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(Eingegangen am 29. 4. 1926.) 

I ~  

Unter Poreneephalie - -  eine Bezeichnung, die zuerst 1859 yon 
Heschl eingefiihrt wurde - - v e r s t e h t  man nach Heschl, Kundrat und 
v. Kahlden ganz allgemein ohne ]Liicksicht auf die Art der Entstehung, 
solche Erkrankungen, bei denen es sich um einen triehgerfSrmigen 
Defekt im Groi3hirn handelt, der zulneist sowohl mit den Kammern  
als auch mit dem Suparaehnoidalraum in Verbindung steht. S4egmund 
hat den Begriff erweitert und will als Poreneephalie jede auf dem Boden 
einer aseptischen Gehirnnekrose zustandegekommene Liickenbildung 
im Gehirn bezeichnen, gleiohviel wie Sitz, GrSi~e, Beziehungen zu den 
Kammern und t t i rnhguten beschaffen sind. 

II.  

Die bisher im Schrifttum mitgeteilten 150 wenig fibersehreiten- 
den Fglle kann man in 3 Hauptgruppen einteilen. 

1. im fetalen Leben, 2. wghrend der Geburt, 3. im spgteren Leben 
entstandene. Bei den intra-uterin erworbenen Porencephalien wird 
als Zeitpunkt der Entstehung yon den meisten Untersuehern das Ende 
des 5. Fetalmonats angenommen, da die Hauptfurchen des Gehirns 
immer sehon ausgebildet sind. l~fir die intra-uterine Entstehung und 
Auffassung der Porencephalie als MiBbildung sind vor allem Marchand, 
Schattenberg und v. Kahlden eingetreten. Sic glaubten, da[~ die Porence- 
phalie einem Anlagefehler ihre Entstehung verdankt und auf Stillstand 
des Dickenwachstums und mangelhafter oder ausbleibender Entwioklung 
einzelner Hirnteile zuriickzufiihren ist. Sie bezeichnen sic gegeniiber 
der erworbenen Poreneephalie als die ,,typisch kongenitale". Sie sehen 
den Unterschied zwisehen beiden vor allem in dem Fehlen eigentlicher 
Vernarbungs- und Sebrumpfungszustiinde, in dem doppelseitigen Auf- 
treten an symmetrisehen Stellen des Grofthirns, in dem Vorkommen 
yon Mil3bildungen und Windungsabweichungen bei einseitiger Poren, 
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cephalie auf der anderen Seite, in dem ziemlieh konstanten Sitz, in 
der radi~ren Stellung der Randwindungen, i n  dem Vorhandensein 
einer Auskleidung des Defektes mit einer glatten Membran, die einer- 
seits mit  dem Ependym des Ventrikels zusammenh~tngen oder eine 
unmittelbare Fortsetzung desselben darstellen kann und andererseits 
sieh an die gul~eren weiehen Hirnhgute direkt anlegt oder in sie fiber- 
geht. Die gr68te Zahl der iibrigen Forseher wie Heschl, Kundrat, 
v. Monakow, Gowers, de la Croix, Henoch, Roger, Chiari, Schrdder, Salgo, 
Benda, Beyer und Siegmund sehen in der Poreneephalie stets etwas 
Erworbenes. Heschl und Kundrat ftihren als I tauptgrund fiir ihre An- 
sieht an, dab weitaus die meisten poreneephalisehen Liieken dem Aus- 
breitungsgebiet yon Gehirnarterien entspreehen. Die Versehiedenheit 
im Verhalten der Randwindungen sowie in der Verbindung der Defekte 
mit den HirnhShten bzw. mit dem Subaraehnoidalraum erkl~rten sie 
als abh~ngig yon dem Zeitpunkt der Erkrankung. Je frtiher eine zum 
Defekt fiihrende Erkrankung, insbesondere wghrend des Fetallebens, 
eintrete, desto vollkommener wiirden die Ausheilungsvorggnge sein; 
z. B. die Radiarstellung der Randwindungen sowie die Glattrandigkeit 
der Verbindungs6ffnungen. Beyer wies dann im Jahre 1896 iiberzeu- 
gend naeh, dab in der Entstehung der erworbenen und der typiseh 
angeborenen Poreneephalie kein wesentlicher Untersehied bestehe. 
Die Entstehungsursaehen der erworbenen Form gelten sinngemgB aueh 
ftir die angeborene. Er  nennt die Poreneephalie das Endstadium eines 
Erweiehungsherdes und sieht dessen Ursaehe 1. in Embolie, 2. in lo- 
kaler Thrombose. DaB man bei einer Entstehung auf entziindlieher 
Grundlage nieht auf eine extra-uterine Entstehungsweise sehliegen darf, 
beweisen entztindliehe Residuen bei Neugeborenen und Feten. Diese 
positiven Befunde widerlegen dann aueh vollkommen die negativen 
Ergebnisse bei den Untersuehungen erwaehsener Gehirne mit alten 
Defekten. Das Auffinden yon lJberresten eines krankhaften Vorganges 
ist naeh seiner Ansieht nieht abhgngig vom Verhaltnis zur Geburt, 
sondern yon der Zeit, die das Individuum noeh naeh der Krankhei t  
gelebt hat. Dabei ist zu berfieksiehtigen, dab in frtiher Jugend und 
namentlieh im Fetalleben Zerfallsherde viel rascher und vollstgndiger 
werden, *opisehe Kompensationen viel ausgiebiger erfolgen, dagegen 
Deekung dutch Narbengewebe in viel geringerem MaSe stattfindet 
als beim Erwaehsenen. 

Reste einer abgelaufenen Zerst6rung wird man daher bei alteren 
Personen nut  dann linden, wenn die Erkrankung nieht zu lange zuriiek- 
liegt. Defekte aus friiher Jugendzei~ werden spgter aber gerade so 
aussehen wie fetal entstandene. Beyer greift also somit im wesentliehen 
auf die Lehre yon Heschl und Kundrat Zuriiek, die unter anderem yon 
Heubner, Sehulze, v. Monakow und Gowers ausgebaut ist. 
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2. Siegmund, dessen Beobachtnngen hauptsgchlich in dieser Gruppe 
abzuhandeln sind, glaubt, daft fiir solch ausgedehnte Sch~dignngen, 
wie sie bei der Porencephalie festgestellt werden, haupts~chlich 
das Geburtstrguma in Fra%e komme. Er hglt es fiir sicher, dab ~uch 
ttirnerweichnngen anderer Entstehun%sweise zn ganz gleichen Folge- 
zustgnden iiihren k6nnen, ist aber der Ansieht, dab sie praktisch kaum 
in Frage kommen. Inwieweit er mit dieser Ansicht und der Ablehnung 
der Bedeutnng infekti6ser Prozesse ira t~echt ist, soll bier nicht er- 
6rtert, sondern nur darguf hingewiesen werden, dab mit dieser Gruppe 
ein Ubergang zu den im spgteren Leben auftretenden gebildet wurde, 
da bier Gewalteinwirkungen (Trauma) ffir die Entstehnng im Vorder- 
grund stehen. 

3. Jedoch kommen alle Entstehungsarten (under der Gruppe der 
intra-uterin beschriebenen) auSer der yon Schattenberg und v. Kahlden 
vertretenen in Frage. Beysr nimmt, wie sehon gesagt, Embolie und 
Thrombose ~n, iCteubner an Hand eines F~lles Embolie, bedingt dutch 
Endocarditis des linken Ventrikel. Ernst hglt es in seiner Abhandlung 
tiber Encephalitis im Lehrbueh yon Mschof/ fi~r mSglieh, dab porence- 
phalisehe Defekte oder eine siebartige Durchl6eherung der Gehirn- 
substanz durch eine entziindliehe Metastase auf dem Bl.ntwege oder 
durch Fortleitung aus einem benachbarten Entziindungsherd auf dem 
Lymphwege entstehen. Der entziindlichen Entstehungsweise huldigen 
weiter Henoch, Roger, Chiari, Schrgder, Salgo usw. Trotzdem der 
Trauma groSe Bedeutung zugerechnet wird, sind d0ch bisher nur ver- 
httltnism~Sig wenige einwandfreie Beobaehtungen mitgeteilt worden. 

So der Fall von Kopp, der eine 21j~hrige Patientin betraf, die am Ende des 
3. Lebensjahres eine hochgradige Schgdelverletzung erlitten hatte. Weiter ein 
F~]I yon BSttger, der eine 66j~hr~ge Frau betraf, die im 17. Lebensjahre eine 
Fraktur des Scheitel- und Stirnbeins, sowie eine ausgedehnte Verletzung des 
Gehirns und seiner H~ute erlitten hgtte, son Kah~den berichtet ebenfalls einen 
hierhergehSrigen Fall eines 50 Jghre alten M~nnes, der 5 Jahre vor seinem Tode 
beim ~olzfgllen durch einen herabstiirzenden Baumstumm eine sehwere Sch~tdel- 
verletzung sich zngezogen hatte. Desgleiehen beriehten noch tterter, Beyer, Dean, 
Landoucy und Labb~ F~lle yon traumatischer Poreneeph~lie, die abet im wesent- 
lichen den obigen Befunden entsprechen. 

Jedenfalls ist. das, was man Porencephalie nennt - -  besonders wenn 
man die Bezeichnung in der weiten Fassung yon Siegmund verwendet - -  
nicht einheitlioher Entstehungsweise, sondern es handelt sich um eine 
Endver~nderung, die rich auf Grund yon ZerstSrungen gusbildet, die 
bald dutch unmittelbare Gewalt, bald durch Kreislanfsst6rungen, bald 
auch durch Entziindungen bewirkt wird. Dabei ist es grunds~tzlich 
gleich, ob sich die Vergnderung im fetalen oder postfetalen Leben ent- 
wickelt, wenn ~nch zuzugeben ist, dab die Mehrz~hl der Porencephalie 
sich schon im fetalen Leben entwickelt. Da~ aber auch im h6heren 
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LebensMter Porencephalie  vorkommt ,  zeigt der nachfolgende Fall ,  
der im hiesigen I n s t i t u t  zur Sekt ion kam. 

Es handelte sich um eine 58j~hrige Frau, die 10 Jahre vor ihrem Tode eine 
SchAdelfraktur erlitten hattel). Als klinisehe Symptome hierffir zeigten sich da- 
reals Blutergul~ fiber dem iinken Auge und fiber der Sch~tdeldecke links, Blut- 
austritt aus Nase und Ohren. Nach monatelanger Behandlung verblieben als 
I~esiduen: Facialislahmung auf der linken Seite, verminderte Sehkraft links, Kopf- 
sehmerzen und Schwindel. Diese Symptome blieben in verringertem Mal?e st~ndig 
bestehen und waren auch noch bei der 1 Jahr vor ihrem Ableben einsetzenden 
Behandlung wegen Cholesteatom des Ohres vorhanden. Nachdem dieses 1 Jaln" 
vergeblich konservativ behandelt worden war, nahm man eine Radikaloperation 
vor. Im Verlauf dieser nnd der anschlieltenden Behandlung zeigte sich iu der frei 
zutage liegenden und stark pulsierenden Dura ein kleiner Rig, aus dem heller, 
ldarer Liquor flo13. " 

Bei der Obdukiion (J.-Nr. 1278/1925) fand sich ein birnengroBer Defekt im 
linken hinteren Sehl/~fenlappen mit einer etwa linsengrogen Verbindung zum 
ttinterhorn des linken Seitenventrikels. Der Defekt betrifft: die untere Schl/~fen- 
windung, einen Tell des Gyrus collateralis, lingualis, den Gyrus hippocampis oben 
freilegend. Die Wandungen des Defektes sind braun pigmentiert. Nach dem 
Sehl~fenbein zu wird die Basis des Defektes dureh die Arachnoidea und Dura 
mater abgeschlossen. An der Innenseite der Dura, die einen vernarbten RiB auf- 
weist, liegt gleichfalls reichlich umgewandelter Blutfarbstoff. In diesem Tell der 
Dura und Araehnoidea fand sich ein bohnengroBcs Loeh, durch das der Defekt 
mit der Au/3enwelt in freier Verbindung stand. Die Dura war zum Tell an dieser 
Stelle vom Schl/~fenbein abgelSst. Der abgel6ste Tell hatte sich ventilartig wie 
eine Klappe vor das erw~hnte Loch gelegt. Im Schl~fenbein selbst land sich eine 
(lurch das Felsenbein hindurchziehende, v611ig verknScherte alte Bruchlinie. Es 
wurde nur ganz wenig Cerebrospinalflfissigkeit angetroffen. Das Gehirn war im 
ganzen in das grol~e Hinterhauptloch hineingepregt, so dab die Medulla oblongata 
und das angrenzende Kleinhirn stark zusammengedrfickt waren, wie an dem 
deutlichen Impressionsring erkennbar war. Die Kompression der Medulla oblon- 
gata mit daraus folgender Lghmung der lebenswiehtigen Zentren hat vermutlich 
den Tod herbeigefiihrt. Mikros~opisch fanden sieh massenhaft fe~nkSrniges H/imo- 
siderin und zahlreiehe Fettk6rnchenzellen. 

Bei der kr i t i schen Be t r ach tung  dieses Falles ergibt  sich aus dem 
vor 10 J a h r e n  erfolgten Unfa]l, aus der a l ten  Bruchl inie  im Felsenbein  
sowie aus dem makroskopischen u n d  mikroskopischen Befund (Hi~mo- 
siderin und  Fet~k6rnchenzellen),  die t r aumat i sche  E n t s t e h u n g  der vor- 
l iegenden Porencephalie mi t  vSlliger Sicherheit.  Wesent l iche s ta t t -  
gehabte  Kreislauf-  u n d  Stoffwechselst6rungen, sowie In fek t ionen  lieBen 
sich durch  den fibrigen Sekt ionsbefund ausschliel~en. 
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