Mehrfache Fehlbildungen bei hypoplastischer Anlage.

Von
Primarius Dr. Vojin Lazarevié, Novi Sad (Jugoslawien).

(Eingegangen am 28. Mdarz 1929.)

In der neuesten Zeit ist man allgemein geneigt, die verschiedenen
MiBbildungen als Merkmale schlechter Koérperverfassung zu deuten
und auch die isoliert auftretenden Bildungsfehler nicht gesondert, son-
dern stets als mit anderen Bildungsstérungen zusammen vorkommende
Teilerscheinungen zu behandeln. Diese Auffassung fithrte auch zum
Versuche, kausalgenetisch den MiBlbildungen hereditérer oder familisirer
Entstehungsweise nachzuspiiren und brachte schlieBlich auch manche
hypoplastische Zusténde, insbesondere jene der Genitalien, mit Fehl-
bildungen in nihere Beziehung.

An der Hand eines von mir beobachteten Falles konnte ich das gleich-
zeitige Auftreten von zahlreichen Fehlbildungen, insbesondere Hem-
mungsbildungen, mit hypoplastischen Veriinderungen nachweisen und
mochte dieses Zusammentreffen von Zeichen schlechter Kérperverfassung
und mangelhafter Anlage auf erhebliche endokrine Stérungen zuriick-
fihren, wobei sich ein starkes Uberwiegen entwicklungshemmender
Impulse besonders geltend machte. Der Fall betrifft ein junges Madchen,
welches mit folgenden Anomalien behaftet war: HemmungsmiBhbil-
dungen am GroBhirn, Defekt- und Hemmungsbildungen am Herzen,
neben Mifibildungen mit excessivem Wachstum am Darm, bei be-
stehender Konstitutionsschwiiche im Sinne des Palfauf- Bartelschen
Status thymico-hypoplasticus. Nach relativ kurzer Anstaltsbehandlung
kam dieses Médchen durch Komplikation eines schweren Herzfehlers
mit Gehirnembolie ad exitum.

Aus den klinischen Aufzeichnungen wire folgendes anzufithren:

Ch. L., 13 Jahre alt, Kaufmannstochter, schwachsinnig, angeblich von ge-
sunden Eltern, 5 vollkommen gesunde Geschwister. Patientin erstgeborenes Kind,
kam ausgetragen und in normaler Weise zur Welt. Angeblich keine Kinderkrank-
heiten. Erst nach Vollendung des 3. Lebensjahres Lihmung der linken oberen
und unteren Extremitét bemerkt, die sich auf Elektrizitit etwas gebessert haben
soll. Sprache anfangs nicht gestdrt, in letzter Zeit niselnd. Ofters Verschlucken
bei der Nahrungsaufnahme. Schwerhérigkeit. Kein Husten. Immer starkes Herz-
klopfen und Atemnot. EBlust trige, Stuhlgang normal, manchmal mit blutigen
Beimengungen. Keine Menses.

Klinische Diagnose: Cerebrale Kinderlahmung (Hemiplegia spastica infantilis),
wahrscheinlich infolge einer Porencephalie; Mitralinsuffizienz und Stenose; Septum-
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defekt (auf Grund eines lauten systolischen Gerdusches tiber der Tricuspidalis).
Todesursache: Gehirnembolie (auf Grund der stiirmischen Reiz- und Lihmungs-
erscheinungen, welche mit BewuBtlosigkeit einhergingen und kurz vor dem Tode
eingesetzt haben).

Anatomische Diagnose: Defekibildung im Septum atriorum des Herzens mit In-
suffizienz der beiden Atrioventrikularklappen. Mikrogyrie der rechten Stirn- und
Schlifenwindungen. Chronischer Hydrocephalus internus. Atrophie der linken oberen
und unteren Bxtremitit mit Krallenstellung der linken Hand. Unvollstindige Tren-
nung des Ober- und Mittellappens der vechten Lunge. Embryonale Lappung der
Nieren. Abnorme Einkerbung der Milz. Hyperplasie des Lobus Spigelis. Zwei Naevi
pigmentosi der Haut. Polyposis des Dickdarmes. Hyperplasie des lymphatischen
Apparates der Mund- und Rachenhdhle, in geringerem Grade im Diimndarm. Grofe
Eiersiocke mit Follikulorcysten. Parovarialoyste rechis. Euxzentrische Hypertrophie
des ganzen Herzens. Wandstindige Thromben im linken Herzvenirikel. Embolie der
linken Carotis interna, der linken Cerebri media sowie ihrer Aste und der linken
A. cerebri anterior und eines kleinen Astes der rechien Cerebri media; frische Er-
weichung der linken Grophirnkemisphire. Multiple frische, andmische Infarkie der
Nieren. Sehmenflecke an der Oberfliche des rechien Venirikels. Odem und Stauwung
in den Lungen, Stauwungsleber und Stawung in den anderen Unterleibsorganen. Eiat
mamelonné des Magens. Cyanose der Endphalangen der Finger. Ascariden im
Diimndarm.

Mit Riicksicht darauf, daB hier bei einem Einzelwesen an den ver-

schiedensten Organen in ziemlicher Zahl von der Norm abweichende
Formbildungen aufgetreten sind, welche simtlich in gewisser Beziehung
zueinander stehen, will ich den Fall in extenso bringen. Der Leichen-
befundbericht wird, soweit er die wichtigen krankhaften Verénderungen
betrifft, vollstindig wiedergegeben. Die nicht angefiihrten Organe und

Organteile zeigten keine Verdnderungen.

137 cm lange, schwichlich gebaute weibliche Leiche mit maBig entwickeltem
Fettpolster. Linke obere Extremitét kiirzer als die rechte; beide im Ellenbogen-
gelenk leicht gebeugt, eébenso im Handgelenk. Linke Hand kleiner als die rechte
und in leichter Krallenstellung. Weichteile beider Hande pastés, Finger dadurch
stark verdickt. Nigel und Endphalangen blaurot. Linke untere Extremitit etwas
kiirzer und dinner als die rechte. Linke groBle Zehe in starker Halluxvalgus-
stellung. Haut blaB, nur im Gesicht leicht cyanotisch. Pupillen mittelweit, gleich.
Brustdriisen dirftig entwickelt. Unter dem linken Rippenbogen ein kleinlinsen-
groBer, flacher Naevus pigmentosus. Ein erbsengrofer, flach erhabener Naevus
an der Innenfliche des linken Knies. An der Vorderfliche des linken Unter-
schenkels ein herzfsrmiger, 2%/, cm langer und 3 om breiter blauroter Fleck, iiber
dem’ die Haut leicht gerunzelt und zum Teil aufgehoben ist; nach dessen Ent-
fernung das Corium stark durchfeuchtet und von feinsten Blutungen durchsetzt
erscheint.

Schideldach 15,5 cm lang, 13 cm breit, bis zu 5 mm dick; Nahte deutlich.
Hirnhdute o. B. Arterien der Hirnbasis zartwandig. Rechte Carotis interna und
ihre Hauptiiste von einer miBigen Menge locker geronnener dunkler Blutmassen
erfiillt, aber bedeutend diinner als die gleichen Geféfle der anderen Seite. Der am
Gehirn hingende Stumpf der linken Carotis interna, die linke Cerebri media mit
ihren groflen Verzweigungen und der Anfangsteil der linken Cerebri anterior voll-
gestopft mit rétlichgrauen Stupfen.

" Gehirn 891 g. Rechte GroBhirnhilfte fast um die Hilfte kleiner als die linke
und verunstaltet. Linge der linken Hilfte 18 cm, groGte Breite 6,5 cm, Hohe
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vom Balken bis zur Mantelkante 2,7 cm. Die gleichnamigen Mafle rechts 16,2,
5,5 und 2,5 cm. (Das normale Gehirn eines gleichalterigen Madchens ergab fol-
gende MaBe: Linge 17 cm, Breite 14 cm — gegen 12 ¢m in unserem Falle — und
die Hohe vom Balken bis zur Mantelkante 4 cm.) Windungen und Furchen an
der Konvexitit und Basis der linken GroBhirnhilfte im allgemeinen ohne beson-
dere Verinderungen, nur die Windungen an der Konvexitét leicht abgeplattet.
Diese Gehirnhélfte auf der horizontalen Schnittfliche mit Ausnahme des Hinter-
hauptlappens gequollen und stark durchfeuchtet. Rinde im allgemeinen blaB und
zum Teil unscharf gegen die Marksubstanz abgegrenzt.

Auf der rechten Seite nicht bloB die Zahl der Windungen und Furchen ver-
ringert, sondern auch ihre Anordnung und ihr Aussehen wesentlich verschieden
von links. Windungen im allgemeinen schmiler; ein Teil der Windungen glatt,
der groflere Teil aber noch verschieden tiefe, meistens quer verlaufende Furchen
zeigend, so dal} viele Windungen wie gegliedert aussehen oder verschieden groBe,
meistens vielgestaltige Felder zeigen, wodurch die Oberfliche mehr oder weniger
deutlich hockerig wird. AuBerdem fehlen stellenweise tiefere Furchen, so daB viele
Windungen unausgebildet oder nur angedeutet erscheinen. Da diese an solchen
Stellen eine noch deutliche Felderung erkennen lassen, erinnert der Bau hier viel-
fach an den des Pankreas. SchlieBlich sieht man sowohl an der Konvexitat als an
der Basis gegeniiber der linken Hemisphare stellenweise auffallende Hohenunter-
schiede, indem manche Windungen erheblich eingesunken sind, andere wieder
iiber ihre Umgebung hervorragen. Am hochgradigsten die eben beschriebenen
Verinderungen im Bereiche der Zentral- und Inselwindungen, Die vermehrte
Bildung kleiner Windungen hat hier ein Aussehen, das man ganz treffend mit
dem eines Blumenkohls verglichen hatte. Zentralfurche, Sulecus centralis Rolandi,
zwar ungefahr normal verlaufend und nach aufwirts bis in die mediale Fliche
dieser Hemisphére reichend, liegt aber etwas weiter nach hinten als die Zentral-
furche der anderen Seite und erscheint bedeutend vertieft. Vordere Zentral-
windung namentlich im unteren Drittel auffallend schmal und eingesunken sowie
stark gefurcht, steht am mittleren Drittel durch einen fast senkrecht zu ihr ab-
gehenden Schenkel mit der mittleren Stirnwindung in Verbindung. Hintere Zentral-
windung von uneinheitlichem Aussehen, besteht anscheinend aus mehreren stark
gefurchten Teilstiicken. Die direkte bogenférmige Verbindung der beiden Zentral-
windungen; die normalerweise am unteren Ende der Rolandsfurche erkennbar ist
und einen Teil des Operculum darstellt, hier nur durch eine duBerst schmale, fast
vertikal gestellte, tiefgelegene, granulierte Windung angedeutet. Die hier am
starksten ausgebildeten Verinderungen der Windungen setzen sich einerseits nach
dem Stirn- und Occipitalpol, anderseits der Basis zu fort, allméghlich an Stirke ab-
nehmend, so daf} die Windungen an den bejden oben genannten Polen sowie die Gyri
orbitales und die ihnen angrenzenden Teile der unteren Stirnwindung (Pars orbi-
talis et triangularis) und der Gyrus fusiformis und hyppocampi wohl etwas schméler
als die gleichnamigen Windungen der anderen Seite, aber oberflichlich vollig glatt
und sonst wohlgeformt sind. Seitenkammern und 3. Kammer maBig erweitert und
mit klarer diinner Fliissigkeit gefiillt. Ihr Ependym besonders im Bereiche des
Hinterhornes deutlich gekérnt.

Beide Lungen vollkommen frei, Pleuren zart und glinzend. Rechter Mittel-
lappen in seiner hinteren Halfte durch eine 4 em tiefe Furche und am vorderen
Rande durch eine 2 em tiefe Furche vollstandig vom Oberlappen getrennt, zwischen
diesen Furchen aber durch eine 4 em breite Briicke mit ihm verbunden, so daB der
Mittellappen als ein Anhangsel des Oberlappens erscheint. Rechter Oberlappen
31/, cm unter der Spitze mit einer ungefihr 1,5 em tiefen keilformigen Einkerbung,
die sich an der medialen Fliche schief nach abwirts als seichte Furche bis zum
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Hilus der Lunge fortsetzt. Incisura cardiaca des linken Oberlappens 1 cm tief
und dadurch die Lingula als zungenférmiger Lappen besonders deutlich gekenn-
zeichnet. Der dem vorderen Mediastinalraum zugewandte hinterste Anteil der
Margo inferior beider Unterlappen durch ungefiabr 1,5 cm tiefe Einkerbungen zu
zungenférmigen Léppchen umgewandelt. Beide Lungen gleichmaBig lufthaltig,
blutreich und ziemlich stark durchfeuchtet. Thymusdriise ist zweilappig, der linke
Lappen ist 9 cm, der rechte 6,5 cm lang, jeder etwa 2 cm breit.

Im Herzbeutel klare Fliissigkeit in geringer Menge, Herz stark vergroBert und
nur wenig fettreich. An der Vorderfliche der rechten Kammer einige Sehnenflecke.
Ventrikel und Vorhéfe erweitert, mit reichlichen Mengen von Cruormassen gefiillt.
Wand der linken Kammer 12 mm, die der rechten bis 5 mm dick. Das Septum
atriorum zeigt in seinem unteren vorderen Abschnitt einen rundlichen Defekt von
3 em im Durchmesser. Der hintere Rand des Defektes abgerundet und glatt und
gebildet von dem mnoch erhaltenen Rest des hinteren Abschnittes der unteren
Halfte der Vorhofscheidewand. Der vordere Rand flach, von den verschmolzenen
vorderen Zipfeln der Valvula mitralis und tricuspidalis gebildet. Unterer Rand
des Defektes hockerig und iiberragt die Vorhofsgrenze etwas, indem er sich keil-
formig in das Septum ventriculorum einsenkt. Nach hinten zu wird der untere
Rand vom mittleren Zipfel der Tricuspidalis und dem hinteren der Bicuspidalis,
die ebenfalls miteinander verschmolzen sind, gebildet. Dabei erscheint die Cuspis
medialis der Valvula tricuspidalis fast vollstéindig verunstaltet. Sie ist nur durch
einen kleinen Rest, der unmittelbar in die Cuspis posterior iibergeht, noch als
Klappenzipfel erkennbar; ihr groBerer vorderer Teil dagegen bildet einen unférmigen
Wulst, an dem man noch einige Sehnenfiddenreste nachweisen kann, und der
ungefihr 1,5 em lang und ebenso breit ist. Er ist zum groBen Teile mit der Kammer-
scheidewand verwachsen und zeigt tiberall endothelialen Uberzug, nur sein unter-
ster Anteil ist von der Kammerscheidewand noch abhebbar. Diese deformierte
Cuspis, medialis der Valvula tricuspidalis schligt sich tiber den unteren Rand des
Defektes und geht — wie schon erwihnt — in den hinteren Zipfel der Mitralis
iiber. Die Sehnenfiden der beiden Mitralzipfel sind zum gréfiten Teile zart, nur
einige kurze akzessorische Sehnenfiden, die vom obersten Anteil des Septum
ventriculorum in der Umgebung des Defektes zum vorderen und hinteren Zipfel
der Mitralis fithren, verdickt. Beide Zipfel der Mitralis durch einen keilférmigen
Einschnitt, der sich vom unteren Rande des Defektes in die oberen Teile der
Kammerscheidewand fortsetzt, voneinander deutlich getrennt. Sehnenfiden der
Valvula tricuspidalis sind gleichfalls zart, aber auBerordentlich kurz, so dafl sie
nur an den Papillarmuskeln noch als Féiden erkennbar sind, gegen den Rand der
Zipfel sind sie untereinander verwachsen. Dadurch erscheinen die Zipfel der Tri-
cuspidalis erheblich verbreitert und facherformig; besonders gilt dies fir die Cuspis
posterior. Die Papillarmuskeln selbst erscheinen an der Tricuspidalis etwas linger,
besonders der fiir die Cuspis anterior. Kammerbalkchen im allgemeinen gut ent-
wickelt, nur die rechte Flache des Septum ventriculorum unterhalb des Defektes
auffallend glatt und etwa einen Querfinger unterhalb des Defektrandes eine hori-
zontale, 1,5 em lange, tiefe Furche zeigend. Die Valvula Eustachii im rechten
Vorhof ist auffallend stark entwickelt und einer Semilunarklappe gleichend. Auch
die Valvula Thebesii gut entwickelt, aber diinn und in ihrer unteren Halfte 2 fast
rundliche Defekte aufweisend, die ungefdhr 2 mm im Durchmesser vnd nur durch
ein diinnes Septum voneinander getrennt sind. Fossa ovalis erhalten und an der
gewdhnlichen Stelle, also oberhalb des Septumdefektes. Der Limbus fossae ovalis
Vieussenii deutlich erkennbar, die Valvula foraminis ovalis etwas undeutlicher;
nur im oberen und hinteren Anteil findet man einen halbmondférmigen Schlitz,
der durch die Valvula foraminis ovalis gedeckt und fiir eine mittelstarke Sonde
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leicht durchgiingig ist. Einmiindungsstellen der Lungen- und Hohlvenen o. B.
Beide Herzohren normal gebildet, die Aorten- und Pulmonalissegel zart und schluf3-
fahig. Beide Kranzostien normal gelegen. Ductus Botalli vollstindig verédet.

Die Aorta miBt an ihrem Abgange 5 mm, am Isthmus 3 mm, an der abdominalen
Teilungsstelle 13 mm, die rechte 12 mm. Die Carotis interna mifit an ihrem Ab-
gange links 10mm, rechts 9 mm. Linke Carotis interna mit grauroten nicht festhaften-
den Thrombusmassen erfiillt. A. pulmonalis mift am Abgange 6,5 cm. Die Intima
der Aorta iiber den Klappen gelb gesprenkelt.

Knotchen am Zungengrund und Rachen hanfkorngroB.

Tracheobronchiale und bronchopulmonale Lymphknoten bis dattelkerngroB,
anthrakotisch, aber frei von The.

Larynx frei von Veranderungen.

Milz 18,5 cm lang, 8 cm breit und 3 em dick. Thre Extremitas superior er-
scheint mit den anliegenden Partien der Milz nahezu in einen separaten Lappen
umgewandelt, indem sje sich hinten an der Facies renalis, besonders aber vorne
und seitlich an der Facies diaphragmatica durch je eine tiefe, leicht spiralige Furche
von den anderen Anteilen der Milz zungenfoérmig abhebt. AuBerdem zeigt die Milz
in der unteren Halfte der Margo anterior 2 Furchen, die nahezu parallel verlaufen
und iiber 2 em weit in die Facies gastrica fast bis zum Hilus reichen; im unteren
Abschnitte der Margo posterior eine T-férmige, ziemlich tiefe Furche, deren senk-
rechter Schenkel 1,8 cm lang ist und parallel der Margo l4uft, deren waagerechter,
1,2 em langer Schenkel sich quer in die Margo einsenkt; schlieBlich am hinteren
Rande der Extremitas inferior eine 1,3 cm lange, schrig verlaufende, ziemlich
tiefe Furche. Milzpulpa derb und dunkel, Knotchen nicht vergroBert, Bilkchen
deutlich. Leber 22,5 cm lang, 16 cm breit und 7 em dick. Oberfliche glatt, der
Rand des linken Lappens scharf, der des rechten abgerundet. Processus papillaris
des Lobus caudatus Spigelii stark vergréfert, mit den tibrigen Anteilen des Spigeli-
schen Lappens nur durch eine etwa daumendicke Parenchymbriicke zusammen-
hingend. Er ist nierenférmig, 8,5 cm lang, 5,5 cm breit, bedeckt mit seinem Mittel-
stiicke die linke Hilfte der Leberpforte, reicht mit seinem oberen Pole bis zum
Tuber omentale des linken Lappens und verdeckt mit seinem unteren Pole fast
vollsténdig die Fossa venae umbilicalis und einen Teil des Lobus quadratus. Auch
der Processus caudatus des Spigelischen Lappens ist enorm vergroBert und hebt
sich als plumper Wulst vom rechten Leberlappen ab; er wolbt sich mit seinem
freien Rande iiber die Porta hepatis, verlduft neben der Gallenblase nach vorne
gegen die Impressio colica, ist von dieser aber durch eine etwa 6 cm lange und
ziemlich tiefe Furche deutlich getrennt und verliert sich allméhlich in den unteren
Rand der Impressio renalis. Lobus quadratus ist breit und trigt an seiner linken
Hilfte neben der auffallend tiefen Incisura umbilicalis ein 3 e¢cm langes, 8 mm
breites zungenférmiges Lappchen. Einen #hnlichen Lobulus von fast der gleichen
GroBe zeigt der rechte Leberlappen auch an dem Teile seiner Margo anterior, wo
der Fundus der Gallenblase vorragt; dadurch hat es den Anschein, als ob sich der
Lobus quadratus auch von vorne her von den iibrigen Teilen des rechten Lappens
abgrenzen mochte. Auf der Schnittfliche die Leber blutreich, Lappchenzeichnung
deutlich. Mitte der Liappchen dunkelrot und eingesunken. Rechte Niere 9,5 cm
lang, 5.8 cm breit. Kapsel leicht abziehbar, Oberfliche im allgemeinen glatt, bis
auf ein grofies Netz seichter Furchen als Andeutung embryonaler Lappung. Am
unteren Pol ein gréBerer anamisch-hamorrhagischer Infarkt, der seine ganze Breite
einnimmt und sich an der hinteren Fliche etwas weiter nach aufwirts erstreckt
als auf seiner vorderen. Linke Niere 10,6 cm lang, 5,7 cm breit. Sie zeigt im
allgemeinen die gleichen Verdnderungen wie die rechte, nur sind einige der em-
bryonalen Furchen an der vorderen Fliche tiefer, so daB der mittlere Teil dieser
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Niere vom unteren Pole deutlicher abgegrenzt erscheint. Der gebuchtete und
plumpe mediale Rand iiberdeckt den Hilus, der nach hinten verlagert ist. Die
hintere Fliche der linken Niere ist dadurch flach und ungefdhr nur halb so breit
wie die vordere, mit einigen kleinen anidmischen Infarkten. Linke Nebenniere
6,5 cm lang, 1,5 cm breit; rechie 4 cm lang und 3 cm breit. Marksubstanz nur in
schmaler Schicht sichtbar; Rinde beiderseits mit mehreren kleinsten Adenomen.
Gekroselymphknoten bis kleinbohnengroB. Im Dinndarm gelbbraune Chymus-
massen, Schleimhaut glatt, zum Teil gerdtet. Knétchen im Jejunum etwa steck-
nadelkopigroB, im Ieum etwas kleiner. Dickdarm enthilt gelbbraune Faeces in
méfiger Menge; seine Schleimhaut im allgemeinen bla8 und zeigt zahlreiche
Polypen, die nach ihrer GroBe und Form in 3 Gruppen geteilt werden kénnen:
1. Langgestielte, deutlich pendelnde Polypen von 2,5--4,5 cm Lange; ihre Zahl
betrigt 7, ihr Stiel ist rund oder abgeplattet, ihr Kopf teils oval und platt, teils
keulenférmig, ihre Oberfliche meist deutlich gelappt oder glatt. Drei dieser Po-
lypen sitzen im Coecurn, je einer im Colon transversum, in der Flexura coli sinistra,
im Anfangsteil des Rectum und in der Flexura sigmoidea, welch letztgenannter
zweikopfig ist. Der Stiel der Polypen erscheint blaB, ihr Kopf mehr-weniger deut-
lich schwarzrot gefleckt. 2. Kurzgestielte Polypen, deren Kopf entweder deutlich
pilzférmig oder mehr oval erscheint; auch sie sind zum groBten Teile schwarzrot
und finden sich an 2 Stellen des Dickdarmes: im Coecum und im untersten Rectum;
hier 6, dort 10 an der Zahl. Sie liegen zu je einem Haufen gruppiert, dicht neben-
einander. 3. Breithasige Polypen verschiedener Griofle und Form. Die groBten
erreichen fast 1 em Léinge und 1/, cm Breite und sind plattgedriickt. Die kleinsten
etwa hirsekorngroB und gleichen geschwollenen Lymphknétchen. Sie sind meist
weiBlich, seltener an ihren distalen Enden schwirzlichrot und finden sich in
groBer Anzahl besonders im Blind- und untersten Mastdarm. Der ganze Diinn-
darm frei von Polypen und sonstigen Verdnderungen. Die Schleimhaut des Magens
blaBrotlich, zeigt im Bereiche der kleinen Kurvatur und der Pars pylorica eine
unebene, granulierte Beschaffenheit vom Typus des Etat mamelonné, frei von
Polypen.

Hymen erhalten. Vagina gerunzelt. Uterus 5 cm lang vnd am Fundus 3,5 cm
breit, Cervix iiber 3,2 cm lang. Hileiter loicht geschlangelt, Hiersticke glatt, feucht,
etwas plump, 8 cm lang, 1,5 em hoch und 1,2 em dick, auf der Schnittfliche mit
mehreren kleinen Follikularcysten. Auf der rechten Seite eine Morgagnische
Hydatide (Appendix vesiculosa).

Schon bei der makroskopischen Betrachtung des mikrogyrisch ver-
anderten Gehirnbezirkes fand man typische Veréinderungen eines ange-
borenen Bildungsfehlers. Manche ganz kleine Windungen lagen dicht
beisammen (Polygyrie), viele miteinander verschmolzen. Kinige kleine
Windungen wurden erst auf dem Querschnitt sichtbar (innere Mikro-
gyrie nach Obersteiner). Am Durchschnitt fand man diesen Teilen ent-
sprechend deutliche Heterotopie grauer Substanz in Form von kleinen
Inseln im Markbereiche liegen (Rindenmetaplasie). Die histologische
Untersuchung dieser Gehirnteile unterblieb seinerzeit infolge &ulerer
Umstande, doch wird man schon auf Grund obigen Befundes diese
Mikrogyrie als partielle Unterentwicklung im Sinne einer priméren Bil-
dungsstérung (v. Monakow) auffassen diirfen. Die nachgewiesene ent-
ziindliche Wucherung im Hinterhorn in Form von Ependymgranulationen
bei maBigem inneren Hydrocephalus zeigt auch in unserem Falle, daf}
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es fast nie génelich einwandfreie fetale Hemmungen gibt und bei der
angeborenen Anlage des Epithels immer auch geringe entziindliche Reize
mit im Spiele sind.

Die eigentiimliche Lokalisation der Mikrogyrie im Verzweigungs-
gebiete der A. cerebri media {(motorische Rindenregion und Insel-
windungen) ware geeignet, auch auf die Moglichkeit einer wahrend des
uterinen Lebens erfolgten Gehirnembolie der rechten Hemisphire, wie
dies unmittelbar vor dem Tode infolge des kongenitalen Dreifachvitiums
mit der linken Hemisphire geschah, denken zu lassen. Geburtstrauma
oder tiberstandene Infektionskrankheit im Kindesalter fehlte nach An-
gaben der Eltern; trotzdem gaben sie an, die Lihmung der Glieder erst
nach Vollendung des dritten Lebensjahres bemerkt zu haben, was auf
eine echte cerebrale Kinderldhmung infolge einer Poliencephalitis
(Hemiplegia spastica infantilis Benedikt) hindeuten wiirde.

Aus dem Mikrogyrieschrifttum mochte ich den Fall Nieuwenhutjse
erwidhnen, wo Meningoencephalitis fetalis als Ursache des Leidens
angenommen wurde.

Der Fall betraf eine 33jahrige taubstumme epileptische Idiotin mit ausge-
dehnter Mikrogyrie des linken Schlafenlappens. Der histologische Befund des

Falles ergab sichere, wenn auch geringe entziindliche Erscheinungen und keine
Zeichen von Herdprozessen.

R. Lowy (Neurologisches Institut in Wien) beschrieb in seiner Arbeit
,.Zur Frage der Mikrogyrie®“ 5 Fille teils primérer (3), teils sekundirer
(2) Mikrogyrie, welche mit Ausnahme eines Falles von Mikrogyrie der
rechten Kleinhirnhemisphére eines 52jihrigen Mannes, kindliche Ge-
hirne betrafen.

Der 1. Fall bezog sich auf ein 7 Wochen altes Kind mit ziemlich symmetrischen
mikrogyrischen Verianderungen beider Stirnlappen in ihren hinteren und beider
Scheitellappen in ihren vorderen Partien. Die Windungsarchitektonik dieses Falles
zeigte grofe Ahnlichkeit mit unserem Falle, doch fehlte bei demselben sogar der
innere Hydrocephalus, wodurch in einwandfreier Weise eine primare Bildungs-
stérung vorlag.

Die HerzmiBbildung betrifft vorwiegend die Vorhofsscheidewand
unter dem geschlossenen Foramen ovale in Form eines rundlichen De-
fektes von seltener Ausdehnung (3 cm). Dieser Vorhofsdefekt erstreckt
sich aber auch etwas (2!/; mm) in den muskuliren Teil der Kammer-
scheidewand, stellt somit eine Kombinationsform beider Septumdefekt-
arten dar, Dieser kleine keilférmige Kammerscheidewanddefekt gehort
mehr der hinteren Hilfte des oberen Anteiles des Ventrikelseptums an,
weshalb man auch eine Anomalie in der Lungenarterienbahn, wie z. B.
die Pulmonalstenose am Ostium arteriosum oder dem Conus pulmo-
nalis, welche man bei Ventrikelseptumdefekten in der vorderen Hilfte
des oberen Anteiles (gewShnlich in dessen hinterer Partie nach Rokitan-
sky) fast in der Regel vorzufinden pflegt, hier vollstindig vermit, Auch



452 V. Lazarevié:

die Pars membranacea septi ventriculorum, welche sich im embryonalen
Leben aus dem Septum aortico-pulmonale des Truncus arteriosus ent-
wickelt und das Foramen interventriculare zum VerschluB bringt, ist,
wie es in diesem Falle entwicklungsgeschichtlich auch zu erwarten war,
durch die Defektbildung nicht in Mitleidenschaft gezogen worden.
Letztere ist als eine schmale, halbmondférmige, durchscheinende Mem-
bran unmittelbar vor dem Defekt noch deutlich als solche erkennbar
gewesen. Dagegen zeigten jene Gebilde, welche bei der Differenzierung
des primitiven Ohrkanals (prim. Atrioventrikularéffnung) in die beiden
definitiven Ostia venosa beteiligh sind, noch ziemlich unausgebildete
Formen. Durch das mangelhafte Herabwachsen des Septum atriorum
primum (Born) kam es zu einer unvollstindigen Verschmelzung des
vorderen und hinteren Endokardkissens des embryonalen Ohrkanals,
also zu einer nur teilweisen Trennung beider Vorhofe und der beiden
vendsen Ostien voneinander. Durch diese Bildungsstérung entstand
der Septumdefekt, die Verschmelzung der beiden vorderen Klappen-
zipfel der Mitralis und Tricuspidalis, sowie auch die Deformation der
Cuspis medialis am Defektrande, welche hier unmittelbar in die Cuspis
posterior der Mitralis iiberging. Besonders ist das Verwachsensein der
beiden vorderen Klappenzipfel hervorzuheben, da diese Form den pri-
méren embryonalen Zustand darstellt, indem sich eben diese beiden
Zipfel aus dem vorderen Endocardkissen des Obrkanals entwickeln.

Die Annahme unseres Altmeisters Rokitansky, daB die Septum-
defekte des Herzens immer auf Bildungsstérungen beruhen, findet im
vorliegenden Falle auch in dem Umstande eine Stiitze, daf im selben
Organismus gleichzeitig noch anderweitige Bildungsfehler vorgefunden
wurden.

Fetale Krankheitsprozesse, wie in erster Linie die fetale Endokar-
ditis, ferner die angeborene Lues und die degenerativen Alkoholschiden,
welche auch von Schwalbe (Rostock i. M.) zugegeben werden, diirfen —
wie das auch dieser hervorgehoben hat — nur in solchen Fillen als Ur-
sachen einer MiBbildung hingestellt werden, wo deutliche Entziindungs-
zeichen einwandfrei vorgelegen haben.

Aus all diesen Erwigungen heraus ergibt sich nun, dafl in unserem
Falle die Mikrogyrie und der Septumdefekt des Herzens gleichwertige
Hemmungs- und Defektbildungen darstellen. Auch die so iiberméBige,
iiber groBe Strecken des Darmes zerstreute Polyposis bei einem 13 jéhri-
gen Médchen, wo vorgeschichtlich keinerlei Anhaltspunkte einer chro-
nischen Kolitis oder &ahnlicher Zustinde erhoben werden konnten,
ferner die groBen Eierstécke mit Follikularcysten bei einem Individuum,
das noch nicht menstruierte und schlieflich die abnormen Lappungen
der inneren Organe sind alles unzweifelhaft primére angeborene Ab-
weichungen. ’
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Besonders bemerkenswert erscheint dabei die fast vollige Intaktheit
des Genitales (bis auf die eben genannten groBen Ovarien), also eine
hypoplastische Hemmung ohne eigentlichem eunuchoiden Einschlag.

Zusammenfassend haben wir also in unserem Falle nachfolgende
Bildungsanomalien zu verzeichnen:

1. Priméare Mikrogyrie der rechten Grofhirnhemisphére.

2. Defekt in der Vorhof- und Kammerscheidewand des Herzens.

3. Angeborene Insuffizienz beider vendsen Ostien infolge mangel-
hafter Differenzierung der embryonalen Verhéltnisse.

4. Thymus persistens.

5. Hypoplasie des Arteriensystems und Hyperplasie des lympha-
tischen Apparates.

6. Ausgedehnte Polyposis intestinalis adenomatosa des Dickdarms.

7. Abnorme Lappungsverhaltnisse der rechten Lunge, Leber, Milz
und Nieren.

8. GroBle Ovarien mit Follikularcysten.

9. Naevi pigmentosi der Haut.
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