts aus demselbeo heraus, wiihrend nach hinten 

neben einer k[eioen mehr medianw~rts auslaofenden Furche eine gr6ssere mehr la- 

tera|wilrts yon dem Defect abgeht~ welche wohl mit den zwischen unterem Schcitel- 

l~ppchen und erster Schlafenwindung normal vorkommenden Secund~rfurchen iden- 

tisch sein wird. Dot Gyrus centralis posterior ftilit zum Defect steil ab, w~ihrend 

der centralis anterior, mit seiner hinteren Fl~iche die vordere Begrenzung bildend~ 

sich znerst flach~ dann steil abfallend in einem Bogen nach hinten herumschl~gt 

and zo einer unteren Basis des Porus wird. Hieran betheiligt sich mit ihrer oberen 

Breitseite die erste Schl~fenwindung, w~lhrend dos untere Scheitell~ippchen, median- 

w~irts yore Sulcus interparieta[is his an den Defect heron begleitet~ die hintcre Be- 

grenzung fibernimmt. 
Znr weiteren Untersuchung ist eine Lilngenansicht des Porus erforderlich, und 

es wird daher die renhte flemisphfire nngefiihr in der Bichtnng and dem Verlauf 
des Sulous postrolaudicus in einem Winker yon etwa ~5 ~ zum Querdurchmesser ties 

Gehirns dutch einen vertieslen Schnitt halbirt. Die beigegebene Fig. 2 giebt die 

Schnittfliiche der vorderen H~Ifte wieder. 

Nnnmehr liegt der Defect in seiner ganzen husdehnung vor. Er misst yon 
der Peripherie der Hemisphere, in welcher seine Basis liegt, his zur medlalen Spitze 
6,5 cm nod hat, abgesehen yon der Basis, seinen gr6ssten Breitendurchmesser yon 
1,6 cm in einiger Entfernung yon der Spitze. Letztere bildet eine yon vorn nach 
hioten verlaufende schmsle Diane und ist yon der Wand des, im Uebrigen kaum 
merk]ich vergr6sserten Seitenventrike]s durch eine i cm scbmale Br/icke getrennt. 
Der erw~lhnte Best des Gyros eentrslis posterior ist in seiner steil nach dem Defect 
abfallenden Spitze yon dort her durch eioen spitzen Ausl~ufer bls an das Binden- 
grau heran nnterminirt. 

Die Membran, welche den Porus auskleidet~ ist ebenso win die, Welche ihn a n  

seiner Basis deckte~ derb, schwer zerreissbar~ yon dicken Geflissstrilngen nach allen 
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Bich~nngen durchzogen and bietet mikroskopisch alas ~,eprfige der Pia~ auffallencl 
sind nut die ungemeln breiten Streifen ]oekigen [~indegewebes, welche sich zu 
ihrem Maschenwerk zusammensetzeu. Hier und da finder sich ein mehr oder we- 
niger ausgepr~gtes Granulationsgewebe; sehr hfiufig sind grSssere ~lnd klelnere 
Heerde van Pigmentschollen, in ihrer F~irbung van bell- r0is orangegelb fibergehend, 
leicht puactirt. ~heils einzeln liegend, theils zu dreien und mehr zusammengeballt. 

Mehr tnteresse btetet die Umgebung des Defects selbst, denn hier, besoaders 
in cien medianwfirts gelegenen Theilen mussten sich Destructionsprezesse, fails sin 
fiberbauv bier mitgewirkt, hauptsiiehlich abgespielt habem lJad so 1st as in tier That 
aueh das er.~te, was bereits makroskopiseh bei der Betrachtnng des Durchschnitts 
tler Peruswi~nde in die Augen f/illt: as sind die k[eine~, nnregelm~issi~ geformten, 
diffus hegrenz~en sehwach gelben fleerde (Plaques jaunes), and sin lassen sich je 
n/iher ~ler Grenze des Paras desto 5fter constatiren. Sin ergeben sieh mlkroskopisch 
als die ~]eichen Heerde van Pigmentschollen, wie sin eben als Einlagerangen in tier 
~.uskleidlmgsmembran beschrieben warden sind, nut linden sin sieh bier hfinfiger 
and in grSssarer Mange als dart. am meisten ist die unmittelbarste Umgebung tier 
Spitze mit Pigment bedacht, abet aneh in den iibrigen Theilen, so besonders in den 
h6chsten Theileu des Acsl/iufers in den Gyms eeutratis posterior hinein findet es 
sieh ~vin~ler. 

l)as Riadengrau ist als Anskleidung des Paras angeflihr his zur normalen Tiefe 
des Sulcus i)ostrolandicns zu verfolgen. Hier h6rt as dann mit undeutlicherGrenze 
ahsetzend anf nnd macht eiuer bier and da auch frisebes Crraaulations~ewebe eat- 
haltenden Narbenmasse Platz, die nun die Auskleidnng der medialen Pattie des Porus 
fiberntmmt, w/ihread die dam Ventrikel zuufichst ltegenden Theile van einem patho- 
Iogischen Prozess gar nicht ber~ihrt an sein scheinen. 

Eine Degeneration im R/ickenmark liegt nicht vor. 

Es bleibt  nun  nocb librig, mi t  Bert lcksieht igung der  Anamnese  

nine Erkl~irung fiir die gesehi lder ten pa thologischen Ver~inderungen 

ausfindig zu maeben.  

Franziska HeIIer ist im Jahre  1 8 5 4  geboren warden.  Weder  

Vater noah Mutter haben  an i rgend welchen psyehischen St i i rungen 

gel i t ten,  e r s te re r  is t  noah am Leben  und  ein krliftiger Arbei ter ;  ein 

ebenfal ls  noah lebender  Bruder  ist  vo l lkommen gesund,  die Mutter 

s ta rb  schon vor  l~ingerer Zeit an  der  Sehwindsucht .  Die Gebur t  

soil, soviel van  der  zweiten Frau des Huller,  welche mit  der  ver-  

s to rbenen  genau bekann t  war, ermit te l t  warden konnte ,  eine sehwere  

8ewesen sein,  ohne  class ein besonde re r  Unfall die Gravida getroffen 

hatte.  Ser ia l  e rgab  sieh aus der  Naehforschung  mit  z iemlicher  

S ieherhei t ,  dass  die Franziska Huller die Verkt i rzungen an Armen 

a n d  Beinen u n d  die Cont rae tur  im Handgelenk mit  auf  die Wel t  

gebraebt  hat. Vergleieht  man damit  den pa thologisehen  Befund am 

Gehirn~ so wird man ungefl thr  zu der Vorstel lung van tier Ge- 
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schichte des Porus geftihrt: Naeh vollendeter Ausbildung der Furehen 
und Windungen, also etwa im 6. Mortar des intrauterinen Lebens, 
setzten in der Mitte des Gyrus eentralis posterior, dutch irgend welche 
unbekannte Ursaehen veranlasst, an einer odor mehreren Stellen 
zugleieh oder kurz naeheinander hlimorrhagische Prozesse ein, 
welehe zuerst zu einer Zerstlirung gewisser Bezirke der Hirnsubstanz 
filhrten, dann abet durch Resorption der Extravasate beendet wurden 
und einem regelrechten Vernarbungsprozess Platz maehen mussten. 
Dieser letztere hat darn eine Vollstlindigkeit erreieht, wie sic kaum 
je naeh dem Ffitallehea eintreten dUrfte, und dieser vollendete 
Heilungseffect ist es eben, weleher zu tier Differenzirung der Por- 
eneephalie yon andern, spltter erworbenen, auch als ,,Plaques 
jaunes" bezeichneten Gehirnnarben geftlhrt hat. Dazu kommt die 
ungewithnliehe Betheiligung der Pin mater an dem Vernarhungs- 
vorgang, welehe in dem vorliegenden Falle nicht weniger dazu ge- 
eignet ist, die Differentialdiagnose der fiitalen Gehirnnarhe yon 
sp~iter erworbenen riehtig zu stellen. 5Iieht nut, dass der gauze 
Kanal yon losem maschigen Bindegewebe, wie es den tiefen Sehiehten 
tier Pia zukommt, ausgefilllt ist, - -  auch die Geflisse haben eino 
sehr erhebliehe und gleieh bei der ersten Besiehtigung auffallende 
Vermehrung, Sehliingelung und Erweiterung erfahren. Anstatt des 
iiusserst zarten, an Fibrillen armen, an Zellen und Pigment reiehen 
Narbengewebes, welches bei Heilung spiiter eingetretener tother 
Erweichungen yon der Neuroglia geliefert wird, ist hier ein stark 
faseriges an Zellen und Pigment armes, an neugehildeten varieiisen 
Gef~issen reiehes 6ewebe wesentlich yon der Pin geliefert worden. 

Somit hatte der Porus bereits mit odor unmittelhar naeh der 
6eburt seinen Absehluss erreicht, so dass alle Stiirungen in der 
Innervation des Organismus, welehe er herbeifiihren sollte, hereits 
in die Erseheinung getreten waren: sic waren es in der That und 
hlieben auch die einzigen, wean man nieht die hiiufigen rechts- 
seitigen Kopfschmerzen, yon denen die Anamnese beriehtet, noch 
auf Rechnung des Porus setzen will. Thut man es~ so wiirden sic 
am nattirliehsten dutch chronische Entztindungen, welehe ja cr- 
fahrungsgemiiss h~iofig in der Umgebung alter Erweichungsheerde 
vorkommen, ihre Erkl~irung ridden. 

Yon irgend einer Geistessttirung war jedenfalls keine Spur 
vorhanden; im 6egentheii soil die Holler ein reeht begahtas munteres 
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Kind gewesen sein und dureh ihre vortrefflichen Leistuugea in tier 
Sehule den Eltern vie! Freude bereitet haben. Die Verkiirzung des 
linken Beins liess sieh dureh eine hohe Sohle so gut corrigiren, 
class sie unbeanstandet die Rolle ether Choristin spielen konate. 
Aueh der geringe Entwickelungsuntersehied beider Kiirperh~ilften 
ftihrte keine nachhaltige St~rung herbeii nur die FunctiOn von Arm 
and Hand auf der linken Seite blieb welt hinter tier normalen zu- 
rack, da die Flexion and Extension des Arms nur unvollst'dndig 
ausgeftlhrt werden konnte, die Hand fast im rechten Winkei zum 
Unterarm eoatrahirt war and besonders die Finger nut' wenig aus 
der Krallenste|tung herauszubringen waren. 

Der Erwiihnung verdienen sehliesslieh noeh zwei epileptoide 
hnf~lle, welehe zwei Jahre vor dem Tode in einer Woche vorkamen, 
ohae sieh sp~Iter zu wiederholen, sowie die htiehst unregelm~ssigea 
und hiiufig mit starken Blutungen auftretenden Menstruationen. 

Des Leiden, welches naeh Verlauf you neun Monarch den Tod 
der Pafientin herbeiftihren sollte, und doeh wohl kaum mit der 
Po,,eneephalie in Verbindung zu bringen ist, hegann mit Oedemen 
in den uutern Extremit~ten and Aseites. Beides versehwand unter 
geeigneter Behandlung in der CharitY, his die Patientin Anfangs 
Februarv. J. mit mehr ausgesproehenen Symptomen der ehronisehen 
parenchymatiisen Nephritis wiederkam, allerdings naeh vierzehn- 
tiigiger Behandlung wieder entlassen werden konnte, abet Ende 
Februar bereits wieder die Charit~i aufsuehen musste, wo sic dann 
am i3.  Mat d. J~ unter den Erseheinungen der Uriimie zu Grunde ging. 

Fig. !. 
Fig. 2. 

E r k l a r u n g  d e r  A b b i l d u n g e n .  

Taf. V. Fig. 1--2. 
Seitenansicht. 
l)urchschnitt, p Porus. gc Gyrus centraits, gt Gyrus temporatis L 
]pI Lobulus parietalis inf. gcp 6yrus centralis post. cp Salons prae- 
ceatralis, s Fissure $ylvii. sl Suleus interparietalis, b Brfieke fiber r 


