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Ganz offensichtlich wird in den letzten Jahren dem Geburtstrauma
und den davon abhiingigen Schiden des kindlichen Kérpers von ver-
schiedenen Seiten erhéhtes Interesse dargebracht. Die Veranlassung,
eigene Untersuchungen zu dieser Frage in die Wege zu leiten, bot die seit
2 Jahren betriebene Beschéftigung mit der sog. Encephalitis congenita,
bekannten Verinderungen des Neugeborenengehirns, deren Natur und
Bedeutung zur Zeit scharf umstritten sind. Ich selbst habe bereits
auf der Tagung siidwestdeutscher Pathologen in Mannheim (April 1922)
die grofie Bedeutung des Geburtstraumas fiir die herdférmigen Verfet-
tungsprozesse im Neugeborenengehirn betont nnd nunmehr auch die
Uberzeugung gewonnen, daB die feintropfige diffuse Gliaverfettung der
Neugeborenen stets den Ausdruck einer Schidigung, und zwar eine
Stérung der Markreifungsprozesse darstellt. Die folgenden Ausfithrungen
— kurz bereits in Mannheim vorgetragen — beschiftigen sich vorwie-
gend mit der Morphologie und der Entstehung schwererer cerebraler
Destruktionsprozesse, wie sie als’ Porencephalien, Sklerosen, Hemi-
sphérenatrophie, Mikrogyrie, Hydrocephalus congenitus bekannt sind.
Da sie aber das Endglied einer Reihe von Verdinderungen darstellen,
an deren Anfang die als Encephalodystrophia neonatorum (Encephalitis
Virchow) beschriebenen Prozesse stehen und mit diesen in erster Linie
als Folgen einer Oeburtsschidigung angesehen werden miissen, ist das
Eingehen auf einige damit in Zusammenhang stehende Fragen unerla -
lich. Dabei macht die hier zitierte Literatur keinerlei Anspruch auf
Vollstandigkeit. Auch soll bei der Besprechung des Geburtstraumas
in erster Linie auf die cerebralen Schidigungen Riicksicht genommen
und die tibrigen Einwirkungen auf den kindlichen Kopf und andere
Kérperteile nur kurz gestreift werden.

Von den Geburtsschidigungen interessieren hier vor allem diejeni-
gen, welche auch bei spontaner Entbindung infolge des natiirlichen
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Geburtsmechanismus durch Druck- und Zugwirkungen eintreten. Art
und Schwere des Geburtstraumas sind dabei abhéngig von einer Reihe
von Koeffizienten, als deren wichtigste der Reifezustand des Kindes
und der Zustand der miitterlichen Geburtswege anzusehen sind; dazu
kommt noch. die Dauver der Geburt. Da8 Frithgeburten besonders ge-
fahrdet sind, geht auch aus meinen Untersuchungen hervor. Dabei
ist der ausfithrlichen Bearbeitung dieser Frage durch ¥lppé nur wenig
hinzuzufiigen. Man wird den Zustand der unreifen Gewebe, inshesondere
des GefaBsystems in allererster Linie fiir die besondere Gefihrdung
solcher Kinder verantwortlich machen miissen. Der Geburtsakt selbst
wirkt in zweifacher Weise auf den kindlichen Kérper ein, einmal durch
direkte Gewalteinwirkung und dann durch Schaffung von Druckdiffe-
renzen, die nach Art einer Saugglocke wirksam sind (Schwartz). Die
Moglichkeit einer Einwirkung beginnt im Moment des Blasensprungs.
Rasch verlaufende Sturzgeburten sind infolge mangelnder Vorberei-
tung der Geburtswege meist nicht weniger wirkungsvoll als verzigerte
Geburten. Kurz, bei jeder Geburt wirken Druck- und Saugkrifte auf
den kindlichen Xo6rper ein und fithren zu ganz charakteristischen Folge-
erscheinungen. Auler selteneren direkten Gewebsverletzungen greifen
die Schiadigungen in erster Linie an den Gefaflen an und fithren hier zu
Zustinden, wie sie uns vor allem aus den Arbeiten von Ricker iiber den
Einfluf direkter mechanischer Reize auf das Gefafisystem bekannt sind.
Es entstehen so zuniichst ortliche Kreislaufstorungen, von denen je
nach dem Charakter und der Intensitat der Zirkulationsstérung Gewebs-
verinderungen abhingig sind. Die Zirkulationsstérungen fallen unter
den Begriff der Préstase und Stase, wobei der pristatische Zustand
unter verschiedenartigen gelegentlichen Einwirkungen in Stase iiber-
gehen kann. Die davon abhingigen Gewebsschiddigungen sind einmal
Diapedeseblutungen, sodann Ernghrungsstérungen, als deren schwerste
bei vollstindiger Stase die ischdmische Nekrose zu gelten hat. Die
Geburtsgeschwulst, Hautblutungen, Blutungen in die Schéidelknochen,
Unterhautzellgewebsblutungen, oft mit Gewebsnekrosen einhergehend,
Hirnblutungen, auf die noch einzugehen sein wird, entstehen als Dia-
pedeseblutungen auf dem Boden der Pristase. Die Asphyxie, die wohl
in erster Linie durch intrakranielle Verinderungen bedingt ist, wird
dabei oft als unterstiitzender Faktor — infolge des durch sie bedingten
Hinzukommens einer allgemeinen Zirkulationsstérung zu értlichen Ge-
faBschiadigungen — vor allem fiir das Zustandekommen von Blutungen
ins Lungengewebe, die Nebennieren, Speisershre, Magen und Darm,
Nierenpapillen nicht ohne Bedeutung sein.

- Am besten bekannt und als Geburtsschidigungen allgemein anerkannt
sind die Dura-, Falx- und Tentoriumrisse, die oft mit ZerreiBungen gro-
Berer GefiBe und ausgedehnten subduralen Blutungen einhergehen.
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Wenn auch diese z. T. durch direkte GefaBverletzung per rhexin zustande
kommen, so wird die gleichzeitig bestehende Stauung doch sicherlich
einen nicht zu unterschitzenden Einfluf auf die Infensitit der
Blutung haben. Die Geburtsschidigungen des Kopfes sind, wenig-
stens soweit sie mit Blutungen einhergehen, vor allem von Beneke
und seinen Mitarbeitern studiert worden, aber auch die Arbeiten von
Doehle, Seitz und Zangemeister stellen wertvolle Beitrage zu dieser Frage
dar. Die jlingste zusammenfassende Abhandlung dariiber stammt
von Gabriel aus dem Institut von Beneke. Dem dort ausfithrlich behan-
delten Mechanismus beim Zustandekommen der hier erérterten Verlet-
zungstypen wird man seine Zustimmung nicht versagen kénnen. Die
auBerordentliche Hiufigkeit subduraler Blutungen oder Restzustinde
von ihnen wird jeder bestitigen, der iiber eine groBe Zahl von Neuge-
borenen- oder Kleinkindersektionen verfiigt. Zur Feststellung der
Falx- und Tentoriumrisse ist dabei die Benekesche Sektionsmethode
unerldBlich; fir die Untersuchung intracerebraler Verdnderungen ist
sie aber nicht zu gebrauchen. Reste der subduralen Blutungen lassen
sich an Schideldecke oder Basis oft noch im 4. und 5. Monat nach der
Geburt nachweisen. Sie werden gewdhnlich als Pachymeningitis haemor-
rhagica bezeichnet, sind vor allem von Doehle und seinen Schiilern
Weihe und Kowik eingehend bearbeitet und auf das Geburtstrauma be-
zogen worden. Sie finden sich auch — was selten beachtet wird —
zwischen den Durablittern in Tentorium und Falx. Ohne hier auf die
Frage der traumatischen Pachymeningitis n#her einzugehen, mochte
ich meinen Standpunkt, wie er sich aus der Beobachtung eines groBlen
Materials heraus entwickelt hat, kurz dahin festlegen, dafl nicht jedes
Residuum einer Blutung, bzw. die sich in ihrem Gefolge abspielenden
Resorptions- und Organisationsvorginge als Pachymeningitis zu be-
zeichnen sind, sondern ich moéchte diesen Namen reserviert wissen fiir
diejenigen Fille, welche progredienten Charakter haben, wo neu auf-
tretende Blutungen, fibrinose und leukocytire Exsudate den Verlauf
der Resorptionsvorgéinge immer wieder stéren und zur Bildung viel-
kammeriger, von Fibrin und sertser Fliissigkeit ausgefiillter Riume
zwischen festen und weichen Hirnhiuten fithren. Nur solche Fille sind
es, aus denen sich der von Virchow schon beschriebene, jetzt \venig be-
kannte Hydrocephalus externus pachymeningiticus (Hygroma durae
matris) entwickelt. Neuhinzukommende Schiadigungen, vor allem sep-
tische und Allgemeininfektionen, oft mit Ansiedlung der Keime auf
den Blutresten fithren zu einer solchen fortschreitenden Pachymenin-
gitis haemorrhagica. Syphilis congenita, Nabeleiterung, Pyelonephritis
waren u. a. in meinen Féllen fiir ihr Zustandekommen verantwortlich
zu machen. Fiir die Ansicht Rosenbergs, dafl die Pachymeningitishaem.
im Kindesalter in der Regel aus einer Thrombose des Sinus cavernosus
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bei hamorrhagisch-eitriger Rhinitis entstehe, haben eigene Beobach-
tungen keine Stiitze geliefert. Unsere Stellung zu der Aunsicht von Mer-
kel, daB die Durablutungen infolge von Asphyxie entstinden, weil
sie gerade bei asphyktischen Kindern und Frithgeburten sich finden,
ergibt sich aus unserer Auffassung, daB die Asphyxie zwar im Sinne eines
Circulus vitiosus die Blutung unterhélt, aber in ihrer Entstehung selbst
von. intrakraniellen Geburtsschédigungen abhingig ist. Den Autoren,
die die Meinung vertreten, dafl die Pachymeningitis der Sauglinge durch
eine traumatische Schidigung des Duraepithels mit sekundérer Wuche-
rung der subendothelialen Duraschichten und nachfolgender Blutung
entstinde, ist entgegenzuhalten, dafll ndchst den Scheitelhdckern die
Blutungen vor allem am Schidelgrund und im Riickenmarkskanal
gefunden werden, also an Stellen, wo mir eine direkte traumatische Hin-
wirkung auf das Duraendothel schlechterdings micht vorstellbar ist.
Von den mit Falx- und Tentoriumrissen einhergehenden subduralen
Blutungen sind die subarachnoidealen zu trennen. Hochgradige Hyper-
dmie der weichen Hirnhiute ist ein ganz konstanter Befund bei allen
Neugeborenen, auch manchen Kaiserschnittskindern. Kleine punkt-
formige Blutungen, auch gréBere flichenhafte Sugillationen sind dabei
keine Seltenheit; und bei Frithgeburten ist eine ausgedehnte diffuse
Blutung die Regel. Pigmentflecke in den weichen Hauten zeigen auch
in spiteren Lebensmonaten solche vorausgegangene Blutungen an,
die reine Diapedeseblutungen sind. Dagegen sind ausgedehnte freie
Blutungen zwischen harter und. weicher Hirnhaut, die oft sehr massig,
und wie ich glaube, vor allem, wenn sie infratentoriell, also in der
hinteren Schidelgrube liegen, stets lebensgefihrdend sind, wohl immer
durch ZerreiBungen groferer Gefalls entstanden. Dabei stellt die Ein-
miindungsstelle in die Sinus einen Lieblingssitz fiir solche GafaBrupturen
dar. Aber sie kommen auch intracerebral vor. Die charakteristischste
Form dieser Art ist der Abri der Vena magna Galeni an ihrer Einmiin-
dung in den Sinus rectus, wobei ausgedehnte Ventrikelblutungen die
Folge sind, ein Ereignis, das ich bei Frithgeburten wiederholt gesehen
habe. Eine weitere typische Form ist die Blutung aus der zerrissenen
Vena terminalis, die zur Entwicklung subependymir gelegener oft
doppelseitiger Blutungsherde filhrt; diese konneu in die Ventrikel durch-
brechen, zu Verwachsungen der Ventrikelwiinde fithren und gelegentlich
dadurch die Entwicklung - eines Hydrocephalus internus einleiten.
Aber solche makroskopisch sichtbare Blutungen sind immerhin selten;
um so hiufiger sind kleine punktférmige Blutungen in die GefaBscheide,
die vor allem mikroskopisch leicht in vielen Fallen festzustellen sind.
Manchmal zeigen himosiderinhaltige Kornchenzellen auch in spiteren
Monaten eine frithere GefiBscheidenblutung an. Sie konnen an allen
Stellen des Hirns ihren Sitz haben, vor allem aber in der Néhe der Seiten-
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ventrikel, doch auch in Medulla oblongata und Riickenmark. Nebenbei
sei bemerkt, daB Blutungen in den Riickenmarkshiduten sich nicht sel-
tener finden als in den Hirnh&uten, und daf eine hochgradige Hyperdmie
des Riickenmarkes und der WirbelkanalgefiBe zum gewo6hnlichen
Sektionsbefund Frischgeborener gehort.

Eine besondere Art von Blutungen soll noch kurz erwahnt werden,
die ich einige Male nach sehr schweren Geburten im Bereich der Scheitel-
hirngegend gefunden habe: herdformige ziemlich kompakte Blutungen
in den weichen Hirnh#uten mit keilférmiger hamorrhagischer Erwei-
chung der darunter gelegenen Rindenpartien. Solche Bilder erinnern an
Befunde, wie man sie bei schweren Schidelverletzungen Erwachsener
an der Stelle der Gewalteinwirkung oder des GegenstoBes erheben kann.
Auch Schwartz bildet solche Blutungen ab. Ich méchte fir sie eine direkte
Gewalteinwirkung auf die Hirnsubstanz noch am ehesten annehmen,
(DaB der Icterus neonatorum mit der Resorption der verschieden-
artigsten Geburtsblutungen in enger Beziehung steht, ist mir nicht mehr
zweifelhaft.)

Sind solche Blutungen im Anschlull an das Geburtstrauma in der
Hirnsubstanz schon seit langem bekannt, so sind andere nichi auf Blu-
tungen beruhende Schidigungen der Hirnsubsionz bisher nur vereinzelt
mit dem Geburtstrauma in Zusammenhang gebracht worden. So
schreibt z. B. auch Gabriel in der zitierten Arbeit, daB die eigentliche
Gehirnsubstanz selten so geschidigt wird, dafl pathologische Verinde-
rungen nachgewiesen werden kénnen. Einige Falle mit gré8eren anami-
schen Nekrosen infolge ,,Reflexischdmie sind zwar von Beneke selbst
und seinem Schiiler Kruska beschrieben worden. Aber die meisten
iibrigen Autoren — auch die meisten Lehrblicher — die sich mit den
Folgen des Geburtsaktes avf den kindlichen Schidel beschéftigen,
gehen an den Verdnderungen der Hirnsubstanz voriiber. Auch Yippo
geht auf solche intracerebrale Veranderungen gar nicht ein, und gerade
in diesem Punkte bediirfen seine Ausfiihrungen noch mancher Ergin.
zung. Wohl sind schon wiederholt schwere Hirnzerstérungen im kind-
lichen Alter auf das Geburtstrauma hezogen worden, und auch Woklwill
méchte neuerdings herdférmige Verfettungsprozesse und einige seiner
schwereren cerebralen Destruktionsprozesse bei kleinen Kindern auf
solche Schiadigungen zurtickfithren. Aber ausgedehnte Untersuchungen
iiber den Zusammenhang von Geburtstrauma mit Hirnverinderungen
liegen bis in die jiingste Zeit noch nicht vor und sind erst von Schwartz
und mir in gréferem MaBe durchgefiihrt worden. Dabei sind wir beide
zu der Uberzeugung gekommen, daB solche Veranderungen identisch
sind mit einem Teil der von Virchow als Encephalitis interstitialis con-
genita beschriebenen Bilder, und daB diese den Schliissel geben zum
Verstindnis einer Reihe von Hirnschidigungen, die meist als angeborene

Virchows Archiv. Bd. 241. 16
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MiBbildungen oder Entwicklungsstérungen unbekannter Atiologie be-
zeichnet werden.

Meinen Standpunkt in der Frage der Encephalitis congenita habe
ich vor kurzem in der klinischen Wochenschrift dargelegt. Ich bezeichne
die hier lediglich interessierenden mit Verfettung einhergehenden
degenerativen Hirnverdnderungen als Encephalodysirophia neonatorum,
fiir die je nach der Intensitiit der von Zirkulationsstorungen abhiingigen
Gewebsschidigung verschiedene Grade von einfacher Verfettung bis
zur vollendeten Nekrose mit Zerfall simtlicher Gewebsbestandteile
aufgestellt werden kénnen. Dabei werden beim Bestehen herdférmiger
Nekrosen diffuse Verfettungsprozesse oft auch mit Loslosung einzelner
Zellen aus dem syneytialen Verband meist nicht vermifit werden. Das
Vorkommen fetthaltiger Gliazellen als physiologische Aufbauzellen
lehne ich nach aunsgedehnten Untersuchungen an Menschen- und Tier-
hirnen in Ubereinstimmung mit Schwarlz ab. Ich erblicke vielmehr in
dem Sichtharwerden von Fettsubstanzen im Gliaplasma stets den Aus-
druck einer Schadigung. Ich habe mich nicht iiberzeugen konnen,
daB der Prozel der Markreifung unter normalen Verhiltnissen mit dem
Auftreten von Gliafett weder in Hirn noch im Rickenmark und peri-
pheren Nervensystem zwangslaufig und auch nur zeitweilig einhergeht.
Auch kann die Gliaverfettung nicht mit einer Steigerung der Markschei-
denbildung in Zusammenhang gebracht werden. Die Gliaverfettung
zeigt vielmehr stets eine Schiadigung der myeloplastischen Vorgénge an;
dabei mochte ich die Bedeutung des Geburtsaktes im weitesten Sinne
mit allen dazugehérenden Zirkulations- und Stoffwechselinderungen
fiir das Zustandekommen solcher Verfettungsprozesse sehr hoch veran-
schlagen.

Es gibt in der Tat Neugeborenenhirne, in denen sich auch bei ge-
nauestem Suchen keine Kérnchenzellen — aufler verfetteten Gefaf3-
wandzellen — finden lassen. Das sind vor allem die Hirne von intrauterin
oder wihrend der Geburt abgestorbenen Friichten. Dieses Verhalten
entspricht durchaus den Befunden an Tierféten, bei denen sich, wie schon
Merzbacher und Schroeder angeben, wenn sie lebend dem Uterus ent-
nommen sind, fetthaltige Zellen nur an den Gefiflen nachweisen lassen.
Sobald der kindliche Schidel einige Zeit den Einwirkungen des Geburts-
aktes ausgesetzt war und die darauf zu beziehenden Zirkulations-
stérungen Zeit genug hatten, die Erndhrung der Hirnsubstanz zu beein-
flussen, sind fetthaltige Gliazellen stets zu finden. 6-—8 Stunden nach
der Geburt ist das bereits regelmiiBig der Fall. Wenn Wohlwill schreibt,
dafB man immer wieder tiber die grofle Verschiedenheit der quantitativen
Fettbefunde im Neugeborenenhirn erstaunt ist, auch wenn man von
allen zeitlichen und &rtlichen Differenzen absieht, so ist das, wie alle
seine Angaben, objektiv durchaus richtig. Dieser Umstand, ebenso
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wie die leicht nachzupriifende Tatsache, da8 bei Kindern, welche einige
Tage gelebt haben, die Fettbefunde deutlich stirker sind als bei tot-
geborenen oder kurz nach der Geburt gestorbenen, gleichgiiltig, ob es
sich um Frithgeburten oder reife Kinder handelt, sprechen, glaube ich,
mehr fiir die Bedeutung des Geburtsaktes als fiir den Ausdruck einer
Beschleunigung der Markscheidenbildung durch funktioneile Reize.
Ein Vergleich von Markscheiden- und Fettpraparaten 146t sich jeden-
falls nicht in diesem Sinne verwerten: Irgendeine GesetzmiBigkeit
habe ich nicht finden kénnen; man sieht reichlich Fetttrépfchen neben
bereits markhaltigen Fasern, wihrend an anderen Stellen Markscheiden
bei reichlicher Anwesenheit von fetthaltigen Gliazellen noch nicht
oder nur #ullerst spirlich entwickelt sind. Gelegentlich bei Nekrosen
innerhalb bereits markhaltiger Teile ist aber auch ein Zerfall und Abbau
von Markscheidensubstanz leicht zu erweisen. Ahnlich verhalt es sich
mit den Nervenfasern. Ich habe den Eindruck, dafl in Bezirken reich-
licher Fettablagerung im Gliaplasma der Markreifungsprozel immer
verzdgert ist.

Ganz besondere Schwierigkeiten hat fast allen Autoren, die sich
mit dem Auftreten von Fettkérnchenzellen im Hirn beschiftigt haben,
das Verhalten der Hirnrinde gemacht. Schon Jastrowitz, nach dessen
Anschauung sich die Markscheidenentwicklung unter Verfettung des
Gliaplasmas abspielt, mulite zugeben, dafl hier normalerweise Fett-
koérnchenzellen nicht vorkommen. So kam man zu der etwas merkwiirdi-
gen Annahme, daB die Markscheiden in der Rinde auf andere Weise
gebildet wiirden als in der weilen Substanz. Nun kommen aber hier
Kérnchenzellherde nach meinen Beobachtungen gar nicht einmal so
selten vor, und auch Wohlwill berichtet iiber 2 Falle, wo er scharf um-
schriebene verfettete Bezirke in den tiefen Rindenschichten fand. Sehr
bemerkenswert ist auch seine AuBerung tiber den Befund fetthaltiger
Trabantzellen: Br bezeichnet es als auffillig, dal diese nur in dem Gebiet
zu finden sind, wo auch sonst die Gliazellen in Fettkornchenzellen
umgewandelt erscheinen — ohne eine befriedigende Erklirung dafiir
geben zu kénnen. Alle Widerspriiche und Auffalligheiten kliren sich
leicht, wenn man anerkennt, dafl die Myelogenese regelrecht ohne Glia-
verfettung ablauft und Verfettung stets eine Abweichung von den
normalen Verhéltnissen anzeigt. Stellt man sich auf diesen Standpunkt,
so ist auch jede Diskussion tiber die Morphologie der Kornchenzellen
und eine Unterscheidung verschiedener Formen von ,,Aufbau-“ und
»Abbau‘‘zellen iiberfliissig. Gerade hierin lag bisher die gréfte Schwie-
rigkeit des Problems der Hirnverfettung beim Neugeborenen. Wohlw:ll
kommt zu der in seinem Gedankengang durchaus logischen Folgerung,
daB es Uberginge gibt zwischen den beiden, in ihrer typischen Gestalt
so verschiedenen Kornchenzellarten (Auf- und Abbauzellen). Nach
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unserer Auffassung zeigt jede Kormchenzelle das Vorliegen ricklaufiger
Prozesse an. Und Merzbachers 9 Typen normaler Aufbauzellen (Zellen
mit groBem hellen Kern, kleinen miteinander nicht konfluierenden
Fetttropfchen in epinucledirer, perinucledrer oder sternformiger Lagerung)
wie die verschiedenen Formen der Abbauzellen (abgerundete, meist aus
dem synoytialen Verbande losgeldste Elemente mit kleinem pyknoti-
schen Kern und grofien Fettkugeln) sind nicht funktionell verschiedene
Zellformen, sondern zeigen nur quantitative Variationen ein und des-
selben degenerativen Prozesses an. Alle Zellformen, die bei Abbaupro-
zessen im reifen Hirn auftreten, sind bei den. gleichen Vorgingen auch
im Neugeborenenhirn zu finden. Es gentight die Unterscheidung eines
fixen und eines mobilen Abbautypes, bei dem eine Loslosung der Zellen
aus dem syncytialen Verbande erfolgt. Dabei besteht die Beobachtung
Wohlwills durchaus zu Recht, daB das Auftreten von Abbauprozessen
nicht an die Ausbildung von Markscheiden gekniipft ist. Ganz zweifelios
konnen, wie er mit Recht betont, die lipoiden Stoffe, die dem Zentral-
nervensystem als Baumaterial zugefithrt werden, schon vor. Vollendung
der Strukturen, zu deren Aufbau sie dienen, wieder abgebaut werden.
In solchen Stérungen der normalen myeloplastischen Prozesse, die viel-
fach allerdings mit echten Entmarkungsprozessen Hand in Hand gehen,
liegt die groBe Bedeutung der Encephalodystrophie der Neugeborenen.
Die ganze Entwicklung des reifenden Zentralnervensystems wird durch
solche Vorginge zeitlich und qualitativ weitgehend beeinfluBt und leicht
aus dem rechten Geleise gebracht. Ich stimme Wohlwill in seinen Aus-
fithrungen iiber die Labilitit des Fettstoffwechsels im reifenden Hirn
durchaus zu. Fin kleiner AnstoB — fast regelmiiBig das Geburtstrauma —
geniigt, um das Gleichgewicht zu stéren. Aber der Hypothese, daf} im
Laufe der Entwicklung an der einen oder andern Stelle des Zentralnerven-
systems geringfiigige Abbauprozesse (mit Abbauzellen im Sinne der
Autoren) zur Regel gehoren, kann ich in dieser Fassung nicht beipflichten.
Kine solche Hypothese ist eben das Zugestindnis der Unméglichkeit,
eine Unterscheidung von Auf- und Abbauprozessen auf Grund der Mor-
phologie von fetthaltigen Gliazellen vorzunehmen. Sie ist ein zwangs-
laufiges Ergebnis, zu dem die Annahme funktionell verschiedener Auf-
bau- und Abbauzellen fithren muB, wenn man den objektiven Befunden,
dem vielfachen Nebeneinander von ,,Aufbau- und Abbauzellen” ge-
recht werden will. Tch stelle ihr unsere eigene Auffassung noch einmal
gegeniiber. Die Myelogenese vollzieht sich normalerweise ohne ein
Sichtbarwerden der im Gliaplasma zur Markscheidenbildung herbeige-
fithrten Fettsubstanzen. Eine physiologische fetthaltige Aufbauzelle
im Sinne Merzbachers gibt es nicht. Fett im Gliaplasma ist stets der Aus-
druck regressiver Vorginge im Nervensystem, die vor allem durch
Zirkulationsstérungen bedingt sind. Sie sind eine regelméfige Folge



Die Entstehung von Porencephalien und Sklerosen usw. 245

des Geburtstraumas. Dabei wird man aber ohne weiteres zugeben,
daf} auch andere Schidigungen, die in ahnlicher Weise auf das reifende
Hirn einwirken, zu gleichen Verinderungen fithren kénnen. Von
einfachen reversiblen Storungen myeloplastischer Vorginge — ,,diffuser
feintropfiger Gliaverfettung™ — bis zu mehr oder minder ausgedehnten
Nekrosen markscheidenloser oder schon markreifer Hirnteile mit Auf-
treten von Kornchenzellherden neben diffus verfetteten Bezirken gibt
es alle Ubergiinge. — Bei einer solchen Auffassung von der Bedeutung
der Fettkornchenzellen ergeben sich fiir die Deutung sonst widerspre-
chender und auffalliger Befunde keinerlei Schwierigkeiten.

Von allergrofitem Interesse ist nun das weitere Schicksal dieser
degenerativen Prozesse. Ich halte die sog. feintropfige Gliaverfettung,
bei der es nicht zur Mobilisation der Zellen kommt, fiir einen reversiblen
Vorgang. Wenn auch mitunter noch im 3. u. 4. Lebensmonat ziemlich
ausgedehnte Bezirke mit feintropfigem Gliafett zu finden sind, so scheint
mir das zunichst fir die grofBe Bedeutung von Allgemeinerkrankungen
zu sprechen, durch deren Hinzukommen die Herstellung normaler Ver-
héltnisse erschwert ist. Asphyxie, allgemeine Zirkulationsstorungen
(bei einem angeborenen Herzfehler mit schwerster allgemeiner Stauung
fand ich noch im 5. Monat solche diffuse Prozesse), Ernabrungsstorungen,
aber auch infektitse Prozesse, Eiterungen, Pneumonie, Syphilis scheinen
mir besonders bedeutungsvoll zu sein. Ieh habe den Eindruck, dafi die
Markreifung innerhalb solcher verfetteter Bezirke hintangehalten wird.
Bei den meisten Kindern wird wohl nach Eintreten geordneter Zirkula-
tionsverhaltnisse eine vollige Wiederherstellung innerhalb nicht zu langer
Zeit die Regel ein. Doch sind gerade solche gesunde Kinder einer ana-
tomischen Untersuchung meist vorenthalten.

Anders liegen die Verhaltnisse, wenn die Schidigung der Hirnsub-
stanz durch das Geburtstrauma so hochgradig ist, daB es unter Loslosung
von Zellen aus dem syncytialen Verband zum Gewebsuntergang kommt.
Jede losgeloste Zelle ist dem Untergang geweiht. Es gibt Fille, wo eine
derartige Kornchenkugelbildung sich iber ausgedehnte Hirnabschnitte
erstreckt und eine Mobilisation fast der ganzen Glia eintritt. Dabet
ist der retikulare Bau der plasmatischen Glia (Grundsubstanz) oft aus-
gezeichnet erhalten, so daB die groBen Kornchenzellen in den Maschen
des Netzwerkes liegenbleiben. Es entspricht das in vielen den Bildern,
wie sie vom sog. Status spongiosus her bekannt sind. Noch jiingst
sah ich das bei einem ausgetragenen Neugeborenen, dessen Kopf 40 Stun-
den lang im kleinen Becken gestanden hatte und dann mit der Zange
extrahiert war. Das Kind kam asphyktisch zur Welt und starb nach
10 Stunden. Der Geiibte wird schon aus dem makrogkopischen Aussehen
des grolien gequollenen, gelblichen, schweren Hirns solcher Félle auf die
schweren histologischen Vernderungen schlieflen konnen. DaBl es von
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solchen schweren diffusen Prozessen, bei denen fast die gesamte Glia
mobilisiert wird, alle Ubergiinge gibt zu solchen, wo die verfetteten Zellen
im Verband bleiben, braucht nach dem Gesagten nur noch kurz erwihnt
zu werden. Wo es zum Status spongiosus gekommen ist, findet, wenig-
stens in der Marksubstanz bald eine Versteifung der plasmatischen Grund-
substanz durch lebhafte Faserproduktion statt, die sich unter Mitwir-
kung groBer progressiv veréinderter Gliaelemente abspielt. Diese gehoren
zum Teil zu Monstregliazellen, z. T. zu gemésteten Gliazellen, Zellen
mit auffallend homogenem groffien Plasmaleib und feinen randstindigen
Fetttropfchen. — Ich glaube, daB manche Fille von ,,diffuser Sklerose*
im Kindesalter, die durch das Auftreten dieser Gliazellen besonders
ausgezeichnet sind, aus solchen Hirnverinderungen sich entwickeln
konnen.

Hiufiger als solche diffuse Erweichungen, die gewdhnlich rasch zum
Tode fithren, sind herdférmige Nekrosen, die in den. ersten Tagen als
gitterartige gelbliche Strukturen, spéter als gelbe, dann mehr weiBe
Flecke gelegentlich makroskopisch in Erscheinung - trefen. Es kommt
dabei zum Untergang aller Gewebselemente, der Glia, Nervenfasern
und -zellen, evtl. der Markscheiden. Der Kern- und Achsenzylindertriim-
mer enthaltende Detritus ist zunschst frei von Kérnchenzellen und wird
auffallend rasch verfliissigt. Neben der zentralen ,,Triimmerzone®
ist meist eine weniger intensiv geschidigte Randzone zu erkennen
(,,Liickenzone®), in der reichlich Ko&rnchenzellen vorhanden sind.
Nach einigen Tagen finden sich diese aber auch in der Triimmerzone,
teils durch Einsturz der Randzone, teils auch aktiv hierhin gelangt.
Bald fiillen sie das ganze Triimmerfeld aus, das schlielich nur aus Kérn-
chenzellen besteht. Solche ,,;reine Kornchenzellherde stellen stets
schon ein vorgeriickteres Stadinm der urspriinglichen Gewebsnekrose
dar. Sie erhalten sich oft auffallend lange als kleine weille Stippchen,
besonders im Balken und den hinteren Abschnitten der Seitenventrikel.
Sehr frithzeitig setzen in ihrer Umgebung Resorptions- und Organisa-
tionsvorginge ein: Es treten zunéichst in den Randteilen sehr groBe
intensiv firbbare Gliazellen auf, um dann aber bald in die Triimmerzone
vorzudringen, diese aufzuteilen und nach allen Richtungen zu durch-
setzen. Gleichzeitig setzt mit dieser gefiBlosen zum mindesten
sehr gefaBarmen gliogenen Zellproliferation eine lebhafte Neubildung von
Gliafasern ein; diese stehen oft in deutlichem Zusarnomenhang mit grofen
Spinnenzellen, wobei die Fasern in denRandteilen der protoplasmatischen
Ausléufer zuerst sichtbar werden. Oft sind es breite plumpe Fasern, die
gebildet werden und in sklerotische Narben iibergehen kénnen, meist
aber sehr feine Fasern, so daf} die Unterscheidung vom normalen Gewebe
sehr schwer sein kann. Vielfach ist aber die Ausbildung der Mark-
scheiden an solchen Stellen weit hinter der benachbarter Teile zuriick-
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geblieben, und die Gliakerne sind aunffallend grof und hell. Gitterzellen,
in denen die Fettsubstanzen oft in briunlich pigmentierte Kérnchen
umgewandelt werden, bleiben auffillig lange innerhalb der Ersatzwuche-
rung bestehen. Deutlich beteiligt sich die protoplasmatische Glia der
Umgebung an dem Wegtransport des fetthaltigen Abbaumaterials,
dessen Weg einwandfrei nach den GefiaBen hinfithrt, wo die verfetteten
Adventitialzellen oder auch freie mesodermale Kérnchenzellen noch
lange, oft als einzige Zeichen des stattgehabten Abbaues zu finden
sind. Solche Fettkérnchenherde in den verschiedensten Stadien der
Organisation sind auch in spiteren Lebensmonaten vor allem bei Friih-
geburten — bis zum 9. Monat habe ich solche Kornchenzellen gefunden —
kein seltener Befund. Die in der Literatur erwdhnten herdférmigen
Verfettungen der Encephalitis Virchow, die in spiteren Lebensmonaten
sich finden, sind m. E. gréfitenteils in Organisation befindliche frithere
Nekrosen. Sicherlich werden sie in vielen Fillen zur restlosen Aushei-
lung kommen.

Besonders charakteristisch sind oft die in der Rinde nachweisbaren
Schadigungen. Sie sind ausgezeichnet durch herdférmige Anhidufungen
von Kérnchenzellen, bes. in den tieferen Schichten, durch geringfigige
progressive Veranderungen der benachbarten Glia, eben erkennbare
Faserbildung vor allem in der Néhe der Kérnchenzellberde und um Ge-
fiBe, diffuse feintropfige Verfettung des perinuclefiren Gliaplasmas auch
in der weiteren Umgebung. Dazu kommen umschriebene Ganglien-
zellausfille neben mehr oder minder geschidigten, meist schmalen Be-
zirken noch erhaltener Nervenzellen, gewdhnlich mit Verfettung der
Trabantzellen.

Prinzipiell die gleichen Vorginge sind es, die bei gréflerer Aus-
dehnung der Initiallision zu Verédnderungen fithren, die als angeborene
Hirn- oder Hemispharenatrophien, Mikrogyrien, Porencephalien be-
kannt sind. Den Ubergang zu solchen Fillen bilden Erkrankungsbilder,
die man in Anlehnung an einen ausfiihrlich publizierten Fall von
Schmincke als ,multiple Narbenbildung im GroBhirn, kombiniert
mit fibréser Leptomeningitis und Pachymeningitis haemorrhagica®
bezeichnen kénnte. Solche Folgezustinde des Geburtstraumas sind gar
nicht selten. Gewdhnlich deuten schon klinische Erscheinungen, Be-
wegungsstorungen, Krampfe auf intracerebrale Verinderungen hin.
Zwei solche Falle bekamen wir mit der Diagnose: Hydrocephalus in-
ternus. Anatomisch bestand ein sog. Hydrocephalus externus pachy-
meningiticus mit fibroser Leptomeningitis und zahlreichen Narben
in Rinde und Mark. Die Beziehungen zum Geburtstrauma sind meist
offensichtlich (Frithgeburt, Sturzgeburt, Zangengeburt). Der Bau der
Narben ist durchweg charakteristisch: sie sind gréBtenteils rein glids,
nur selten bindegewebig-glios, vielfach mit zentral gelegenen Nekrosen
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und Kérnchenzellen, diffuser Gliaverfettung der Umgebung. Mitunter,
doch nicht in allen Fiallen finden sich auch Myelinkugeln, oft verkalkt,
frei im Gewebe, manchmal auch Hémosiderinpigment. Eine weitere
Gruppe von Fillen wird représentiert durch Beobachtungen, wie sie
u. a. von Harbitz und Schmincke (Encephalitis Virchow mit Gliose und
Verkalkung) mitgeteilt sind, denen ich eine Reihe dhnlicher an die Seite
stellen konnte. Auch einige der Woklwillschen Fille gehéren hierher.
Bei dieser Gruppe sind die Veréinderungen noch schwerer an Intensitit
und Extensitdt. Meist finden sich ausgedehnte diffuse Gliaverfettungen
in Mark und Rinde, groftenteils mit Loslésung der Zellen, Vermehrung
der faserigen Glia, besonders in der weiflen Substanz, Narben um Kérn-
chenzellherde, kleine Cysten mit faseriger dichter Glia umscheidet im
GroBhirnmark, Ependymgranulationen, persistierende Zellherde (von
Schmincke als reaktive Gliawucherungen gedeutet), Verkalkungen ne-
krotischer Massen, Kalkablagerungen in den Gefafwinden. Es siad das
auch duarch ihren klinischen Verlauf ganz charakteristische Falle, bei
denen sich die Krankheitserscheinungen bis in die frithesten Lebenstage
zuriickfithren lassen. Auch in den beiden Fallen von Schmincke handelt
es sich bezeichnenderweise um Frithgeburten. Der Deutung der Erkran-
kung als eines ,entziindlichen Prozesses kann ich freilich nicht zustim-
men. Schmincke spricht zwar einmal von vereinzelten Leukocyten im
Gewebe, ich habe solche nie gefunden. Meines Erachtens liegen charak-
teristische Reparationsvorginge degenerativer Verinderungen vor,
die sich nach den vorangegangenen Ausfithrungen unschwer als spétere
Stadien encephalodystrophischer Prozesse erkennen lassen, wie sie im
Angchlufl an das Geburtstrauma zur Entwicklung kommen. Auf die
Bedeutung der ,,Zellinfiltrate‘ soll zum Schluf noch kurz eingegangen
werden. Schminckes Deutung der Verkalkungsprozesse deckt sich mit
Gedankengéingen, die ick in einer von Wiedemann verfaliten Inaugural-
dissertation iber die .,Verkalkung der intracerebralen HirngefaBe®
niedergelegt habe.

Nur durch die Intensitit und Ausdehnung der Verdnderungen
unterscheiden sich von solchen Fillen Hirnverdnderungen, auf die ich
etwas ausfiihrlicher eingehen will, die ausgezeichnet sind durch das
Vorhandensein mebr oder minder groBer Hohlrdume ,,Pori®, gewthn-
lich verbunden sind mit Hemisphérenatrophie und partieller Mikro-
gyrie. Alg schwere cerebrale Destruktionsprozesse, corticale und me-
dullire Encephalomalacien und Sklerosen hat Wohlwill einige dhnliche
nur jiingere Fille dieser Art zum ersten Male mit der ,,Encephalitis
congenita’* in Beziehung gebracht. Ich stimme ihm zu, daB es sich dabei
um Trein quantitative Steigerungen der gleichen Vorginge handelt,
und betone, daf} sie wie diese allergré8tenteils durch das Geburtstrauma
bedingt sind. DaB auch Hirnerweichungen anderer Atiologie zu ganz
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gleichen Folgezustinden fithren kénnen, ist sicher. Praktisch kommt
aber meiner Ansicht nach fiir solche ausgedehnte Schadigungen nur das
Geburtstrauma in Frage. Infektits-toxische Prozesse spielen gar keine
Rolle.

AuBer der Seltenheit einschlagiger Beobachtungen sind es einige
fiir die Hirnpathologie von allgemeiner Bedeutung erscheinende Fragen,
die mich veranlassen, 5 Félle von solchen ausgedehnten mit Liickenbil-
dung einhergehenden Hirnverinderungen zu beschreiben. Neben den
hier ganz besonders gut zu studierenden Reparations- und Organisa-
tionsvorgéngen ist vor allem die Frage von Interesse, wieweit die beob-
achteten Verdnderungen eine besondere Reaktion des kindlichen bzw.
marklosen Hirns darstellen. Dabei wird vor allem zu den Ausfiihrungen
von H. Spaiz iiber diese Frage Stellung zu nehmen sein. In der Literatur
sind die zu erdrternden Hirnveranderungen groBtenteils als Porencepha-
lien bezeichnet und beschrieben, z.T. auch als mikrogyre Sklerose,
und als Hemisphérenatrophien. Die Literatur dariiber ist bis zum Jahre
1902 im bekannten Sammelreferat von Schiifle zusammengestellt,
bis zum Jahre 1913 beriicksichtigt sie die Dissertation von Salzmann,
auf einige weitere Arbeiten geht Wohlwill ein. Ich kann es mir so ver-
sagen, Einzelbeobachtungen niher anzufiihren, zumal gute histologische
Untersuchungen nur ganz vereinzelt mitgeteilt sind. Auf einige Arbeiten,
die mehr als kasuistische Beitrige bieten wird in der epikritischen Be-
sprechung meiner Fille noch Bezug genommen werden.

Das Material, das mir die Unterlagen zur Untersuchung bot, bestand
aus 5 Fillen, die z. T. der Sammlung des Instituts entstammen, z. T.
von mir seziert worden sind. Ich schicke der zusammenfassenden Be-
schreibung histologischer Einzelheiten, die sich in allen Féllen im wesent-
lichen wiederholen, eine Ubersicht iiber den Krankheitsverlauf und den
makroskopischen Hirnbefund der einzelnen Fille voraus.

Fall 1. S. N. 296/11. 14 Monate altes Madchen. Dauer der Geburt nach dem
Blasensprung 24'/, Stunden. Bald nach der Geburt Krimpfe, vom 4. Lebens-
monat an ,,ganz, steif’, besonders an den Beinen. Befund kurz vor dem Tode:
Oberarme an den Thorax fest angelegt, Unterarme im rechten Winkel zum Ober-
arm. Finger krampfartig eingeschlagen, Beine und Knie stark gestreckt, Fifle
in SpitzfuBstellung, die Bewegungen durch Spasmen vollkommen aufgehoben,
auch die Riickenmuskeln sind stark gespannt, Idiotie.

Sektionsbefund: Schidel asymmetrisch, rechts kleiner als links, Dura mater
iiber dem mititleren Abschnitt in der rechten Hemisphire in HandtellergroBe ver-
dickt,. sulzig, braunrot; die rechte Hirnhilfte ist kleiner als die linke; auf der kon-
vexen Seite der Hemisphire beiderseits annihernd symmetrisch, ist die weiche
Hirnhaut blasig vorgewdlbt, sulzig und von gelber Farbe. Die Windungen sind
im Gebiet der Scheitellappen und der angrenzenden Stirn- und Schliafenlappen
schmal und geschrumpft, hart, im Bereich der blasigen Stellen weich und fluk-
tuierend. Hirngewicht 440 g. Léngsdurchmesser links 128 mm, rechts 119 mm.

Grofiter Querdurchmesser links 49 mm, rechts 44 mm. Hoéhe links 70 mm, rechts
69 mm. Die Hirnwindungen sind in ihrem typischen Verlauf nur mit Mithe zu
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verfolgen, fallen durch Schmalbeit und Ungleichheit auf, einige sind in ihrem
Volumen ganz reduziert, halten den normalen Verlauf einigermaBen bei, andere
sind wurmférmig gekriimmt und abgeknickt, besitzen unvermittelte Uberginge
von dick zu diinn und zeigen vermehrte Konsistenz, wieder andere sind hoch-
gradig verschmaélert und knorpelhart. Die Sulei sind durchweg tief, ungeordnet.
Am gehiirteten Priparat sind die im Protokoll als blasig aufgetriebenen Teile ein-
gesunken, die hier verlaufenden Zentralwindungen, der Gyrus supramarginalis und
temporalis- als schlaffe eingesunkene Windungsziige erkennbar, am Stirn und
Occipitalhirn sind ungleichm#Big verstreut dhnlich kleine eingesunkene Stellen
zu erkennen. Auf einem Horizontalschnitt mitten durch das Hirn fallt zunéchst
die Verkleinerung der rechten Hemisphére, besonders der Marksubstanz auf. Die
Mitte beider Hirnhéilften nimmt jederseits ein walnuBgroBer sehr unregelmiBiger
Defekt ein, der rechts bis zur Mitte der Marksubstanz vordringt, links iiber diese
hinaus, etwa 1 cm vor dem Sulcus sagittalis endet. Der Rand der groBen Hohlen
ist teils schart gegen die Umgebung abgesetzt, teils'geht er in kleinere Hohlen der
Nachbarschaft iiber, die sich iiberall in der weiBen Substanz finden. Die groBe Hohle
ist von einem feinfidigen Netzwerk durchzogen, das einem zierlichen Spitzen-
gewebe vergleichbar ist. Verschiedene Windungen sind vollstindig ausgehohlt
wie' ein Schlauch, mit ganz dimnen Randsiumen von Hirngewebe, vielfach aller-
dings auch von feinfidigen Netzen durchzogen. In anderen Gyris fallen an der
Grenze von grauer und weifler Substanz zahllose nadelstichgroBe Locher auf, die
ein sehr eigenartiges feinporiges schwammartiges Gewebe darstellen. Wieder
andere Windungen sind ganz kompakt und derb. Beide Seitenventrikel sind stark
erweitert, rechts stirker als links, aber an keiner Stelle ist eine Verbindung der
Ventrikel mit einem der groBen oder kleinen Locher in der weiflen Substanz fest-
zustellen, wenn auch die’ bestehende Scheidewand oft nur 3—4 mm betrigt. Eine
eingehende topische Schilderung aller Veranderungen zu geben, ist unméglich,
iiberall im Scheitel- und Occipitalhirm sind in Mark und Rinde bald eben érkenn-
bare, bald grofere Hohlriume zu sehen, die vielfach miteinander zusammenhangen
und auch mit den grofien Defekten in den Scheitellappen in Verbmdung stehen
konnen; (Der Hall ist als Hohlenbildung bei mlkrogyrlseher Sklerose von O, Fleuster
als Dissertation beschrieben worden. Der Arbeit sind einige gute Bilder der makro-
skopischen Verhiltnisse beigefiigt.)

Fall IL. 312/12. 14 Monate alter Knabe. Klinische Diagnose: angeborene Glieder-
starre, Littlesche Erkrankung, (Nihere Angaben waren nicht mehr zu erlangen.)

Sammlungspraparat. Dura mater rechts und links iiber beiden Hemisphéiren
in der Gegend der Zentralwindungen briunlich pigmentiert, Die rechte Hemi-
sphire ist etwas verkleinert, besitzt im Bereich der hinteren Stirnhirnabschnitte
eine trichterformige Einziehung, die von lockerer oder verdickter, sulziger Hirn-
haut iberzogen ist. Die GroBe des Trichters ist 3,5 X 2,5 cm. In der Tiefe ist das
Gewebe braunlich verfarbt. Die Hirnwindungen der Umgebung vetlieren sich in
den Defekt hinein, sind schmal und starr. Auch im Stirnhirn der linken Seite und
in beiden Schlifenhirnen sind einige schmale harte Windungen vorhanden. Auf
einem Horizontalschnitt ist die Verkleinerung der rechten Hemisphire besonders
deutlich. Der rechte Seitenventrikel ist betrachtlich erweitert. Der dullere Rand
der trichterférmigen Einziehung ist von einer diinnen Schicht aus Hirngewebe
gebildet, unter der eine taubeneigrofie glattwandige Cyste liegt, die bis dicht an
den Ventrikel heranreicht, In ihrer Umgebung verstreut liegen noch einige kleinere
Cysten, gelegentlich von feinen Fiden durchzogen. Die harten Hirnwindungen
erscheinen auf dem Durchschnitt als derbes gleichméBig graues Gewebe ohne deut-
liche Markrindentrennung. Manchmal enthalten sie ganz feine kaum stecknadel-
spitzengrofe Liicken dicht unterbalb der Hirnhaut.
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Fall TIT. 46/1922. 11/, Jahr altes Madchen. Klinische Diagnose: Idiotie,
Mikrocephalie. Seit Geburt steif, apathisch, linke Schadelhilfte vom 1. Lebens-
monat an kleiner. Gestorben an Grippebronchopneumonie.

Schideldach links kleiner als rechts. Auf der Innenseite der Dura mater rechts
ausgedehnte rostbraune Flecke. Die weichen Hirnhiute-iiber der linken Hemi-
sphire ganz sulzig und verdickt und sehr reichlich von Flissigkeit durchsetzt.
Nachdem diese abgeflossen ist, erscheint die linke GroBhirnhemisphire etwas
kleiner als die rechte und im Bereich des Scheitelhirns leicht eingesunken. Die
hier verlaufenden Hirnwindungen sind ganz atypisch gestellt, durch sehr tiefe
Sulci voneinander getrennt. Die Windungen selbst sind klein und schmal, z. T.
knorpelartig hart. Auf Frontalschnitten erweisen sich beide Ventrikel als er-
weitert, links stérker als rechts. Im Stirnhirn sind keine Verinderungen fest-

Abb. 1. Fall 8. Geringe Atrophie der linken Hemisphére. Mikrogyre Windungen im linken Scheitel-
und Occipitalhirn.

zustellen, Im Scheitelhirn dagegen liegen rechts und links in Mark und Rinden-
substanz eine grofie Reihe kleinerer und groferer Hohlriume, die mit leicht ge-
triitbter Flissigkeit erfiillt sind. Besonders in der weifien Substanz der linken
Hemisphére liegt eine gréBere Cyste unter den eingesunkenen Hirnwindungen, die
die ganze Marksubstanz durchsetzt und dicht bis an den Ventrikel reicht. Sie ist
von feinen Faden netzartig durchzogen. Auch auf der rechten Seite liegt fast
symmetrisch dazu eine dhnliche nur kleinere Cyste. Einige Hirnwindungen der
linken Hemisphéare sind ganz ausgehshlt wie in leere Schliuche umgewandelt und
von vereinzelten feinen Féden durchzogen. Kleinere Hohlraume finden sich in der
ganzen Marksubstanz der linken Seite, aber auch in der Rinde, auch in solchen
Windungen, die duBlerlich unverindert erscheinen, so besonders im Oceipitalhirn,
das eigentlich nur aus einem System durch zarte Scheidewinde getrennter Hohl-
riume besteht. Der Balken ist auffallend schmal und diinn, die Briicke und Me-
dulla oblongata unsymmetrisch, die rechte Pyramide ganz klein. Auch die Stamm-
ganglien der linken Seite sind verkleinert.
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Fall IV. 5 Jahre alter Knabe, seit Geburt rechtsseitig spastisch gelahmt.
Sektion 361/19.

Schiidel symmetrisch, ausgedehnte braunrote Verfarbung der harten Hirn-
haut tiber dem linken GroShirn, diffuse, weiBliche Verdickung und &dematose
Durchirankung der weichen Hirnhéute iiber rechtems Stirn- und Scheitelhirn.
Auch an der Grenze von Occipitale und Schlafenlappen sind die weichen Hiute
zu einer fibrésen Haut verdickt. Das ganze rechte Stirnhirn erscheint atrophisch,
eingesunken, mit sehr tiefen Furchen und unregelmaBigen schmalen Windungen.
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Abb. 2. Fall 3. TFrontalschnitt in Hohe der hinteren Vierhiigelgegend. Deutliche Ventrikelektasie
links. Atrophie und Asymmetrie der Briicke, kleine Cysten in der Marksubstanz (c).

Auch im Scheitelhirn sind beide Zentralwindungen verschmilert und hart. £ Die
umgebenden Hirnwindungen gleichfalls unregelmaBig und klein, Im Bereich des
Occipitalhirns ist die Oberfliche fast glatt, halbkugelig vorgewdlbt und schwap-
pend. Auf Frontalschnitten erscheint der linke Seitenventrikel hochgradig er-
weitert, insbesondere das Unter- und Hinterhorn, das nur durch eine ganz diinne
Schicht sehr derben, glasigen, grauen Gewebes von den Hirnhaduten getrennt ist.
Die ganze weiBle Substanz ist in graues, feuchtes, sehr festes Gewebe verwandelt,
das unmerklich in die Rindensubstanz iibergeht. In der Grenze von Mark und
Rinde liegen an verschiedenen Stellen kleine, eben sichtbare Hohlrdume. Nur im
Bereich des Stirnhirns unter den eingesunkenen Windungen liegen einige groBere
Cysten in Mark und Rindensubstanz, die durch zartes glidses Gewebe voneinander
getrennt sind, Tn der anderen Hemisphire sind makroskopische Veréinderungen
nicht festzustellen.
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Fall V. Sekt. 174/19. 15jahriges Madchen, Littlesche Krankheit, Epilepsie.

Seit frither Krankheit linksseitig gelahmt, seit dem 4. Jahr sehr haufige
Krampfanfille; stindig choreatische Zuckungen in Hénden und FiiBen.

Das Schideldach ist unsymmetrisch, links groBer als rechts, besitzt unregel-
mafige Hocker und Wiilste an der Innenseite der rechten Calotte und am Felsen-
bein, sowie iiber dem Orbitaldach. Die rechte Hemisphare ist betrichtlich kleiner
als die linke, ihre vordere Hilfte ist fest und derb, die hintere derb, prall-
elastisch mit ganz verstrichenen Windungen und macht schon von auBlen den
Eindruck einer Blase.

Léange: rechts 13,8 cm, links 16,4 cm;

Breite: 5» 5,0 cm, 8,0 cm;

Hohe: » 1,0 em, -, 9,0 ¢m.
Auf einem Frontalschnitt an der Austrittsstelle des OlMactorius ist die groBte
Hohe 7,4 : 6,1 cm; der rechbe Seitenventrikel ist doppelt so groB wie der linke.
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Abb. 8. Fall 5. 15jihr. Madchen. Verkleinerung der rechten Hemisphire mit hochgradiger Ventrikel~
ektasie.” Schwere Sklerose der gesamten Marksubstanz, rechts kleine Cysten in der geschrumpften
Rinde und der Markrindengrenze. Asymmetrie des Hirnstamms und der Briicke.

Der Durchschnitt der Stammganglien erscheint linglich, links mehr rund und
um ein Drittel groBer als rechts, die innere Kapsel ist auf der rechten Seite durch
kleine weille Streifen angedeutet, die weile Substanz an der rechten Seite ist sehr
schmal, derber als links, auch die Rinde ist auBerordentlich verschmélert, besonders
an der Basis und der Insel. Auf einem Frontalschnitt in der Hohe des Hypophysen-
stiels tritt der Unterschied beider Halften noch auffallender in Erscheinung. Seiten-
ventrikel und Unterhorn stehen in starkem MiBverhéiltnis zu Hirnmantel und
Stammganglien, die breitgezogen und im Hohendurchmesser verringert sind.
Die Windungen sind sehr schmal; man erkennt in groflen Teilen der Rinde eine graue
AuBenschicht und ‘eine derbe, mehr weifliche Innenzone. Im Bereich des ganzen
Schlifenlappens ist die weile Substanz gran und sulzig. Auf einem Frontalschnitt
durch die vordere Vierhiigelgegend ist der Hohendurchmesser rechts 6,0 cm, links
7,3 em. Besonders auffallend ist hiér die Erweiterung des Seitenventrikels, vor
allem des Unterhorns. Die Hirnsubstanz ist hier an Masse besonders stark ver-
ringert, besteht aus einer kaum 1 cm dicken Schale. Die Rinde ist sehr schmal,
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weillich und derb, von zahllosen kleinen, eben sichtbaren Hohlrdumen durchsetzt,
so daf sie wie ein schwammiges Gewebe aussieht, die weille Substanz ist gallertig
grau, nach der Rinde zu gleichfalls von kleinen Hohirdumen durchsetzt; nur in
nachster Nahe des Ventrikels findet sich ein schmaler Streifen normaler weiBer
Substanz. Gegen den Hinterlappen nimmt die Erweiterung des Seitenventrikels
noch erheblich zu, so daB die Hirnsubstanz fast nur eine Cystenwand darstellt.
Dabei besteht sie aber auch hier aus deutlich abzugrenzender, allerdings auch
schwer verinderter Mark- und Rindensubstanz. Der vierte Ventrikel ist nicht er-
weitert, das Kleinhirn ist normal gestaltet, enthalt auf der linken Seite lateral vom
Nucleus dentatus zwei kleine Hohlriume in der weifien Substanz. In der Medulla
oblong. ist auf der linken Seite die Olive als ganz flache Vorwolbung angedeutet.
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Abb. 4. Sklerotiseh-mikrogyre Windung. Schwere Stérung der Architektonik. Ausgedehnte Ganglien-
zellausfalle, feinfaserige Gliawucherung, besonders im Zentrum, mit vereinzelten lipoidhaltigen
Kérnchenzellen zwischen den, lockeren Maschen.

Tn den HirngefiBen auch der Art. fossae Sylvii und ihren Asten sind keine Ver-
anderungen, auch keine Thromben nachzuweisen.

Die bei der histologischen Untersuchung zu erhebenden Befunde
wiederholen sich nicht nur an verschiedenen Stellen eines Falles, son-
dern zeigen auch bei allen 5 Féllen im wesentlichen eine weitgehende
Ubereinstimmung. So sind die in den sklerotischen Windungen zu sehen-
den Bilder mit einem Wort als das Narbenstadium derjenigen Verénde-
rungen zu bezeichnen, die ich als Typ fiir die Rindenverdnderungen
in fritheren Monaten hingestellt habe. Das Charakteristische ist die
hochgradige Zerstorung der Rindenstruktur infolge Ausfalls und schwerer
Schiadigung der nervésen Elemente, gliogener Narbenbildung und Sklero-
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sierung der gewucherten Glia. Dazu kommt noch eine Liickenbildung,
vor allem in den tieferen Rindenschichten, wo die Defekte z. T. noch
mit Kornchenzellen dicht angefiillt sind, z. T. aber ganz leer und glatt-
wandig erscheinen. An manchen Stellen ist von intakten Ganglienzellen
nichts mehr zu sehen. Es gibt Bezirke, wo auch-Reste von ihnen nicht
mehr erkennbar sind; es sind das meist schon bei schwacher Vergrofe-
rung auffallende kernarme Partien, die bei starkerer VergréBerung aus
dichtfaseriger Glia bestehen. Dazwischen sind dann Gewebsstrallen
zu sehen, in denen Nervenzellen noch vorhanden sind ; aber sie sind voll-
stdndig uncharakteristisch gelagert, ohne irgendeine bestimmte Richtung
ihrer Fortsitze erkennen zu lassen, stehen in wirren Haufen nebenein-
ander, umgeben von faserreicher Glia. Intakte Elemente mit normaler
Tigroidschollenstruktur sind sehr selten darunter, durchweg zeigen sie
eigentlich schwere Veranderungen, die teils als Atrophie, teils als Ne-
krose mit Verkalkung (und gelegentlicher Eisenimp:égnation) zu be-
zeichnen sind. Wiederholt sind mir Zellen aufgefallen mit randstindig
verteilter stark firbbarer Plasmaportion, so dafi die ganze Zelle ballon-
artig aufgetrieben erscheint. Als Ganglienzellen méchte ich auch klei-
nere Elemente auffassen, die sich sehr hiufig finden, manchmal lang-
gestreckt sind und gelegentlich auch kleine Fortsitze erkennen lassen.
Sie besitzen einen deutlich blaschenformigen Kern mit deutlichem Kern-
kérperchen und ein intensiv farbbares Protoplasma. Damit erinnern sie
mitunter an jugendliche Ganglienzellen, wie man sie im Fotalhirn zu
sehen gewohnt ist.

Am stiarksten tritt stets die Schadigung der groBen Ganglienzellgrup-
pen in Erscheinung, etwa die Befzschen Pyramiden in den Zentral-
windungen. Auf die feinere Morphologie der verschiedenen Degenera-
tionsformen, auf die Verkalkung der Ganglienzellen und ihre Beziehung
zur Hisenablagerung kann hier nicht niher eingegangen werden. Her-
vorgehoben sei nur noch die auch von Wohlwill beobachtete Kalk-
ablagerung in den oft sshr deutlichen und weit verfolgbaren, oft sehr zier-
lich geschlingelten und aufgetriebenen Achsenzylinderfortsitzen (Abb. 6).
Auch sonst finden sich ohne nachweisbare raumliche Beziehungen zu
Ganglienzellen verkalkte Achsenzylinderfragmente in dem glidsen
Narbengewebe, das die Rinde durchsetzt. Von der Menge und G:68e
der Gliafasern, die sich in solchen Rinden finden, ist man besonders
im Weigertpriparat ungemein tiberrascht. Oft sind weite Rindenstrecken
vollstindig narbig verddet, dann gewdhnlich sehr kernarm. Man sieht
entweder sehr zierliche Filzwerke oder starre breite Faserziige die oft
allmihlich ineinander iibergehen. Gliazellen umgeben oft in mehreren
Reihen wallartig gréBere und kleinere Narbenflecke. Thr Kern ist meist
sehr klein und dicht, helle groBe Kerne -finden sich eher in frischeren
Stadien. Ungewohnlich vielstrahlige, oft sehr groBe faserbildende
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Astrocyten mit allen Ubergéingen zu Monstregliazellen und gelegentlich
Elemente, die auch in der Anordnung der Fetttropfchen und dem tritben
Protoplasma den gemésteten Gliazellen entsprechen, sind leicht zu er-
kennen. Vielfach ist freilich eine Beziehung von Fasern und ,,Zellen*
nicht mehr zu erweisen. Verkalkie Gliazellen, wie sie Schmincke erwihnt,
sind mir nie begegnet. Markscheiden lassen sich innerhalb der sklero-
tischen Windungen nicht nachweisen. Im Scharlachrotpriparat findet
man auch in solchen vorgeschrittenen Fillen immer noch Fett im Gewebe,

Abb. 5. Sklerotische Windung mit ausgedehnter Gliosis, zum Teil sehr derbfaseriger Narbenbildung.

Ausgedehnte Ganglienzellausfille, reichlich verkalkte Ganglienzellen in den oberen Rindenschichten.

Kleine mit Kornchenzellen erfiillte Cyste, gegen die Umgebung durch eine neue Grenzmembran ab-
geschlossen.

am reichlichsten — sogar noch in meinem dltesten Fall — in GefaBwand-
zellen (Adventitialzellen und freien mesodermalen Kérnchenzellen in
der GefiBscheide). Dabei sind die fetthaltigen Abbauprodukte in sol-
chen Zellen gewdhnlich gelblich briunlich gefirbt und erscheinen im
Nisslpraparat griinlichblau. Vor Verwechslung mit eisenhaltigem Pig-
ment sei gewarnt. Aber auch im perinucleiiren Plasma von Gliazellen
findet sich Fett, feintropfig den ,,Aufbauzellen‘* entsprechend, doch auch
in groben Tropfen. Hin und wieder siecht man auch Gitterzellen frei
im Gewebe, die bei anderer Farbung leicht entgehen, oft mit eigenartigen
pigmentierten Lipoiden erfiillt. Solche freie Gitterzellen sind am auf-
fallendsten inmitten von Glianarben. So stellt Abb.4 einen Schnitt durch
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eine sehr harte mikrogyre markscheidenlose Windung dar mit den be-
kannten Verdnderunger in der Rinde und ausgedehnter Gliafaserbildung
in der weiflen Substanz. Zwischen dem feinmaschigen Gliagewebe
sind nach dem Fettpriparat eingezeichnet kleine Gruppen von Kérn-
chenzellen gut zu erkennen, die sich sonst nur noch entlang den Gefaflen
finden. AuBer solchen kleinen Kérnchenzellnestern inmitten von Narben
sieht man auch gréBere Fettkornchenzellherde, bald in den oberen,
bald den mittleren oder tiefen Rindenschichten und auch im Mark.
Sie entsprechen z. T. noch ganz dem von Wohlwill (Abb. 1 seiner Arbeit)
geschilderten Bild, stellen rundliche und lingliche Anhaufungen dicht
nebeneinander gelegener Gitterzellen dar, in deren Umgebung ein
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Abb. 6. Verkalkte Ganglienzellen mit langen Achsenzylinderfortsitzen aus einer
sklerotischen Windung.

feinfaseriges gliGses kernarmes Gewebe sich ausbreitet mit feinen Fett-
tropfchen im perinuclefiren Plasma. Oft siecht man aber solche Herde
von vereinzelten progressiv verdnderten Gliazellen und von Fasern
durchsetzt — was in der Marksubstanz meist noch schéner zu sehen ist.
Es kommen aber auch sehr scharf abgegrenzte Kérnchenzellhaufen
vor, die eingeschlossen sind von fast homogenem Gliafasergewebe
mit langgestreckten Maschen, dessen innerste Lage im Sinne einer
Membrana gliae limitans accessoria mit glatten endothelartigen Zellen
eine scharfe Grenze gegen den Defekt bildet. Soiche Bilder leiten zu
anderen Liickenbildungen in der Rinde iiber, wie sie in den Abb. 7, 8,
9 wiedergegeben sind. H$ kommen hier zunichst Verinderungen vor,
die zweifellos Beziehungen haben zu den von Spiclmeyer u. a. als Status
spongiosus bezeichneten Zustinden. Sie sind bedingt durch einen Aus-
fall der nervésen Elemente, ohne daB die Architektur der Glia dabei
Virchows Archiv. Bd. 241. 17
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stirker gestort ist, und auch ohne daf es in so spiteren Stadien, wieich
sie untersucht habe, zu einer nennenswerten Narbenbildung und Ver-
steifung der Grundsubstanz durch erhebliche Faserbildung gekommen
wire. Von feinporigen Netzen bis zu groben Maschenwerken, die manch-

Abb. 7. Charakteristische Ganglienzellaustille. Schwere Schidigung der gruppenweise erhaltenen
Nervenzellen, Feine Spaltbildung in den’ oberen Rindenschichten. (Rinde, Fall 2.)

Abb. 8. Charakteristische Rindenverinderung, herdformige Ganglienzéllausfille, glidse zum Teil
sehr grobfagerige Narbenbildung. Bildung spaltformiger Liicken in den tieferen Rindenschichten
mit reichlich pigmentierten Kornchenzellen. (Rinde, Fall 2.3

mal nur aus eigenartigen plasmatischen Strukturen bestehen, und deren
Liicken vollstindig zellfrei sein kénnen, gibt es mannigfache Ubergange.
Manchmal ist allerdings eine Faserbildung sehr deutlich, auffallend
ist nur, daB es nicht zur Bildung eines kompakten Gewebes, sondern
schwammartiger Formationen kommt. Ganz anders sind die Liicken
z. B. in Abb. 7 und 8. Dabei handelt es sich um spaltférmige Hohlriume
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in den obersten Rindenschichten, parallel zur Oberfliche gestellt,
von feinen Gliafiden durchkreuzt, oft auch mit endothelartiger Aus-
kleidung an der scharfen glitsen Randschicht. Manchmal sind sie von
vereinzelten gliogenen pigmentierten Kérnchenzellen durchsetzt. Be-
ziehungen der endothelartigen Auskleidung zu den GefiBen oder den
Hirnhéuten bestehen hier nicht, ebensowenig wie in anderen gréBeren
Hohlrdumen der Rinden- und Marksubstanz. Mit Bindegewebsfirbungen,

Abb. 9. Figenartiger ,Status spongiosus” in den oberen und tiefen Rindenschichten (Fall 3).

insbesondere der Klarfeldschen Tanninsilbermethode habe ich megen-
chymale Fibrillen nur in engster Anlehnung und in der nichsten Nachbar-
schaft von Gefillen gefunden. Auch in den tieferen Rindenschichten
habe ich &hnliche Spaltbildungen wiederholt gesehen (Abb.8). Ge-
rade hier ist es oft sehr deutlich, daB sie durch das Versagen der repara-
torischen Gliawucherung beim Abbau von Kérnchenzellherden ent-
stehen und damit in der gleichen Weise gebildet werden wie die makro-
skopisch sichtbaren Hohlrsume (Pori), gleichgiiltig, ob sie in Mark oder
Rinde gelegen sind. Die feineren Strukturverhéltnisse solcher Cysten
zeigen auch iiberall prinzipiell die gleichen Verhiltnisseé. Thr Inhalt ist
an frischen Fillen meist leicht triib-und rahmt ab, wobei die Rahmschicht
aus Fettkornchenzellen in allen Grofen besteht. Auch im Schnitt ist
die Anwesenheit solcher Zellen gewéhnlich noch festzustellen. GroBere

17*
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Cysten sind stets von feinen Féden und sehr zierlichen Netzen durch-
zogen, die eine Teilung in mehrere Kammern bedingen. In der
Mitte eines solchen Fadens liegt immier ein GefaB, das von mehr oder
minder zellreichem Gliagewebe umscheidet ist. Die Randpartien solcher
Netzstrange sind jedenfalls wie die Cystenrinder aus Gliafaserfilz gebil-
det, der auffallend kernarm ist, im Nisslpréiparat als fest homogene
Masse erscheint, erst bei stirkster Abblendung und bei Gliafaserfirbung
seinen Bau aus feinen Gliafibrillen erkennen liBt. Die innerste Glia-
lage ist bei vorsichtiger Behandlung stets als deutlich abzugrenzende
Faserlamelle mit glatten, spindeligen endothelartigen Kernen deutlich
zu sehen. Ich finde eine solche Grenzmembran konstant in groBen und

Abb. 10. Charakteristischer kleiner Porus in der Markrindengrenze,

kleinen Cysten (Abb. 12). Kérnchenzellen, die sich in ihrer Néahe im
Cystenlumen finden, haben keine direkte Verbindung mit ihr. Die
Lage kernarmer Gliafagsern kann sehr breit sein. Sie geht schlieBlich
ziemlich unvermittelt in kernreicheres Gewebe itber mit faserbildenden
Gliazellen aller Form, oft von grotesker Gestalt, meist mit sehr dichtem
Kern. Diese Zone bildet den Ubergang zum benachbarten Gewebe,
das verschieden starke Schidigungen, Zell- und Faserausfille, Narben-
bildungen erkennen la6t. Die in Abb. 10 wiedergegebene Hohlenbildung
stammt von Falll und gehort der Mark- Rindengrenze an. Abb. 11
ist ein Scharlachrotpriparat aus dem unteren Rande derselben Cyste.
Im dichten Gliafaserwerk der Innenzone sind Fettkdrnchenzellen nur
ganz veréinzelt. vorhanden, reichlicher sind sie in der kernreichen Zone,
teils frei im Gewebe zwischen den Fasern gelegen, aber auch im Zell-
verband und hier in allen Variationen von feinstkdrnigem perinucleiren
Gliafett bis zu ganz grobtropfigen Kornchenzellen. In der weiteren
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Umgebung iiberwiegt die feintropfige Fetteinlagerung ins Gliaplasma.
Die grofien Fetttropfen liegen hier stets in perivasculiren fixen und mo-
bilen Zellen. Diese Verinderungen wiederholen sich bei allen untersuch-
ten Cysten der verschiedensten GroBe und Lokalisation. Nie habe ich
es geschen, daB eine auch noch so groBe Cyste an mesoderniales Gewebe
grenzt, auch nicht an die weichen Hirnhiute. Stets findet sich zwischen

ol -

Abb. 11, Rand einer porencephalischen Cyste. Fettfiirbung. Feinfaserige Gliawucherung der inneren
Zone mit, ganz vereinzelten Ko&rnchenzellen. Grob- und feintropfige Verfettung der Glia in der
weiteren, Umgebung. Fett in mesodeimalen Kornchenzellen an GefiiBen.

diesen und dem Cystenlumen eine oft allerdings sehr diinne Lamelle
meist schwer geschiadigter Hirnsubstanz, manchmal ganz narbig und ven
Bindegewebsfasern durchsetzt, mitunter im Sinne einér sklerotischen
Windung umgewandelt. Cysten in Verbindung mit den -Ventrikeln
waren in meinem Material nicht vorhanden.

Wihrend in den drei ersten Fallen die Marksubstanz aufler Cysten
und Verfettung des Gliaplasmas andere Verdnderungen nicht erkenmen
lieB, sind die beiden letztén Fille durch einige Besonderheiten ausgezeich-
net; sie zeigen nicht nur das- dlteste Stadium aller Verdnderurgen,
sondern weisén dazu noch ausgedehnte sklerosierende Markverdnderungen
auf, die bei dem 15jahr. Méddchen die ganze rechte Hemisphére einneh:
men. Das Wesentliche wird durch die Abb. 13 und 14 veranschaulicht.
In der Rinde besteht eine schwere Storung der Architektonik mit aus-
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gedehnten Ganglienzellenausfallen neben atrophischen und verkalkten
Zellen, daneben findet sich eine feine Liickenbildung in den mittleren und
tieferen Rindenschichten ohne Kérnchenzellen. Sehr eigenartige Liicken
sind im Bereich der ganzen erkrankten Hemisphére an der Mark-Rinden-
grenze schon mit blofem Auge zu sehen, die bel histologischer Unter-
suchung sehr zierliche Bilder aufweisen: Es sind gréBere durch kernarme,
faserreiche Gliabalken voneinander abgegrenzte Hohlriume, die von

- . - ‘ -~
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Abb. 12," Wand einer groBen Cyste (Fall 1) dieht unter der Oberfliche. Sehr deutliche ,,Membrana,
limitans accessoria’ mit endothelartigen Zellen. Innere kernarme Zone aus feinfaseriger Glia, wall-
artige Gliazellwucherung, dazwischen Kalkkonkremente. Ausgedehnte sehr grobe Narbenbildung
in den mittleren Rindenschichten.
einem sehr feinfddigen lockeren Glianetzwerk ausgefiillt sind. Im Fett-
praparat sind Koérnchenzellen nur an den Gefalwinden zu erkennen.
Die Liickenbildung in den mittleren Rindenschichten ist deshalb sehr
bemerkenswert, weil es hier wenigstens stellenweise zur Proliferation
mesenchymatischer Silberfibrillen gekommen ist, die ihren Ausgang von
in der Nahe der Spalten gelegenen Capillaren nehmen und sich vielfach
mit der sehr faserreichen Glia innig verfilzen (Abb. 15). Die durch eia
feinfaseriges Glianetz ausgefiillten Liicken liegen in der Markrindengrenze
und der oberen Markschicht. Das sich anschliefende tieferliegende
Markgewebe zeigt bis dicht an den Ventrikel heran das Bild einer aus-
gedehnten Sklerose mit Entwicklung michtiger Gliafasernetze oft mit
sehr groflen Netzmaschen und michtigen faserbildenden Zellen, hau-
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fig - vom Charakter der Monstregliazellen. Wahrend bei dem 15jshr.
Midchen fetthaltige Zellen sich nur an den GefiBen finden, sind sie bei
dem 5 Jahre alten Knaben auch noch zwischen den Gliafasern zu er-
kennen. [Auch faserbildende Zellen enthalten vielfach Fetttropfchen. In
beiden Fillen ist das sklerotische Markgewebe durchsetzt von spiirlichen
eigenartigenMarkscheidenbildungen mit kolbigem Ende,Einschniirungen,
spindeligen Auftreibungen und zierlichen Schlingelungen. Zum Teil sind
diese verkalkt; auch sonstfinden sich strukturlose Kalkeinlagerungen im
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Abb. 13. Tall 5. Markrindengrenze. Spaltférmige Liickenbildung in den mittleren Rindenschichten.
Tigenartige feinporige mit féiner Faserglia ausgefiilite Hohiriume in der tieferen Rind- und Mark-
substanz. Kalkkonkremente.

Gewebe und den GefiBwandungen, die hier auch in jingeren Fillen
vorkommen. Intakte markscheidenhaltige Faserziige liegen nur in
der Nihe des Ventrikels, parallel dessen Verlauf folgend. Das Ependym
ist hier wie in den iibrigen Fallen intakt, nur gelegentlich von warzen-
formigen Gliawucherungen unterbrochen. Sehr reichlich sind gerade ia
den beiden letzten Fillen Fischelsche Gliazellinfiltrate, nicht nur in
der Nihe des Ventrikels, sondern auch mitten in der Hemisphére.
Sie finden sich selbstverstindlich -auch in den ibrigen Fillen. Als sehr
gigenartigen Befund notiere  ich noch heterotope Ganglienzellhaufen,
die ich bei dem 15 jihr. Midchen mitten in der sklerotischen Marksubstanz
an verschiedenen Stellen gefunden habe, ohne daf ein Zusammenhang
mit der Rinde nachzuweisen war. Eis sind voll ausgebildete schéne Zellen
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mit deutlichem Tigroid oder mebr langgestreckte spindelige Zellen
mit gut erkennbaren Fortsitzen.

Ich brauche nur kurz zu erwihnen, dafl die von den geschidigten
Zentren  ausgehenden Bahnen, insbesondere die Pyramidenbahnen
schwer verédndert sind, indem sie entweder gar nicht oder nur sehr kiim.
merlich entwickelt. sind. Daraus erkliren sich vielfache Asymmetrien
vor allem im .Hirnstamm, in Medula oblongata und Riickenmark, die
meist schon makroskopisch erkennbar sind. Eine glitse Narbenbildung
ist an solchen Stellen ,sekundirer Degeneration™ micht eingetreten,
vielmehr erinnert der Bau des Gewebes auch in spiteren Jahren an den

Abb. 14. Gliafasern aus der sklerotischen Marksubstanz mit verkalkten
Markscheidenfragmenten.
Zustand des zellreichen marklosen Hirngewebes. Auf eine Er¢rterung
topographisch-faseranatomischer Fragen kann ich im Rahmen dieser
Arbeit nicht eingehen.

Uberblickt man zusammenfassend die geschilderten histologischen
Verdnderungen, so erscheint als das Auffallendste das enge Nebenein-
ander von ausgedehnten Gliawucherungen und Narbenbildungen. einer-
seits, von Liicken- und Hohlraumbildung andrerseits.

Die organisatorische Féhigkeit der Glia, als raumausfillendes Stiitz-
gewebe aufzutreten, tritt hier ebenso-deutlich in Erscheinung wie die
auffillige Tatsache des gelegentlichen  Versagens der organisatorischen
Leistungen, die bei der Hohlraumbildung deutlich' wird. Dabei spielen
neben dem Umfang und der Art der degenerativen Prozesse auch topo-
graphische Verhiltnisse eine Rolle. Zuniichst wird einmal anerkannt
werden miiissen, dall auch an Stellen, wo normalerweise keine Wei-
gertfibrillen vorhanden sind, so in den mittleren Rindenschichten,
die Gliazellen auch hier gelegentlich zur Faserbildung schreiten kénnen.
Ferner mochte ich gerade auf Grund der Befunde an meinen Fallen beto-
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nen, dafl Faserbildung und Abbautitigkeit sich nicht ausschliefien,
vielmehr sehr hiufig dieselbe Gliazelle gleichzeitig Fasern bilden
und Abbaumaterial weiterleiten kann. Dall die Gliafaserbildung
intraplasmatisch unter dem EinfluB von Kernsubstanz erfolgt, unter-
liegt keinem Zweifel; ist das in frischen Stadien der Organisation leicht
zu erkennen, so sind bei vorgeriickten Prozessen diese Beziehungen
nicht inehr deutlich, die Fasern (wie beim Bindegewebe) vielfach schon
selbstindig. Bei der Sklerose der Fasern, die jeder Neubildung folgt,

Abb. 15. Fall 5. Wucherung mesenchymaler Silberfibrillen in feinen Spaltriumen der mittleren
Rinde, die sich ztum Teil mit den sehr dichten Gliafasern inhig verfilzen. (Tanninsilberimprignation
nach Rlarfeld.)

kommt es aber auch zu Verinderungen des plasmatischen Anteils,
zu Verkleinerung der ,,Zellen” und Verdichtung des Kerns. So erkliren
gsich leicht die zellarmen, Narben unserer Priaparate und die zellarmen
Rénder der Cysten. Nur:am Rande der Narbe sind gewdhnlich Glia-
zellen mit dichtem Kern wallartig aneinander gereiht. Lokalisation,
Intensitat und Ausdebnung der Schadigung sind m. B. die wichiigsten
Koeffizienten fiir den Erfolg der Reparationsvorginge. s ist auBer allem
Zweifel, dafl die Neigung zur Bildung spaltférmiger Hohlréume. in den
Rindenschichten mit dem Mangel an Gliafasern in Zusammenhang steht.
Auch die Ausbildung " des ,,Status spongiosus®, wie er in unseren Fillen
in der Rinde beobachtet wird, hingt damit zusammen und ist im Wesen
nicht unterschieden von dem gleichen Zustand bei Wilsonscher Er-
krankung und Paralyse. Malgebend ist weiter die Intensitdt der
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Schadigung, die fiir die hier in Rede stehenden Verinderungen auch
an verschiedenen Stellen ein- und desselben Hirnes sehr wechselnd ist.
Man wird unterscheiden miissen zwischen vollstindiger Gewebsnekrose
mit Untergang von Nervengewebe und Stiitzsubstanz und zwischen
Schidigungen, die in erster Linie das nervose Parenchym treffen und ver-
nichten, wihrend das Stiitzgewebe zwar geschidigt, aber nicht zerstort
wird. Wenn die plasmatische Grundsubstanz noch erhalten ist, wird
eine ausgedehntere Gliafaserbildung und Organisation moéglich sein, als
wenn die Ausfilllung von Liicken zu bewerkstelligen ist. Auch dann
werden je nach der Ausdehnung derselben noch Unterschiede bestehen.
So habe ich mir iiber die Beziehungen von Narbenbildung und Hohl-
raumentstehung aus Nekrosen etwa folgende Vorstellung gebildet:
An Stellen vollstandiger Gewebsnekrose kommt es sehr rasch zum
vollstindigen Zerfall aller Gewebselemente, Nervenzellen und Fasern,
faseriger und plasmatischer Glia (Triimmerzone), wihrend in der Rand-
zone nur die nervésen Bestandteile zugrunde gehen, die Glia diffus ver-
fettet (Liickenzone). In der Trimmerzone erfolgt die Auflésung des
zerstorten Gewebes auBerordentlich rasch und sebr griindlich, wobei
Kornchenzellen zunichst nur eine untergeordnete Rolle spielen. Sie
dringen erst sekundér z.T. durch Einsturz der Randzone, z.T. wohl
auch aktiv in die Triimmerzone vor und konnen kleinere Defekte voll-
stindig ausfiillen, wihrend groflere leer bleiben kénnen. Gleichzeitig
beginnt vom Rande her eine Proliferation der Glia, die mit progressiven
Zellinderungen cinhergeht und rasch zu Faserbildung fithrt. Solche
faserbildende Gliazellen durchsetzen bald den Kérnchenzellherd und
teilen thn auf. Wihrend kleinere Herde rasch und vollstindig durch
glivses Nervengewebe organisiert werden, wird in gréferen Herden
die Faserbildung schon zu einer Zeit ungeniigend, wo der -Abbau noch
hicht vollstindig zu Ende gefithrt ist. So kommt es zur Bildung von
lockeren glidsen Narben, in deren Zentrum auch in spiteren Stadien
immer noch Gitterzellen mit lipoidem Pigment und gréferen Haufen
oder einzeln zwischen feinen Fasern erkennbar sind. Aber schlieflich
verschwinden auch die letzten Kérnchenzellen, und es bleiben zierliche
feinporige Netzwerke an Stelle der Kornchenzellherde zuriick, wie sie
in Fall 5 das Bild beherrschen. Das {rithere oder spitere Versagen
der Gliawucherung ist in weitem MaBe von der Lokalisation der Herde
abhingig.. Die Reparation ist in der Rinde stets unvollkommener als
in der Marksubstanz, ohne dafl damit gesagt sein soll, daB nicht auch
bier kleine Liicken vollstéindig geschlossen werden konnen. In grofien
Defekten, die nicht durch Kornchenzellen vollstindig ausgefiillt sind,
setzt die reparative Gliawucherung nur am Rand ein oder an erhalten
gebliebenen gefdffihrenden Septen und erreicht rasch ihren Abschlufi,
ehe eine Ausfiillung der Liicke moglich war. Dabel spielt die An-



Die Entstehung von Porencephalien und Sklerosen usw. 267

wesenheit von Kérnchenzellen, zwischen denen die proliferierenden Glia-
zellen vordringen, um ihre abbauenden und organisatorischen Leistun-
gen entfalten zu konnen, anscheinend eine grofie Rolle. So kommt es
in groBeren Liicken nur am Rande zur Ausbildung eines feinfaserigen
Gliagewebes mit langen parallel zum Defekt gestellten Gewebsmaschen
und zum endgiiltigen Abschluf durch Bildung einer neuen glitsen
Grenzmembran (Membrana limitans accessoria). Auch an Stellen nicht
vollstindigen Gewebsunterganges ist die Lokalisation der Lésion von
grofem Einflu auf den Ausgang der Reparationsvorginge: Nur in
der Rinde kommt es zum Bestehenbleiben eines ,,Status spongiosus®,
wiahrend im Mark eine diffuse Sklerose sich entwickelt. In den Gebieten

A

Abb. 18. GroBetr unvollstandig organisierter Xdrnchenzellherd in der Rinde.

,,sekundirer Degeneration bleibt das Gliagewebe auf seinem jugendlichen
Zustand bestehen, schreitetnicht zur Faserbildung, sondern bleibtzellreich.

Diese Anschauung iiber die Histogenese porencephalischer Defekte
und Sklerosen und ihren feineren Bau erfordert noch eine kurze Stel-
lungnahme zu einigen in der Literatur niedergelegten Anschautngen.
Ich bezeichne als Porencephalie jeden Gewebsdefekt, der auf dem Boden
einer aseptischen Gewebsnekrose zustande gekommen ist. Sitz, GroBe,
Beziehungen zu den Ventrikeln und Hirnhduten sind nebensichlich.
Die Definition von Kahldern und Kundrat, wonach die Defekte im GroB-
hirn sitzen, nach aufien von Arachnoidea abgeschlossen sind, nachinnen
mit den Ventrikeln meist kommunizieren, ist viel zu eng. Die Lokali-
sation ist auch nach den Angaben der ilteren Literatur sehr wechselnd,
Porencephalien im Kleinhirn sind. wiederholt beschrieben (Zingerle,
Monakow, eigener Falld), Zusammenhinge der Dafelte mit den Ventrikeln
immerhin selten. Dem behaupteten Abschlufi durch die Arachnoidea
stehe ich fiir die meisten Fille sehr skeptisch gegeniiber. Der makrosko-
pische Anblick kann da sehr tduschen. Zunichst wird der Abschlull
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jedenfalls stets durch allerdings geschédigtes Nervengewebe gebildet
gewesen sein, das manchmal vielleicht unter dem Hinflufi des Innen-
druckes génzlich atrophisch geworden ist, wodurch erst sekundir die
Uberdachung des Defektes durch die Hirnhaute moglich wurde. —
Das Auftreten mehrerer Pori ist die Regel, eine Unterscheidung von
Haupt- und Nebenpori willkiirlich. Die oft zu becobachtende Frweite-
rung der Ventrikel hingt mit der Sklerose und mangelhaften Ausbildung
der Hirnsubstanz zusammen. Dié Ansicht von Schiile-Obersteiner,
dafl Ependymverinderungen im Sinne einer Ependymitis granularis
den iibrigen Gehirnveranderungen vorausgehen und diese bedingen,
stellt die Verhiltnissé auf dén Kopf. Die wiedérholt beschriebetie,
auch in meinen Féllen festzustellende Atrophie der Olive, des Balkens,
der Stammganglien und mancher Kerne ist gewShnlich eine sekundire,
bedingt durch den Aunsfall der corticalen Zentren. Freilich kann gelegent-
lich die Initialldsion auch diese Teile, insbes, Balken und Stamm-
ganglien in Mitleidenschaft ziehen. Bei den fast stets gleichzeitig beste-
benden, als Mikrogyrie bezeichneten Windungsanomalien sind zwei
Zustinde zu untérscheiden. Meist erscheinen unter diesem Bilde nar-
big verinderte, ja schlauchartig ausgehthlte und innen zusammengefal-
lene Windungen, die ihre Entstehung derselben Schidigung verdanken,
die an anderen Stellen zur Porencephalie fithren. Davon wird man
solche Entwicklungshemmungen der Rinde trennen miissen, die durch
den Wegfall von Wachstumsreizen infolge destruktiver Prozesse der
Umgebung oder zugehoériger Markpartien zustande kommen, Sie wer-
den dann auf derselben Stufe stehen wie manche Zellintiltrate, die in-
folge mangelhafter Faser- und Markscheidenbildung in ihrer Weiter-
entwicklung — am Auseinandertreten — gehemmt worden sind. Dars
iiber wird zum Schlufl noch einiges zu sagen sein.

Eine Einteilung der Porencephalien in angeborene und erworbene
méehte ich nicht vornehmen. Jede Porencephalie ist etwas Erworbenes,
nicht auf Grund eines Anlagefeblers, sondern immer durch eine St6-
rung in der Entwicklung als das Resultat destruierender Prozesse ent-
standen. XEs wird auch nur sebr wenig Falle geben, wo mit Sicherheit
der Beginn der Frkrankung in das intrauterine Leben hinein verlegt
werden kann. “Die Theorie von Schattenberg- Kahlden, wonach die Poren-
cephalie einem Anlagefehler ihre Entstehung verdankt und auf einen
Stillstand des Dickenwachstums und mangethafter oder ausbleibender
Entwicklung einzelner Hirnpartien zuriickzufithren ist, muf auf jeden
Fall dahin modifiziert werden, da8, wie schon Kundraf es angenommen
hat, die Defekte aus Nekrosen entstehen, deren Entstehung verschieden-
artig sein kann. Daf in Abhingigkeit von diesen Nekrosen und anderen
Ernihrungsstérungen der ProzeB der Markreifung, die Entwicklurg
abhéngiger Hirnabschnitte weitgehend beeinfluit wird, mufi allerdings
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zugestanden werden. Entziindungen spielen beim Zustandekommen
porencephalischer Defekte’ sicherlich keine Rolle. Von Bedeutung sind
vielmehr in allererster Linie  Zirkulationsstérungen, die zu Blutungen
oder andmischen Nekrosen fithren. Traumatische Schidigungen — di-
relt oder auf dem Umweg tiber das Gefillsystem — werden im Kindesalter
dabel sicherlich haufiger sein als embolischer oder thrombotischer Ge-
faBverschlu. Die Mehrzabl der ,,angeborenen” Porencephalien -ist
zweifellos auf ‘das Geburtstrauma zuriickzufithren.

Abb. 17. Unvollstandig vernarbter Erweichungsherd in der Marksubstanz. Zwischen den lockeren
Gliafasern freie stark pigmentierte lipoidhaltige Kornchenzellen. (18 Mon. altes Kind.)

Hier dringt sich ohne weiteres die Frage auf, wieweit die Porence-
phalie eine charakteristische Erkrankung des kindlichen Hirng ist und
etwa im Sinne von Spaiz ihr Zustandekommen auf einer besonderen
Reaktionsweise des unreifen, marklosen Nervengewebes beruht. In
experimentellen Untersuchungen an neugeborenen und erwachsenen
Kaninchen findet er nach scharfer Durchtrennung des Riickenmarks
charakteristische Unterschiede in der Reaktionsweise des Nervengewebes
und faBt deren wichtigste Eigentiimlichkeiten fiir das unreife Organ
etwa folgendermaflen kurz zusammen: Das Nervengewebe der Neugebo-
renen ist ausgezeichnet durch den raschen Verlauf der Degenerations-
vorgange, die auBerordentlich rasche und vollstandige Beseitigung
der Residuen des Zerfalls und das Zuriicktreten der Veridnderungen
des beteiligten Stiitzgeriistes. Dadurch kommt es, daB der Endzustand
sehr bald erreicht ist. Dieser ist dadurch ausgezeichnet, daB die Bezirke,
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in welchen alle Gewebsteile zugrunde gehen (Triimmerzone) infolge des
charakteristischen Einschmelzungsprozesses jetzt einfach als ,,Defekt®
imponieren, wiahrend da, wo die Glia erhalten blieb — Liickenzone,
Gebiet der sekundéren Degeneration — die bleibenden Verfinderungen
am Stiitzgewebe nicht- dem Zustand der Narbe beim Erwachsenen ent-
sprechen und bald infolge der Wachstumsdifferenz zuriicktreten. oder
sogar ganz verschwinden.

An der Richtigkeit dieser Angaben fiir die experimentellen Unter-
suchungen am Kaninchen zu zweifeln, liegt nicht der geringste Grund
vor. Fiir denMenschen aber, insbes. fiir die von mir untersuchten Fille

Abb. 18. Charakteristische Glianarbe mit Resten. von Xo&rnchenzellen im Zentrum.
8 Monate altes Kind (Frithgeburt).

kann ich die Allgemeingiiltigkeit dieser Sétze nicht ganz bestitigen.
Im einzelnen liefe sich zu den Ausfithrungen von Spatz etwa folgendes
sagen : Sicherlich verlaufen beim Erwachsenen alle Abbau- und Abraum-
prozesse viel komplizierter und erstrecken sich auf eine lingere Zeit als
beim Neugeborenen, schon deshalb, weil das Neugeborenengehirn mark-
scheidenfrei bzw. markscheidenarm ist und der Abbau in allererster
Linie das noch nicht zu Markscheiden umgewandelte fetthaltige Aufbau-
material trifft. Auch bei den geburtstraumatischen Hirnschidigungen
erfolgt. die Resorption der Zerfallsprodukte sehr rasch und vollstindig,
aber daB spiter keine Zerfallsresiduen und an interstitiellen Elementen
keine mit der Resorption in Verbindung stehenden Verdnderungen mehr
nachweisbar sind, ist fiir sie nicht ganz zutreffend: Fetthaltige Abbau-
produkte sind noch nach Jahren in gliésen und mesodermalen Zellen
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nachzuweisen. .Die Unterscheidung einer Triimmerzone (Zone des
vollstindigen Zerfalls) von einer Liickenzone mit Erhaltenbleiben der
Stiitzsubstanz ist auch bei den Hirnerweichungen der Neugeborenen
gerechtfertigt. In der Trimmerzone werden die Zerfallsprodukte sehr
rasch verfliissigt und weggeschafft, aber aus der Liickenzone stam-
mende glivse Kornchenzellen sind auch in ganz grofien Zerfallshthlen
stets nachzuweisen, und kleinere Defekte werden von Koérnchenzellen
vollstandig ausgefiillt. Ich habe dabei den Eindruck, dafi sie nicht nur
passiv, durch Einsturz des Randes der Liickenzone hierher gelangt
sind, sondern glaube, dal} sie sich such aktiv an der Resorption und
Fortschaffung deés nekrotischen Gewebes beteiligen. Immerhin wird
man zugeben raiissen, daf} bei groflen Nekroseherden die Verfliissigung
und Fortschaffung der Zerfallsprodukte sehr rasch geschieht, z.T.
ohne Mitwirkung von Kornchenzellen, und daf so Liicken und Hohl-
rdume entstehen, die fast ganz zellfrei sind, und deren Rand von der
kornchenzellhaltigen Liickenzone gebildet wird. Mesodermalen Elemen-
ten kann ich beim Neugeborenen eine wesentliche Beteiligung an den
Abraumvorgingen nach meinen Beobachtungen nicht zuerkennen.
Darin liegt eigentlich der bedeutsamste Unterschied gegeniiber dhnlichen
Ereignissen beim KErwachsenen. Die Verfliissigung der nekrotischen
Massen erfolgt hier nicht viel langsamer, und das Vordringen vom Rande
aus sich loslésender mesodermaler und glioser Elemente hédlt mit der Auf-
lésung von Zerfallsprodukten nicht immer Schritt. So entstehen anchbeim
Erwachsenen Cysten aus Erweichungsherden, oft mit ganz glatter Wand,
die allerdings insofern meist verschieden ist von der Defektumgrenzung
im Neugeborenengehirn, als sie aus mesodermal-gliésen Gewebe besteht.
s gibt aber auch bei Erwachsenen Cysten mit rein glivser Wand, ja
sogar mit Ausbildung einer gliésen Grenzmembran. Ich fiihre als Bei-
spiel dafiir kurz folgende Beobachtung an, die in anderem Zusammen-
hang schon von Dieirich kurz erwdhnt worden ist.

36jihr. Soldat erkrankte 3 Tage, nachdem. eine Granate in seiner
niichsten Nihe eingeschlagen war, ohne ihn zu verletzen, unter schweren
nervisen Symptomen, die stidndig zunahmen und nach einem Jahr
zum Tode fithrten. Das Hirn erschien bei der Sektion (Prosektor Frank)
klein, die Windungen der Scheitelregion schmal und derb, die weife
Substanz war in beiden Hemisphiren in grofem Umfang siebartig durch-
Iochert, an einigen Stellen fanden sich auch pfennigstiickgrofie, von
feinen Gewebsstringen durchsetzte Cysten. Eine nachtrigliche Unter-
suchung des in unserer Sammlung aufbewahrten Priparates ergab
mir folgenden Befund: Narbenbildung in der Rinde mit ausgedehntem
Untergang von Ganglienzellen und Nervenfasern, Fettkérnchenzellen
an den GefiBen. Im Mark hochgradiger Ausfall der Markscheiden und
Achsenzylinder, feintropfige Verfettung der restierenden Glia, die
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Liicken z. T. leer, z. T. mit Fettkérnchenzellen erfiillt. Thre Wand be-
steht aus kernarmem feinmaschigem Gliagewebe,das oft einedeutliche sehr
scharf abgegrenzte innerste Faserschicht mit glatten, langgezogenen Zellen
besitzt. Bindegewebsfibrillen sind nirgends weder mit v, Gieson noch mit
Silberfarbungen nachzuweisen. Nirgends Thromben, nirgends Blutungen.

Die Verdnderungen dieses. Falles ivon feinwabiger Porencephalie
bevm  Erwachsenen gleichen auch in Einzelheiten den Befunden am
kindlichen Hirn. Awuch der Entstehungsmechanismus — Explogions-
druck der einschlagenden Granate ohne direkte Verletzung — ent-
spricht den entwickelten. Vorstellungen iber die geburtstraumatischen
Hirnschédigungen. - Hier. wie dort sind Zirkulationsstérungen im Sinne
von Ricker (Prastase.und Stase). fiir das Zustandekominen der Gewebs-
schiadigungen verantwortlich zu machen. —

Nach den Untersuchungen von Spaéz wird der Zustand der bleihenden
Veréinderungen am interstitiellen Gewebe in der Liickenzone sehr friih-
zeitig erreicht und kommt auch in viel einfachérer Weise zustande als
beim Erwachsenen, ndmlich dadurch, dafl das gliése Gewebe aunf seinem
spatembryonalen zellreichen Zustand stehenbleibt, die Gliafaserbildung
sehr gering ist und hypertrophische Elemente selten sind. Das mag
fiir das menschliche Neugeborenengehirn in den Gebicten sekundédrer
Degeneration zutreffend sein. Fiir das Gebiet der Liickenzone, den Rand
der Nekroseherde und diejenigen Stellen, wo es nicht zur Zerstérung
des Stiitzgeriistes bzw. der Grundsubstanz gekommen ist, gilt das
aber sicherlich nicht. Im Gegenteil, Organisationsbestrebungen sind
hier sehr lebhaft und kénnen zur Bildung ausgedehnter faserreicher
Narben filhren. Ic¢h habe schon hervorgehoben, daBl auch kieine
Defekte vollstindig durch Glia ausgefiillt werden konnen, wihrend
in gréferen . die raumausfiillende Gliawucherung nur sebr unvoll-
kommen ist, so daB Komchenzellen noch sebr lange zwischen dem
lockeren Fasergeriist liegenbleiben konnen, um aber schlieBlich
auch zu verschwinden. Und die Bildung der kernarmen Randzone
groferer Cysten unterscheidet sich nicht von den ebenerwihnten Vor-
géngen. Die regelmaBig zu beobachtende Grenzmembran ist das Pro-
dukt ‘eines komplizierten Gewebsumbaues. Aber aunch an den Stellen,
wo die Stiitzsubstanz zwar geschadigt, aber erhalten geblieben ist, kommt
ex stets zu lebhafter Faserproduktion.

Zustimmen mufl man Spatz in seinen Ausfithrungen {iber das Aus-
bleiben der Markscheidenbildung in der Liickenzone und den Gebieten
sekundirer Degeneration. Diese Teile nehmen am Wachstum, der Wei-
terentwicklung nicht mehr teil und bleiben daher bald gegeniiber den
Stellen mit intakten Fasern und ungestérter Markscheidenentwicklung
zurtick. Auch dal} sekunddr degenerierte Strange Verdringungen durch
die sich ausdehnenden intakten Fasern erleiden kénnen, ist fiir den
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Menschen zu bestétigen, Dieses Ausbleiben der weiteren Entwicklung
erklirt nicht nur die Kleinheit, Asymmetrie und Verlagerung der Stamm-
ganglien, Briicke, Olive und Riickenmarksbahrien, sondern ist auch
verwertbar fiir das Zustandekommen einiger sonst schwer erklirbarer
Bilder, insbesondere der Fischlschen Zellinfiltrate. Ich habe frither ge-
zeigt, daBl diese wiederholt als entzlindliche Produkte aufgefaliten Glia-
zellhaufen Reste der Keimschichten sind, deren Weiterentwicklung ge-
hemmt ist. Sie stellen nach meinen Untersuchungen mit Guillery nicht
reaktive Wucherungen oder Wachstumszentren dar, sondern sind Reste
unverbrauchten Materials. Die Haufenbildung ist durch das Ausbleiben
des Auseinanderriickens der Zellen zu erkliren, die normalerweise
bei einsetzender Faserbildung und Markreifung eintritt. Bleibt diese
aus, 50 behalten auch innerhalb der mark- und faserlosbleibenden Teile
die Keimzellen ihre dichte Lage bei. Ich glaube, daB damit ohne weiteres
der Zusammenhang dieser Zellherde mit der Encephalodystrophie
der Neugeborenen und ihrer Folgezustinde erkennbar ist. Uber das end-
giiltige Schicksal solcher Zellen ist es natiirlich schwer, etwas Bestimm-
tes zu sagen. Narben werden sicherlich nicht daraus. Viel eher ist es
mdéglich, daf sie sich prosoplastisch weiterentwickeln. So scheint es mir
nicht ausgeschlossen zu sein, daB sie mit der Bildung heterotoper Gan-
glienzellhaufen, wie ich sie in meinem Fall 5 gesehen habe und sie auch von
Zingerle beschrieben sind, enge Bezichungen haben, wenigstens soweit
sie prospektive Potenz zur Bildung solcher Zellen besitzen.

Auch diejenige Form der Mikrogyrie, die nicht durch Sklerose oder
andere destruktive Prozesse zustande gekommen ist, sondern eine echte
Entwicklungshemmung bedeutet, wird sicherlich Beziehungen zu dem
Ausfall zugeordneter Hirnteile besitzen. Ebenso ist die Entstehung
der Hemisphérenatrophie und Ventrikelektasie nicht nur auf die sklero-
sierenden Schrumpfungsprozesse, sondern auch auf das Sistieren der
Entwicklungsvorginge zuriickzufithren. Will .man iiberhaupt von
einer charakteristischen Reaktionsweise des unreifen Nervengewebes
reden, so soll man, glaube ich, nichtso sehr die Abbau- und Reparations-
vorginge dabei in den Vordergrund stellen als vielmehr die Beeinflus-
sung der weiteren Entwicklung, nicht nur der Markscheidenreifung,
sondern auch anderer formativer Prozesse. Jedenfalls liegt in der Sto-
rung der Entwicklungsvorgéinge, die iiber einfache zeitliche Hemmungen
hinausgehend zu ausgedehnten HemmungsmiBbildungen fithren kénnen,
die grofite — auch praktische — Bedeutung aller das unreife Zentral-
organ treffenden Schidigungen.

Der Formenkreis der Encephalopathien, die sich aus solchen geburts-
traumatischen Schédigungen ausbilden kénnen, ist mit den geschilderten
Ausgingen sicherlich nicht erschépft. Neben eigenartigen diffusen
Sklerosen beider Hemisphiren mochte ich vor allem manche Formen von

Virchows Archiv. Bd. 241. 18
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Hydrocephalus internus hier kurz etwéhnen, die sich in den ersten Lebens-
monaten entwickeln. Ich meine nicht Falle von doppelseitiger Ven-
trikelekiasie mit ausgedehnten Sklerosen und Defekten der Hemisphiren,
wo die Ventrikelektasie die Folge des Schrumpfungsprozesses ist, son-
dern solche Fille, bei denen eine Storung in der Liquorzirkulation das
primére ist. Diese ist bedingt durch eine Verlegung der AbfluBwege und
mangelhafte Resorptionsfahigkeit des Plexus- und Ependymepithels,
fithrt zur Liquorstauung, Erweiterung der Hirnhghlen und Druckatro-
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Abb. 19, Hydrocephalus internus. Aus dem obliterierten Unterhorn. Glitses Narbengewebe mit
fett- und hémosiderinhaltigen Kornchenzellen und charakteristischen zum Teil cystischen Epen-
dymproliferationen.

phie der Hirnsubstanz. Es liegt auf der Hand, daB gerade beim noch
nicht vollstindig entwickelten Hirn Liquorstauungen zu schweren Ent-
wicklungshemmungen fithren werden, besonders dann, wenn noch ander-
weitige Hirnschiidigungen vorhanden sind. Verdnderungen, die zu einer
Behinderung der normalen Liquorzirkulation fithren und offensichtlich
auf das Geburtstrauma zu beziehen sind, lassen sich in der Tat nachwei-
sen. Ich glaube, dafl es vor allem zwei Blutungstypen sind, die, wenn
sie nicht sofort zum Tode fithren, die Entwicklung eines echten Hydro-
cephalus einleiten kénnen. Einmal sind es Ventrikelblutungen, die aus
der Vena magna Galeni oder den Chorioidealgefiflen zustande kommen
und sich direkt in den Ventrikel ergieBen. Durch Resorption und Organi-
sation des Blutes kommt es zum vollstandigen Verschluf des 3. Ven-
trikels, zur Umwandlung des Plexus in narbige Stringe und freie Korper,
zu Himosiderin- und Kalkablagerungen in der ganzen Ventrikelwand,
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zu weitgehenden Zerstérungen des Ependyms. AuBer eigenen Beobach-
tungen finde ich einen &hnlichen Fall von Réfle kurz erwithnt, den ich
in der geschilderten Weise auffassen méchte. In einem meiner Falle war
es auBerdem zur Obliteration der Unterhirner gekommen, die im histo-
logischen Schnitt sehr eigenartige Bilder von Ependymwucherungen und
Ependymcysten innerhalb himosiderin- und fettkérnchenhaltigen glis-
sen Narbengewebes darbieten (Abb. 19). Ahnliche Verwachsungen be-
nachbarter Ventrikelwinde kommen auch im Gefolge von Blutungen
(vielleicht auch einfachen Erweichungen) vor, die ventrikelbenachbart
im Bereich der Vena terminalis gelegen sind, wohl stets dann, wenn sie
in den Ventrikel durchbrechen. Die daraus hervorgehenden Verwach-
sungen, die Behinderung der Liquorzirkulation zusammen mit den
nicht fehlenden Plexus- und Ependymschidigungen bedingen das
Zustandekommen von Liguorstauungen, dessen Riickwirkung die Ent-
wicklung des unreifen Hirns in schwerster Weise beeinfluBt. Da andere
Erpdhrungsstérungen der Hirnsubstanz, Verfettungen, Erweichungs-
herde daneben vorhanden sind, ist das makroskopische und histologische
Bild solcher Falle oft sehr schwer deutbar.

Das Versténdnis fiir die feinere Histologie und den Mechanismus
der verschiedenartigsten Destruktionsprozesse im kindlichen Hirn wird
lediglich vermittelt durch die systematische Untersuchung frischer Sta-
dien dieser Prozesse, wie wir sie in den Bildern der Encephalodystrophia
neonatorum erkannt haben. Solche Untersuchungen zeigten einmal
die tiberraschende Haufigkeit geringfiigiger und ausgedehnterer Sto-
rungen dieser Art bei sehr vielen Neugeborenen, insbes. Friibhgeburten,
aber auch vernarbende Restzustinde davon bei sonst gesunden Kindern
in spiteren Lebensmonaten. Wieweit etwa die genuine Epilepsie damit
in Zusammenhang steht, vermag ich nicht zu beurteilen. Auf jeden Fall
wird. man dem unreifen Nervengewebe ein sehr hohes MaB von funktio-
neller Ausgleichsmoglichkeit zuerkennen miissen, die dem vollentwickel-
ten Hirngewebe nicht mehr zukommt. So ausgedehnte Schidigungen,
wie sie beim unreifen Organismus méglich sind, die zum vollstéindigen
Ausfall einer Hemisphére fithren konnen, sind wohl bei Erwachsenen mit
dem Fortbestehen des Lebens von vornherein unvereinbar. Mit der An-
nahme einer weitgehenden Ausgleichsmoglichkeit lieBe sich wenigstens
das Mifiverhdltnis in der Zahl der klinisch in Erscheinung tretenden
und autoptisch feststellbaren Verinderungen dieser Art befriedigend
erkliren. Die Zahl der durch das Geburtstrauma bedingten intracere-
bralen Verinderungen ist gréBer und ihre Erscheinungen vielfiltiger, als
bisher allgemein angenommen wird.
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