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Eine fiber das Durchsehnit tsmag hinausgehende VergrSBerung des 
Volumens oder der Masse des Gehirns karm auf mehrfache Weise ver- 
ursacht sein. Die am h~ufigsten verantwortliehen umschriebenen Ge- 
schwfilste, die 5demat6se Verquellung und den Hydrocephalus k6nnen 
wir ffir unsere Betrachtungen aul~er acht lassen, da uns hier nur En~- 
wieklungsst6rungen beschi~ftigen sollen. Fiir diese Art yon Hirnver- 
grSBerung ist der yon FL~TSCI~n~ and ttASSEMASX gepr~tgte Begriff 
der Megalencephalie (N.) am gebrguchlichsten. Die VergrSl3erung ist 
meist eine allgemeine and  betrifft alle Hirnteile einsehlieBlieh Rficken- 
mark  gleiehm~Big. Abgesehen yon efl~em plumpen Windungsbau, der 
naeh KAST~I~- besonders das Occipitalhirn betreffen soll, entspricht die 
~ul3ere Form der GroBhirnhemisph~ren der Norm. I m  inneren Aufbau 
ist die I~elation zwischen Weig and Grau entweder normal oder zu- 
gunsten des Grau verschoben (KAsT~I~). I m  letzteren Fall ist die 
R i n d e -  besonders wieder die des Oecipitalbereiehes - -  verbreitert,  
Balken and Marksubs~anz hingegen an Masse vermindert.  Die inneren 
Liquorr~ume sind eingeengt. 

Naeh dem histologisehen Befund unterscheidet ScgoB 2 Formen der 
M. Bei der echten Hyperplasie erfahren alle Gewebsteile eine gleiehm~Bige 
Zunahme. Bei der zweiten Form, der sog. interstitiellen Hyperplasie, 
die nach Sc~oB die Mehrzahl aller histologisch untersuchten Yglle aus- 
macht,  ist die VergrSl~erung des Organes vorwiegend auf eine Ver- 
mehrung des interstitiellen Gewebes zurfiekzuffihren. Die Ganglien- 
zellen der Rinde liegen weir auseinander, sind zmn Tefl gr613er als normal, 
zum Teil abnorm gelagert. Es finden sieh Heterotopien, faserige Glia- 
w~rzchen im Rindenrandsaum, Hypertrophic der protoplasmatischen 
Glia und vermehrte CAJALsche Zellen in der Molekularsehieht. I m  Klein- 
hirn fanden P~TS~ and SCHLt~T~R vergrSl3erte und doppelkernige t)ur - 
kinje-Zellen. XAST~I~ beobaehtete Entwicklungsst6rungen in der 

Virchows Arch.  Bd. 327. 3 9 a  



578 I-[EI~RIC~ GROSS und BARBARA UIBER~AK: 

Brticke, Medulla und im Riickenmark. Ein yon BENDA mitgeteilter 
Fall war mit  Syringomyelie vergesellschaftet. 

In  der klinischen Symptomat ik  iiberwiegen in der Mehrzahl der Falle 
Schwachsinn verschiedenen Grades verbunden mit  epileptischen An- 
fiillen. Der Kopf ist grSl~er als normal, doch gut proportioniert und 
ohne die ffir einen Hydrocephalus typischen Merkmale. Nach KASTEI~ 
sind auch spastische I)iplegien haufig und ein 1%11 BENDAs war mit  
Syn- und Polydaktylie komp]iziert. 

Die Umstande, die zur I-Iirnhyperplasie fiihren, sind keineswegs ge- 
k]art. Von einigen wird eine Verwandtschaft mit  der Akromegalie be- 
hauptet,  da einige l~iille diese endokrine StSrung aufwiesen (SCnMINK]~). 
WILSOn stellt demgegeniiber, dal3 das Wachstum des Gehirns nicht 
yon der Tatigkeit der Hypophyse  abhangt  und dal~ die bei Akromegalie 
anzutreffende Splanchnomegalie hie das Gehirn betrifft. 

In  jiingerer Zeit wurde die Stellung der M. innerhalb der zentra]- 
nervSsen blastomatSsen Mil~bildungen oder der sog. :Phakomatosen dis- 
kutiert.  Zu letzteren gehSren bekanntlich die tuberSse Sklerose (t. Skl.) 
die Neurofibromatosis Reck]inghausen (EL 1%.), die STU~G]~-WEEE~sche 
Krankheit  und die HIrPEL-LI~D)`csche Erkrankung. Verwandtschaft- 
liche Beziehungen erscheinen dutch entsprechende hJstologische Befunde 
insbesonders zur t. Skl. und zur I~f. R. sichergestellt. So war unter 
anderm ein yon v. BOG)`E~T mi t  BOR~M)`~ und DYCKM)`~S mitgetei]ter 
Fall yon M. m i t t .  Skl. kombiniert. B]~]))` beschreibt bei seinen Fallen 
Ganglien- und Gliazelltypen i~hnlich denjenigen, wie sie bei t. Skl. und 
Nf. 1%. vorgefunden werden. Zusammenhange mit  diesen Krankheiten 
werden auch yon HALI~EI~VG~)E~ und Sc~Mr~KE gesehen. Das Gemein- 
same liegt nach H)`LLE~VO~nE~ in einer EntwicklungsstSrung, welche 
in einer Hemmung der Spongioblastenwanderung in einem frfihen Em- 
bryonalstadium besteht. BEND). halt die M. fiir das Beispiel eines 5rt- 
lichen Riesenwuchses oder fiir eine echte blastomatSse Mii~bildung des 
Nervensystems. Das diffuse Wachstum ist seiner Meinung nach ahn- 
lichen :Faktoren zuzuschreiben, wie sie bei der t. Skl. und bei der Nf. 1%. 
lokal wirksam sind. Der Beginn der EntwicklungsstSrung miil~te aber 
bei der IV[. zu einem frfiheren Zeitpunkt  vermutet  werden. 

Anatomisch verifizierte Falle mit  einseitiger Hyperplasie des Zen- 
tralnervensystems scheinen extrem selten beobachtet zu werden. I)er 
einzige uns bekannte Full wurde von tt)`LLE~VO~nE~ mitgeteilt. Es 
mul~ deshalb etwas n~her darauf eingegangen werden: 

I)er 56j~hrige Patient bot psychisch auBer einem mii~igen Schw~chsinn keine 
Auff~lligkeit. Epileptische Anf~lle sind nicht vermerkt. Bei der kSrperlichen 
Untersuchung zeigte sich eine (angeborene) Hypertrophie der g~nzen ]inken KSrper- 
h~lfte, die scharf in der Mittellinie abschnitt und sich sogar auf kleine Details wie 
Kieferforts~tze, Zunge, Epiglottis und Zi~hne erstreckte. I)er Kopfumf~ng betrug 
59 cm. An den Extremitiiten waren die GrSfienunterschiede nicht so ekkl~tant. 
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Die Haut des linken Unterschenkels war elephantiastisch verdickt und im Bereich 
der linken RtickenhMfte f~nden sich zahlreiche Teleangiektasien. Neurologische 
AusfMle bestanden nicht. 

Die Sektion der inneren Organe ergab hinsichtlich der Gr6Benordnung keinen 
auffMligen Befund. Die Hypophyse war nicht vergr58ert. ])as Gehirn wog 1552 g 
und zeigte eine VergrSl~erung der linken HMfte einsehlieBlich des Kleinhirnes und 
der Medulla. Die ]inke Hemisloh~re war bedeutend l~nger Ms die rechte, und zwar 
besonders in ihrem hinteren Anteil. Auf l~rontMschnitten konnte man erkennen, 
dag die Differenz der beiden I-temisph~iren aueh kleine, feinste StrukturdetMls 
betraf. Es war so, ,,als ob 2 H~lften verschieden grotler Hirne genau aneinander- 
gepal]t w~iren". Histologische Einzelheiten wurdGn yon HALLEt~VOI~DEN erst zu 
einem slo~teren Zeitpunkt mitgeteitt und finden sich bei Sc:4o~, P~.TE~ und SC~ILi)- 
TEI~ zitiert. (Der Originalberich~ I-IALLERVORDEiX-S stand uns leider nicht zur Ver- 
ftigung.) Im einzelnen fanden sich eine interstitiel]e Gliavermehrung, Entwick- 
lungsstSrungen in der Rinde, wig Ansamm]ungen CAJALscher Ze]len in der Rand- 
zone, Heterotopien kteiner Ganglienzel]gruppen in Marklager und Stammganglien, 
unregelm~Big angeordnete nnd abnorm geformte Ganglienzellen. 

Dieser Beobachtung  I-IALLERVORDENs wollen wir eine eigene aus dem 
Sekt ionsmater ial  der Wiener  Hell- und  PflegeanstMt ,,Am Steinhof" 
hinzuftigen. Die Pub l ika t ion  eines derar t  gelagerten Fa]les erseheint bei 
der ex t remen Seltenheit  wohl berechtigt .  

Krankengesehichte. IKeide G. geb. 1934 A. Z. 295/43, H ist das zweite Kind 
von insgesamt drei Geseh~dstern. Aus der Familienalaamnese sind Belastungen 
mit Migbildungen, GesGhwiilsten, Schwaehglnn und EpilepsiG nieht bekannt 
geworden. 

i3ber den Schwangerschaftsver]auf ]iegen keine Eintragungen vor. Schon bei 
der Geburt, die sehr sehwGr verlaufen sein sol], fiel eine Verdiekung der linken 
Wange ins Auge. Im Alter yon 5 Wochen traten erstmalig generalisierte Krampf- 
anf~lle auf, die sieh in der Folge in unregelm~igigen Abst~nden, bis zu etwa 40real 
jiihrlich, wiederholten. Die kSrperliche und geistige Entwicklung erfolgte yon allem 
Anfang an vGrlangsamt. 

1936 wird H. an der ehh'urgischen Abteilung des Allgemeinen Krankenhauses 
in Ltibeck aufgenommen. Aus den dortigen Befunden geht unter anderem hervor: 
Ausgedehnter Naevus an der linken Halsseite, Schulter, linker Oberarm. Linke 
Wange geschwollen. Maeht den Eindruck eines Idioten. Probeexcision der linken 
Wange: Nahe dem Kieferwinkel wird ein l~ralIelaslischer Tumor freigelegt (L@om 
yon Eigr6fle). Es bleibt Gin iso]ierter Tumor zuriick, der durch die Incision nieht 
erreiehbar ist. Histologischer Be/und: Gutartiges Lipom. Bei der Entlassung ist 
die Wange trotz Operation nicht diinner geworden. 

Auszug aus der Krankengeschichte der Alsterdorfer Anstalten (1939--1943): 
Naevus loigmentosus der ]inken HMsseite, angeborene Verdickung der linken 
Wange, der linken Ober- und Unterlippe und der linken Zungenh~ilfte. Intelligenz 
dem einer Einjiihrigen zu vergleichen. Zeitweise sehr unruhig, zeigt ZerstSrungs- 
trieb. Wird dann wegen schwerer Besch~digung der Anstalt durch Luftangriffe 
nach Wien transferiert. 

Beiund bei der Aufnahme (1943) : KSrloerliinge 134 em, Gewicht 22,5 kg, Kopf- 
umfang 52 cm. 

Dem Alter entspreehend groBes, sehr mageres blasses M~dchen. Der Schiidel 
ist brachycephal mit deutlich vorspringenden Stirn- und ScheitelbeinhSckern (eine 
Asymmetrie der Sch~Ldelkapse] ist nicht vermerkt). Das Kopfhaar ist dunkel- 
blond, glatt und nut an einer umschriebenen Stel]e oberha]b des linken Ohres 
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gelockt. AuffMlend ist vor Mtem eine starke Asymmetrie des Gesichtes, die in erster 
Linie durch eine Schwellung der linken Wange bedingt erscheint (s. Abb. 1). Im 
Bereiche dieser Schwellung li~13t sich eine etwa taubeneigro~e Gesehwulst durch 
eine fesCere Konsistenz abgrenzen. Auf der HShe der Gesehwulst finder man eine 
grSBere ]angsovale Stelle mit  verdickter Hornschieht und schmutzigbrauner Pig- 
mentierung. Der linke Mundwinkel steht bedeutend tiefer als der rechte. Die 
Unterlippe ist linlcs sehr plump und knoten/6rmig verdickt. Die Stirne ist sehr niedrig 
und flach. Die Augen zeigen einen normMen Abstand und einen leichten Strabismus 
eonvergens. Die Irides sind blau. Die Nase ist mittellang, an der Wurzel eingezogen 
und ziemlieh plump. Die Ohrl~ppchen sind mangelhaft ausgebildet. Der Ober- 

kie#r ist eben/alls asymmetrisch gebaut, und 
zwar ist der linke Alveolarfortsetz bedeu- 
tend l~nger. Auch die lin]ce ZungenMil]te 
erscheint gr6fier und lgnger, und links vorne 
an der Zungenspitze befindet sich ein nicht 
deutlieh abgegrenzter Tumor, der mit kleinen 
w~rzehenfSrmigen Papillen besetzt ist. 

Die ganze linke I-Ialsseite ist yon einem 
unregelm~$ig begrenzten, stark hyper- 
keratotisehen Naevu8 yon sehmutzig dunkel- 
brauner Farbe eingenommen. :In den vor- 
deren Partien bilden die Hornmassen kleine 
W~rzchen. Von der linken Schulter erstreckt 
sich fiber die Aul3enseite des linken Armes 
bis zum ttandgelenk ein etwas bli~sserer 
Naevus~ der am Oberarm nur strichf6rmig, 
am Unterarm jedoch in etwas breiterer Aus- 

Abb. 1. Heide @., 7j~hr. Lipomat6se dehnung erkennbar ist. Diese Stellen fallen 
Vergr62erung 4er ~r and Ver- dutch eine Verdickung der Hornschicht und 

dickung der Unterlippe links. 
eine blaBgraubr~unliche Verf~rbung auf. 

Die fibrige Haut  ist blaBbri~unlich, troeken und yon m~Big gutem Turgor. Am 
~u~eren Genitale ist eine abnorm groBe Clitoris auff~llig. 

Neurologisch. Strabismus convergens alternans. Linke Lidspalte etwas enger. 
Bewegliehkeit der Bulbi normal. Be~dseitl'~er rot/~torischer Spontannystagmus, 
der beim Blick naeh den Seiten mit  einem horizontMen vergesellschaftet ist. Pu- 
pillen in Form und l~eaktionen normal. Sonst an den I{irnnerven kein krankhafter 
Befund. An den Extremit~ten entsprieht der neurologisehe Befund der Norm. 
Fundi normal. 

:Intern nieht auff~llig. Genauere MaBe der GliedmM3en liegen nicht vor. 
Psychiseh. It. ist geist]g erheblich zuriickgeb]ieben. Sie nimmt nur geringen 

Anteil an den Vorg~ngen der Um~ebung, doch ist ein gewisser Kontakt  herstellbar. 
Sie nennt ihren Namen und kann KOrperteile und einzelne Gegenst~nde richtig 
bezeichnen. Sie spricht undeutlich, doch manchmal in kleinen S~tzen. Beim Essen 
ist H. selbst~ndig, und sie meldet auch ihre Bedfirfnisse an. Ank]eiden kann sie 
sich nicht Mlein. 

Verlau]. W~hrend des zweimonatigen AnstMtsaufenthMtes wh'd ein typischer 
epileptiseher Anfall mit seitengleichen Kr~mpfen und Bewul3tlosigkeit beobachtet. 
Der Tod tri t t  im Alter yon fast 10 Jahren an Pneumonie ein. 

Klinische Vermutungsdiagnose. Hirnorganisehes Leiden mit  Krampfanf~llen und 
Idiotie bei multiplen Tumoren. Verdacht auf Tumor cerebri, tuber6se Sklerose (?). 

Ergebnis der Kiirpersektion (700/48). (Besehreibung der ~uBeren Ver~nderun- 
gen wie oben, dazu n o c h ) . . ,  die linke Wange zeigt eine betr~chtliche Schwellung, 
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die, wie Einschnitte zeigen, dutch vermehrte Fettgewebsbildung hervorgerulen 
ist. Auf der SchnitLfl~ehe der Lungenunterlappen zusammenflieBende lobul~r- 
pneumonische Herde. Sons~ an den inneren Organen kein krankhafter Befund zu 
erheben, insbesonders sind keine Mil3bildungen erw~hnt. Auch die Drtisen mi~ 
innerer Sekretion lassen ~ul3erlieh keine Abweichung yon der Norm erkennen. 
(Die zur histologischen Untersuchung vorbereiteten Organstticke yon den Drtisen 
und yon den verschiedenen blastomatSsen Verbildungen sind leider verlorenge- 
gangen.) 

Hirnsektionsbefund (5/1/g4). Makroskopi~cher Be[und. Hirngewicht (ira frisehen 
Zustand) 1450 g. Bei der Betrachtung yon oben (Abb. 2) f/illt vor allem ein be- 
tr~ehtlieher Gr6Benun~ersehied der 
Kemisph/iren ins Auge, der zun~tchst 
an den t3efund der wohlbekannten 
Hemiatrophia cerebri denken liel~. Die 
Zuordnung zu letzterer kam schon wegen 
des rela*iv hohen Hirngewiehtes kaum 
in Betracht (Durchsehnittsgewicht beiln 
gleichaltrigen Mi~dchen naeh MAl~caAlvn 
1230 g!). W~hrend die Grbfle und 
KonfiguraLion der rechten I-Iemisph~re 
ann~hernd der eines normalen, gleich- 
altrigen Individuums entspricht, ist die 
linke ttemisph~Lre bedeutend grSBer, 
l~nger und auch plmnper gestalte~. 
Besonders augenf~llig sind die GrSgen- 
untersehiede der Oeeipitallappen. Das 
Oberfl~ehenrelief der linken Hemisphgre 
ist sehr unregelm~Big und einzelne 
Windungen springen tiber das allgemeine 
Niveau vor. Im Temporallappen und Abb. 2. Gehirn yon oben betraehtet. Dent- 

liehe VergrSgerung der linken Groi3hirn- 
im basMen und lateralen Occipital- hemisph/ire mit sehr plumpem Occipitalpol. 
bereieh sind die Windungen besonders 
breit und plump. Die Leptomeningen sind tiberall zart und durchscheinend, die 
venSse Blutffille normal. ]Die i~ul3ere Konfiguration des Kleinhirns, der Brficke 
nnd der Medulla oblongata ist unauff~llig. 

Auf den Fronta]seheiben dutch die Groflhirnhemisph~iren ist der Seitenunter- 
sehied ebenfalls sehr deutlich (Abb. 3). Die VergrbBerung der linken Seite ist eine 
allgemeine, doch nicht ganz gleiehm~gige. Sic betrifft besonders den Temporal- 
lappen und latero-basale Anteile des Occipitallappens. ]Die graue Substanz ist 
links auch am formolfixierten Pr/iparat auffallend blaB. Die Rinde ist links breiter 
und die Rh~enmarkgrenze bier besonders temporal und occipital kaum erkenn- 
bar. VergrSBert sind aueh, doch nieht im selben Umfang wie die Windungen, 
Balken, Fornix, Stammganglien und die Mar!dager. Die Ammonshbrner, deren 
Sei~enunterschied sehr deutlieh ist, zeigen beiderseigs eine vermehrte Konsistenz. 
Der linke Seitenventrikel is~ gegentiber reehts eingeengt. 

Brticke, Kleinhirn und Medulla oblongata zeigen an typischen Sehnitten keinen 
auff~lligen Befund und insbesonders keine merkliche Seitenasymmetrie. 

Histologische Be/unde. Von allen Regionen wurden ttemisph~renbl/Seke und 
Pr/~para~e in Paraffin eingebettet. An F~Lrbungen wurden angewandt: NiN, 
H/imatoxilin-Eosin, IIeidenhain, Holzer und Bodian. 

Die Markscheidendarstellung (Abb. 4) l~Bt die, sehon bei der makroskopisehen 
Beschreibung ausfiihrlieh erw~thnten Abweiehungen ebenfalls gut erkennen. Am 
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la terMen R a n d  des U n t e r h o r n e s  u n d  u m  das  H i n t e r h o r n  f inden  sich l inks  G r u p p e n  
yon  e tw~ hi rsekorngrol ]en  Kugelheterotopien. Noch  kleinere derar t ige  He te ro top i en  

Abb. 3. Frontalschnitt  din'oh das formolfixierte Gehirn in der HOhe des N. ruber. Deut- 
fiche YergrS~erung der linken Hemisphire.  Graue Substanz links blisser. 

Abb. 4. Frontalschnitte in HEIDE~'HAINscher Eisenh~matoxylinf~rbung (]inke Hemi- 
sphire  in HShe des Corpus LUYSli, rechts in tI(ihe der hinteren Linsenkernh~lfte). Deutliche 
Vorgr6Berung der ]inken Hemisph~i, re einschlie21ich des Balkens, des Ammonshornes und 
der Stammganglien. Kleine Kugelheterotopien subependymir  links am Unterhorn. 

s ieh t  m a n  im Markkegel  e iner  Q u e r w i n d u n g  des  l inken  TemporMlappens .  E ine  
besonders  brei te ,  fas t  p a e h y g y r  a n m u t e n d e  W i n d u n g  l inks  occipital  zeigt  eine 
gu i r l andenfSrmig  ge sehwungene  Markr indengrenze .  ~ h n l i c h  wie bei  Mikrogyrie ,  
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aber im vergrb~erten MaSstab, sind hier kleine zinnenfbrmige Markkegelehen dem 
eigentlichen Markkegel a ufgesetzt. Sonst zeigt das Markseheidenbild aueh bei 
stgrkerer VergrSl~erung keinen pathologischen Befund. 

In  den Zellprdiparaten f inden sich Abweiehungen yon der Norm vor allem 
in der g inde  links und  be tont  in den erw~hnten bevorzugten temporo-oecipitalen 
Gebieten. Schon bei Bet raehtung mi t  freiem 'Auge sind diese Rindenabschni t te  

Abb. 5. l~inde der Occipitah'egion, l~bersicht. Zells mit Kresylviolett. Links 
normales Rindenbild arts der rechten Hemisph~ire. Rechts dieselbe Region der hyper- 
plastischen Hemisphere. Rinde hier fast doppelt so breit und blgsser infolge dee gr52eren 

Gang'lienzellenab standes. 

deutlich blgsser. Bei LupenvergrSBerung erkennt  man, dag hier die Ganglienzellen 
viel weiter auseinanderliegen. Die Rinde selbst ist etwa doppelt  so breit  (Abb. 5). 
Die Cytoarchitektonik der Rinde weist kaum grSbere Abweichungen yon der Norm 
auf. Nur  in einer Oecipitalwindung sieht  man ge]egentlich in der zweiten Schichte 
abnorm groge und  s tark  angef~rbte Pyramidenzellen, fast i~hnlieh solehen, wie sie in 
Rindenherden bei t. Skl. gefunden werden. In  der Mo]ekularsehieht - -  wieder links 
t e m p o r a l b e t o n t - -  tr iff t  man h~Lufig einzelstehende, seltener gruppenfSrmig angeord- 
here, typische CAJALsche Zellen. Die Ganglienzellen in den fibrigen Sehichten sind 
sonst nu r  dureh eine h~ufigere Schrgg-, Quer- oder Verkehrtstel lung auffgllig. 
Eine abnorme GrSBe kann  nicht  mi t  Sieherheit behaupte t  werden. In  den Tglern 
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der oben angefiihrten guirlandenfSrmig geschwungenen Markrindengrenze sieht 
man verschieden groBe Pyramidenzellen, die offenbar heterotop sind. Nur  ge- 
legentlich sieht man gefgBabhgngige oder pseudolamin~re Ganglienzellausf~llc, und  
zwar beiderseits, die wahrscheinlich einer Krampfsch~digung zuzuschreiben sind. 
In  den tieferen Rindenschichten bemerkt  man an sekundgr ver~nderten Ganglien- 
zellen eine verstgrkte Sate]litose. Im Molekularsaum sieht man auch vermehrte  
groBe Gliakerne. 

Kugc]heterotopien, bestehend aus gering vcrschieden groBen Ganglienzellen, 
am ~hnlichsten den kleinen Elcmenten des Corpus striatum, finden sich, wie oben 

Abb. 6. Abb. 7. 
Abb. 6. Kleine Kugelheterotopien unter dem Ependym des linken Unterhornes mit 

st~rkerer Gliose der unmittelbaren Umgebung (HoLZERsche Gliafaserf~rbung). 
Abb. 7. Temporalwindung links mit verst~rkter l~indenrandgliose (CHASLIN). I{OLZER. 

erw~hnt, subependymal im Hinter- und  Unterhorn,  im Markkegel der Querwindung 
und  auBerdem im Nucleus amygdalae. Die etwas zahlreieher in den Markkcge]n 
und im ticferen Marklager vorkommenden heterotopcn Nervenze]len kSnnen nicht  
sicher als pathologiseh beurteil t  werdcn. 

I m  Ammonshorn sind die Ganglienzellcn des S o ~ E ~ s c h e n  Sektor zu beidcn 
Seiten ausgefallen. Links zcigen die Gang]ienzcllen im Ze]lband Stellungsano- 
malien. Zwischert Zellband und Fascia denta ta  liegen zahlreiche offensichtlieh 
heterotope Ganglienzellen yon spindelf5rmiger und  hufeisenfSrmiger Gestalt, die 
s tark angefi~rbt sind und  zum Teil Vacuolen im Protoplasmaleib aufweisen. 

Zellen, wie sic in typischer ~Teise bei der zentralen Form der =Nf. 1%. angetroffen 
werden und  sin ~hn]iches Aussehen wie die ALZHEIMERschen Gliazellen bei tier 
hepato]entikuli~ren Degeneration haben,  konnten wit nirgendwo antreffen. 

Das Glia/aserpr~iparat (naeh HoLz~n) zcigt in beiden Hemisph~ren das typisehe 
Bild der Ammonshornsklerose. Eine st~rkere Gliose findet sich auch um die para- 
ventricul~ren Ganglienzellnester am ]inken Unterhorn  (Abb. 6). In  der Rinden- 
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randzone der Temporalwindungen links sieht man stellenweise eine dichte l~and- 
gliose (CI~ASLI~), die fiber das Mug der bei Epilepsie vorzufindenden (SeltOLZ) 
offenbar hinausgeht (Abb. 7). 

Das Neuro/ibrillenbild (nach BoDI~) zeigt im ~olekularsaum der Temporal- 
windungen nnd des Ammonshornes ]inks Zellformen, die sehr an die eigentfimlichen 
Ganglienzellen an dieser Stelle bei t. Skl. erinnern. 

An den Gefgi3en und an den Meningen l~i~t sich kein krankh~fter Befund er- 
heben. Aueh die Sehnitte aus dem Kleinhirn, Mittelhirn, Brficke und Medulla. 
oblongata lassen ebenfalls Abweichungen yon der Norm vermissen. 

Besprechung des klinischen Befundes. 
Das klinische Bild unseres Falles war in erster Linie beherscht yon 

streng linksseitig ]okalisierten, angeborenen Fehlbildungen hyper- 
t)]astisch-b]astomatSsen Charakters. :Die Kranke Zeigte eine kongenitale 
VergrSl~erung der ]inken Gesichtshglfte, hervorgeru~en dutch eine lipo- 
matSse Wucherung der Wange und durch blastomatSse Ver/~nderungen 
yon Unterlippe und Zunge, ferner einen sich fiber ]inke Halsseite, 
Schuiter und Arm erstreckenden hyperkerato~ischen ~Taevus, links- 
seitige Anomalien der /~opfbehaarung und sch]ieBlich eine VergrSBe- 
rung des linken Oberkiefers. I m  Gegensatz dazu war HALLEI~VORDENs 
Kranker  durch eine ganz gleichm/il~ige VergrSBerung der linken KSrper- 
seite ausgezeichnet und bot nebenbei noch gleichseitige Teleangiektasien 
und e]ephantiastisch verdickte Hautpart ien.  Bei aller Verschiedenheit 
kSnnen beiden :F~lle, wenn auch mit  Einschr/~nkung, auf einen gemein- 
samen :Nenner gebrach~ werden. 1Vfan kann sie unter die Wachstums- 
stSrungen des angeborenen 6rtlichen Riesenwuchses (Hyperplasia partialis 
congenita oder Gigantomelie) rubrizieren. ItALLElCVORD]~S Fall gehSrt 
naeh der yon LANGSTEINEt~ und S TIErL~  vorgescMagenen Einteilung 
zur ersten :Form dieser EntwicklungsstSrung, und zwar zur voUkommenen 
Hemihyperplasie. Unser :Fall l~Bt sich zum Tell einer klinischen Sonder- 
form des 5rtlichen Riesenwuchses der sog. Makrodystrophia lipomatosa 
progressiva (:FERIZ) zuordnen. :Fglle, bei denen diese StSrung nur das 
Gesicht betrifft, scheinen allerdings recht selten zu sein, da in der 
ausffihrliehen Literaturzusammenstellung yon G~VBER und K v s s  nur 
ein einziges Vorkommen erwi~hnt wird. Es handelt sich bei der yon 
PAG~CSTECHV.I~ angeffihrten Patientin um eine 35j/ih~.ige :Frau mit  
]inksseitiger kongenitaler Gesichtshyperplasie, bei der im Alter yon 
5 Jahren ein ,,Lipom" der Wange exstirpiert worden war. 

Bezfiglich der Hautvergnderungen unserer Patientin sei darauf ver- 
wiesen, dab nach K v s s  in sehr vielen Fgllen neben dem l~iesenwuchs 
auch andere Erscheinungen gestSrter Entwicklung beobachtet werden. 
Dazu gehSren, nach einer Zusammenstellung yon Asc~El~  und 
E~CGEL~A~r in erster Linie Naevi aller Art  (33,8% alle r :F/~lle), dann 
MiBbildungen an :Fingern oder Zehen (22,5%) und unter anderm 
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Ge/5[3mi[3bildungen mit gesteigertemWachstum (8,8%). Bei F~llen, die 
wie unserer mit Lipomatose kompliziert sind, kommen lqaevi a]lerdings 
nur in einer Hgufigkeit yon 13,1% vor. 

Die gleichzeitige Affektion des Zentralnervensystems, die bei unserer 
Patientin klinisch sich dureh eine Epilepsie und einen hoehgradigen 
Sehwachsinn verriet, mul3te im Zusammenhang mit den Hauterschei- 
nungen an eine, wenn auch atypisehe Form einer Phakomatose denken 
lassen. Die epileptisehen Anfi~lle und die Idiotie spraehen in erster 
Linie fiir eine t. Skl. Zu den typisehen Hauterscheinungen gehSren 
hier bekanntlieh das Adenoma sebaeeum (Naevus Pringle), kleinere oder 
grS~ere Fibrome, manchmal grS~ere fibromatSs ver~inderte Hautpart ien 
(Typus Barlow), Pigmentmale und chagrinlederartige Beschalfenheit der 
Haut.  Der 5rtliehe Riesenwuchs ist nach literaturmgBigen Belegen vor 
allem mit der Nf. R. verwandt. COOPERSTOCK unterscheidet 3 Gruppen 
angeborener Gliedmal3envergrSl~erung: 1. das kongenitale LymphSdem, 
2. die kongenitale h~imangiektatische Hypertrophie und 3. die I%uro-' 
fibromatosis. Bei letzterer ist die abnorme L~inge und Dieke der Ex- 
tremit~t mit subperiostalen Ver~inderungen kombiniert. Auf eine nicht 
zu seltene Kombination yon Nf. R. mit 5rtliehem Riesenwuchs weisen 
auch ASCHNER und ENGELMANI~I, GRUBER und Kvss,  FOND, B~NDA U. a. 
hin. Nach BENDA kann die NI. R. der Knoehen zum Riesenwuehs eines 
Fingers, einer Hand, eines FuBes und sogar einer ganzen Extremit~t 
fiihren. Nach ihm ist ein partieller Riesenwuehs immer auf Nf. R. ver- 
d~ehtig. DAvis teilte einen Fall mit, bei dem eine einseitige VergrSBerung 
der Augenlider und ein Buphthalmus dutch eine l~f. des Orbitagewebes 
hervorgerufen wurde, aul~erdem fanden sieh Gliome des Sehnerven und 
Temporallappens. 

Besprevhung der anatomisehen Befunde. 
Der auffallendste ]~efund des - -  allein - -  der anatomischen Unter- 

suehung zugeffihrten Gehirnes ist in (~bereinstimmung zu HAI~R-  
VO~D~Ns Fall, eine durchg~ngige VergrSfierung der linken Gro~hirn- 
hemisphare, die aber bei naherer Betrachtung nicht ganz gleichmi~ig 
ist. Temporal- und Oecipitallappen sind besonders betroffen. Die Rinde 
ist hier stellenweise doppelt so breit und viel blasser als anf der gesunden 
Seite. Im Gegensatz zu I-I~L]~RVOnDE~S Mitteilung sind Hirnstamm 
und Kleinhirn nicht inbegriffen. 

Die histologischen Veriinderungen sind mit Ausnahme einer beid- 
seitigen Ammonshornsklerose, die wohl als Krampfschadigung aufzu- 
fassen ist, ebenfalls East aussehlie~lieh links ]okalisiert. Pathologische 
Befunde zeigen vor allem Lobus temporalis und occipitMis. Der ~ole- 
kularsaum zeigt eine betr~ehtliche Fasergliose, eine Hiiufung CAzALseher 
Zel]en und gelegentlieh Zel]formen, wie sie an dieser Stelle auch be i t .  Skl. 
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getroffen werden. In den tieferen Schichten liegen die Ganglienzellen 
welter auseinander als in der normslen Rinde u n d e s  linden sich auch 
Stellungsanom~lien. Die Rindenzellarchitektonik ist im wesentlichen 
nngestSrt und nur in der zweiten Schicht sieht man stellenweise gro~e 
Pyramidenformen, wie sie sonst hier nicht vorkommen. Heterotopien 
finden sich als Einzelzellen im Markl~ger und Ammonshorn, in kleineren 
Grnl~pen in tiefen Rindenschichten und ~ls Kugelheterotopien bis Hirse- 
korngrSl~e subependymgr um das Hinterhorn und lateral am Unterhorn. 
Letztere sind auch yon einer dich~eren Fasergliose umgeben. 

Im his~ologischen Detail sehen wir slso eine weitgehende ~berein- 
s~immung mit jenen Befunden, wie sie yon verschiedenen Untersuchern 
bei M. angetroffen wurden. Auch z~ HALLE~VORDE~S F~ll besteht eine 
grol~e Xhnlichkeit. 0bgleich bei den bisher beschriebenen F~llen yon 
M. eine allgemeine VergrS~erung des Gehirns die Regel ist, k5nnen 
wir unseren Fall auf Grund der iibereinstimmenden histologischen De- 
tails und mangels anderweitiger grSberer Ver~nderungen dieser Ent- 
wicklungsstSrung zuordnen. Die weit auseinanderliegenden Ganglien- 
zellen weisen nach ScJ~oB auf eine Vermehrung des interstitiellen Ge- 
webes bin und somit gehSrt unser Fall zur zweiten Gruppe der 1VI. zur 
sog. in~erstitiellen Hyperplasie. Eine Rubrizierung unseres Falles als 
t. Sk]. oder zentrale Form der l~f. 1~. kommt infolge des Feblens der 
fiir diese Phakomatosen signifikanten und grob ins Auge fallenden histo- 
pathologischen Ver~nderungen nicht in Betracht. Es gibt also neben 
dem, an sich recht seltenen Krankheitsbild der totalen cerebralen Hyper- 
plasie anscheinend noch seltenere F~lle, bei denen die Hyperplasie ein- 
seitig vorkommt. Letztere kann total, wie im Fall HALL~VOaD~Xs oder 
partiell, wie in unserem Fall, betont sein. Fiir beide Formen w~re wohl 
die Bezeichnung Hemimegalencephalie am zutreffendsten. 

Wenn wir nun klinische und anatomische Befunde in eine Relation 
bringen, so kSnnen wit in erster Linie feststellen, dab bei beiden Patien- 
ten eine Hemimegalencephalie mit einer Fehlent~dcklung der gleichen 
KSrperseite im Sinne eines 5rtlichen Riesenwuchses verbunden ist. 
t t ier finden sich p~rtielle Hyperplasien blastomatSsen Einschlages, bei 
HA~L~VO~DE~S Fall eine ganz gleichm~l~ige VergrSl3erung der ganzen 
KSrperh~lfte ohne auffallende blastomatSse Entartung. Die ~ber- 
einstimmung hinsichtlich des Grades der EntwicklungsstSrung (hier 
partielle Hemihyperplasie yon KSrper und Gehirn, dort totale) wird 
znn~chst am l~ande vermerkt, mul~ aber, da es sich vorerst um Einzel- 
falle handelt, in ihrer pathognomonischen Bedeutung dahingestellt 
bleiben. Welters ist sehr bemerkenswert, dal~ bei totaler M., soweit sich 
aus den Literaturzusammenstellungen entnehmen l~Bt, kSrperliche 
Mil~bildungen mit blastomatSsem Einschlag, wie bei unserem Fall, an- 
scheinend nicht beobachtet werden. Ob die verschiedentlich angefiihrte, 
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gleiehzeitige Akromegalie ein verwandtschaftliches Bindeglied darstellt, 
ist sehr fraglich. Bedauerlicherweise sind I-Iirnbefunde bei autoptisch 
kontro]lierten F~ilen yon partiellem Riesenwuchs literaturm~fig kaum 
angefiihrt. In einer erst kiirzlich erscbienenen Arbeit yon SILVE~ u. a. 
wird betont, dal~ kein obduzierter Fall yon Hemihypertropbie irgendeine 
Lasion des Zentralnervensystems aufwies. 

Ftir die Stellung der M. bzw. der Hemi-M. innerhalb der Phakoma- 
tosen ist das gleichzeitige Vorkommen yon naevusartigen Hautver- 
anderungen und 5rtlichem Riesenwuchs sehr bedeutsam. Erstens ist 
die l~ubrizierung der M. als Phakomatose erst durch die Naevi gereckt- 
fertigt [Phakos (griechisch)= Muttermal!]. Zweitens wird durch die 
Verwandtschaft dieser blastomatSsen MiSbildungen zur Nf. 1% ein wei- 
teres Bindeglied zu den Phakomatosen geschaffen. Die eingangs er- 
w~hnte Anschanung BE~DAS, wonach bei tier M. einerseits und bei der 
t. Skl. und Nf. 1~. andrerseits ~hnliche Faktoren - -  bier mehr lokalisiert, 
dort mehr diffus - -  wirksam sind, kann durch den KSrperbefund beider 
F/~lle untersttitzt werden. 

Zusammenfassend kSnnen wir in Erg~nzung z u  ~-IALLERVOI~DEI~s 

Einze]beobachtung fo]gende Sch]u,l]folgerungen ziehen: 
1. ~eben der angeborenen totalen Hyperplasie des Gehirns, ffir 

die sick die Bezeichnung Megalencephalie durchgesetzt hat, gibt es 
]~ormen, die sick auf eine Seite des ganzen Gehirnes oder Teile der- 
selben beschrgnken. Fglle dieser Art sind sehr selten und ffir sic w/s 
der Terminus Hemimegalencephalie zutreffend. 

2. Bei a]ler Einschr~nkung, die wir uns in der ]~eurteilung yon Einzel- 
f~llen auferlegen mfissen, l~$t sich feststellen, daf~ die ]-Iemimegalence- 
phalie eine Mfinit~t zu EntwicklungsstSrungen derselben Seite im Sinne 
eines angeborenen 5rtlichen l~iesenwuchses besitzt. 

3. Dutch die blastomatSsen Ver/~nderungeri in Form eines modifi- 
zierten 5rtlichen Riesenwuchses und ausgebreiteter naevusartiger Haut- 
erscheinungen, deren Verwandtschaft zur Nf. R. au$erdem literatur- 
m~$ig gesichert erscheint, ist die Stellung der M. innerhalb der sog. 
Phakomatosen nook gefestigter als bisker. 

4. Dutch das Zusammentreffen yon partieller, bzw. totaler KSrper- 
und Hirnhyperplasie kSnnen wir der Ans[cht BEXDAS, der die M. als 
Beispiel des 5rtlichen l~iesenwuchses anfiihrt, bcipflichten und mit ibm 
annehmen, da$ alas diffuse Wachstum bei tier M. ~hnlichen Faktoren 
zuzuschreiben ist, wie sie bei der t. Skl. und Nf. 1~. ]okalisiert wirksam 
sind. 

Wir mSchten nicht schlieSen, ohne darauf hinzuweisen, wie wicktig 
es ffir die Klarung dieser EntwicklungsstSrungen w~re, in jedem obdu- 
ziertem Fall yon 6rtlichem Riesenwuchs eine bistologische Untersuchung 
des Gehirnes vorzunehmen. 
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Zusammenfassung. 
Es wJrd der :Fall eines 10j~hrigen M~dchens mitgeteilt, das klinisch 

neben einer Idiotie und Epilepsie streng ]inksseitig lokalisierte blasto- 
matSse EntwicklungsstSrungen [Makrodystrophia ]ipomatosa progres- 
siva (FE~IZ) des Gesichtes, grol~er I~aevus sich fiber Hals, Schulter und 
Arm erstreckend] aufwies und bei dem der Hirnbefund eine sich auf die 
linke Grol~hirnhemisph~tre beschr~nkende Hemimega]encepha]ie auf- 
deckte. Die histologisehe Untersuchung ergab die Zeichen einer Ent- 
wick]ungsstSrung im Sinne einer interstitiel]en Hyperplasie. An Hand 
eines weiteren, seinerzeit yon HALL]S~VO~D~ raitgeteilten Falles wird 
die Stellung der Megalencephalie und des angeborenen 5rtlichen Riesen- 
wnchses innerhalb der Phakomatosen diskutiert. 
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