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Eine iiber das Durchschnittsmafl hinausgehende VergroBerung des
Volumens oder der Masse des Gehirns kann auf mehrfache Weise ver-
ursacht sein. Die am hiufigsten verantwortlichen umschriebenen Ge-
schwiilste, die ddemattse Verquellung und den Hydrocephalus kénnen
wir fiir unsere Betrachtungen aufler acht lassen, da uns hier nur Ent-
wicklungsstorungen beschiftigen sollen. Fir diete Art von Hirnver-
groferung ist der von FreETscHER und HANSEMANN geprigte Begriff
der Megalencephalie (M.) am gebriduchlichsten. Die Vergrofierung ist
meist eine allgemeine und betrifft alle Hirnteile einschliefilich Riicken-
mark gleichmiBig. Abgesehen von einem plumpen Windungsbau, der
nach KASTEIN besonders das Occipitalhirn betreffen soll, entspricht die
dullere Form der GroBhirnhemisphéren der Norm. Im inneren Aufbau
ist die Relation zwischen Weill und Grau entweder normal oder zu-
gunsten des Grau verschoben (KastriN). Im letzteren Fall ist die
Rinde — besonders wieder die des Occipitalbereiches — verbreitert,
Balken und Marksubstanz hingegen an Masse vermindert. Die inneren
Liquorrdume sind eingeengt.

Nach dem histologischen Befund unterscheidet ScaoB 2 Formen der
M. Beider echten Hyperplasie erfahren alle Gewebsteile eine gleichmiBige
Zunahme. Bei der zweiten Form, der sog. interstitiellen Hyperplasie,
die nach ScuHOB die Mehrzahl aller histologisch untersuchten Félle aus-
macht, ist die VergréBerung des Organes vorwiegend auf eine Ver-
mehrung des interstitiellen Gewebes zuriickzufithren. Die Ganglien-
zellen der Rinde liegen weit auseinander, sind zum Teil gréBer als normal,
zum Teil abnorm gelagert. Hs finden sich Heterotopien, faserige Glia-
wirzchen im Rindenrandsaum, Hypertrophie der protoplasmatischen
Glia und vermehrte CasaLsche Zellen in der Molekularschicht. Im Klein-
hirn fanden PETER und ScHLUTER vergroBerte und doppelkernige Pur-
kinje-Zellen. KasTEIN beobachtete Entwicklungsstérungen in der
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Briicke, Medulla und im Riickenmark. Ein von BENDA mitgeteilter
Fall war mit Syringomyelie vergesellschaftet.

In der klinischen Symptomatik iiberwiegen in der Mehrzahl der Fille
Schwachsinn verschiedenen Grades verbunder mit epileptischen An-
fallen. Der Kopf ist grofer als normal, doch gut proportioniert und
ohne die fiir einen Hydrocephalus typischen Merkmale. Nach KAsTEIN
sind auch spastische Diplegien hiufig und ein Fall BENDAs war mit
Syn- und Polydaktylie kompliziert.

Die Umsténde, die zur Hirnhyperplasie fithren, sind keineswegs ge-
Klart. Von einigen wird eine Verwandtschaft mit der Akromegalie be-
hauptet, da einige Falle diese endokrine Stérung aufwiesen (SCHMINKE).
WiLsoN stellt demgegeniiber, dafi das Wachstum des Gehirns nicht
von der Tétigkeit der Hypophyse abhéngt und dafl die bei Akromegalie
anzutreffende Splanchnomegalie nie das Gehirn betrifft.

In jingerer Zeit wurde die Stellung der M. innerhalb der zentral-
nervisen blastomatosen MiBlbildungen oder der sog. Phakomatosen dis-
kutiert. Zu letzteren gehiren bekanntlich die tuberdse Sklerose (t. Skl.)
die Neurofibromatosis Recklinghausen (Nf. R.), die STUrRGE-WEBERSche
Krankheit und die Hreprr-Linpavusche Erkrankung. Verwandtschaft-
liche Beziehungen erscheinen durch entsprechende hlstologlsche Befunde
insbesonders zur t. Skl. und zur Nf. R. sichergestellt. So war unter
anderm ein von v. BoGAERT mit BoRREMAN und DyorMANs mitgeteilter
Fall von M. mit t. Skl. kombiniert. BENDA beschreibt bei seinen Féllen
Ganglien- und Gliazelltypen dhnlich denjenigen, wie sie bei t. Skl. und
Ni. R. vorgefunden werden. Zusammenhinge mit diesen Krankheiten
werden auch von HALLERVORDEN und SCHMINKE gesehen. Das Gemein-
same liegt nach HALLERVORDEN in einer Entwicklungsstorung, welche
in einer Hemmung der Spongioblastenwanderung in einem frithen Em-
bryonalstadium besteht. BenNDA hilt die M. fiir das Beispiel eines &rt-
lichen Riesenwuchses oder fiir eine echte blastomatose Mifibildung des
Nervensystems. Das diffuse Wachstum ist seiner Meinung nach dhn-
lichen Faktoren zuzuschreiben, wie sie bei der t. Skl. und bei der Nf. R.
lokal wirksam sind. Der Beginn der Entwicklungsstérung miilte aber
bei der M. zu einem fritheren Zeitpunkt vermutet werden.

Anatomisch verifizierte Fille mit einseitiger Hyperplasie des Zen-
tralnervensystems scheinen extrem selten beobachtet zu werden. Der
einzige uns bekannte Fall wurde von HALLERVORDEN mitgeteilt. Hs
mul} deshalb etwas n#éher darauf eingegangen werden:

Der 56jiahrige Patient bot psychisch auBer einem maBigen Schwachsinn keine
Auffalligkeit. Epileptische Anfille sind nicht vermerkt. Bei der korperlichen
Untersuchung zeigte sich eine (angeborene) Hypertrophie der ganzen linken Korper-
halfte, die scharf in der Mittellinie abschnitt und sich sogar auf kleine Details wie
Kieferfortsiatze, Zunge, Epiglottis und Zahne erstreckte. Der Kopfumfang betrug

. 59 cin. An den Extremititen waren die GroBenunterschiede nicht so ekklatant.
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Die Haut des linken Unterschenkels war elephantiastisch verdickt und im Bereich
der linken Rickenhilfte fanden sich zahlreiche Teleangiektasien. Neurologische
Ausfille bestanden nicht.

Die Sektion der inneren Organe ergab hinsichtlich der GroBenordnung keinen
auffalligen Befund. Die Hypophyse war nicht vergréBert. Das Gehirn wog 1552 ¢
und zeigte eine Vergroferung der linken Halfte einschlieBlich des Kleinhirnes und
der Medulla. Die linke Hemisphére war bedeutend linger als die rechte, und zwar
besonders in ihrem hinteren Anteil. Auf Frontalschnitten konnte man erkennen,
dafl die Differenz der beiden Hemisphiren auch kleine, feinste Strukturdetails
betraf. Es war so, ,,als ob 2 Halften verschieden grofier Hirne genau aneinander-
gepalt wiren*. Histologische Einzelheiten wurden von HALLERVORDEN erst zu
einem spateren Zeitpunkt mitgeteilt und finden sich bei Scror, PETER und ScHLU-
TER zitiert. (Der Originalbericht HALLERVORDENXs stand uns leider nicht zur Ver-
figung.) Im einzelnen fanden sich eine interstitielle Gliavermehrung, Entwick-
Iungsstérungen in der Rinde, wie Ansammlungen CajaLscher Zellen in der Rand-
zone, Heterotopien kleiner Ganglienzellgruppen in Marklager und Stammganglien,
unregelméafBig angeordnete und abnorm geformte Ganglienzellen.

Dieser Beobachtung HALLERVORDENs wollen wir eine eigene aus dem
Sektionsmaterial der Wiener Heil- und Pflegeanstalt ,,Am Steinhof*
hinzuftigen. Die Publikation eines derart gelagerten Falles erscheint bei
der extremen Seltenheit wohl berechtigt.

Krankengeschichte. Heide G. geb. 1934 A. Z, 295/43. H ist das zweite Kind
von insgesamt drei Cleschwistern. Aus der Familienahamnese sind Belastungen
mit MiBbildungen, Geschwiilsten, Schwachsinn und Epilepsie nicht bekannt
geworden.

Uber den Schwangerschaftsverlauf liegen keine Eintragungen vor. Schon bei
der Geburt, die sehr schwer verlaufen sein soll, fiel eine Verdickung der linken
Wange ins Auge. Im Alter von 5 Wochen traten erstmalig generalisierte Krampf-
anfille auf, die sich in der Folge in unregelmiBigen Abstinden, bis zu etwa 40mal
jahrlich wiederholten. Die korperliche und geistige Entwicklung erfolgte von allem
Anfang an verlangsamt.

1936 wird H. an der chirurgischen Abteilung des Allgemeinen Krankenhauses
in Liibeck aufgenommen. Aus den dortigen Befunden geht unter anderem hervor:
Ausgedehnter Naevus an der linken Halsseite, Schulter, linker Oberarm. Linke
Wange geschwollen. Macht den Eindruck eines Idioten. Probeexcision der linken
Wange: Nahe dem Kieferwinkel wird ein prallelastischer Tumor freigelegt (Lipom
von Eigrifie). Es bleibt ein isolierter Tumor zuriick, der durch die Incision nicht
erreichbar ist. Histologischer Befund: Gutartiges Lipom. Bei der Entlassung ist
die Wange trotz Operation nicht diinner geworden.

Auszug aus der Krankengeschichte der Alsterdorfer Anstalten (1939—1943):
Naevus pigmentosus der linken Halsseite, angeborene Verdickung der linken
Wange, der linken Ober- und Unterlippe und der linken Zungenhilfte. Intelligenz
dem einer Einjahrigen zu vergleichen. Zeitweise sehr unruhig, zeigt Zerstorungs-
trieb. Wird dann wegen schwerer Beschadigung der Anstalt durch Luftangriffe
nach Wien transferiert.

Befund bei der Aufnahme (1943): Kérperlinge 134 cm, Gewicht 22,5 ke, Kopf-
umfang 52 cm.

Dem Alter entsprechend groBes, sehr mageres blasses Madchen. Der Schidel
ist brachycephal mit deutlich vorspringenden Stirn- und Scheitelbeinhéckern (eine
Asymmetrie der Schidelkapsel ist nicht vermerkt). Das Kopfhaar ist dunkel-
blond, glatt und nur an einer umschriebenen Stelle oberhalb des linken Ohres
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gelockt. Auffallend ist vor allem eine starke Asymmetrie des Gesichies, die in erster
Linie durch eine Schwellung der linken Wange bedingt erscheint (s. Abb.1). Im
Bereiche dieser Schwellung 148t sich eine etwa taubeneigrofie Geschwulst durch
eine festere Konsistenz abgrenzen. Auf der Hohe der Geschwulst findet man eine
groBere langsovale Stelle mit verdickter Hornschicht und schmutzigbrauner Pig-
mentierung. Der linke Mundwinkel steht bedeutend tiefer als der rechte. Die
Unierlippe ist links sehr plump und knotenformig verdickt. Die Stirne ist sehr niedrig
und flach. Die Augen zeigen einen normalen Abstand und einen leichten Strabismus
convergens. Die Irides sind blau. Die Nase ist mittellang, an der Wurzel eingezogen
und ziemlich plump. Die Ohrlippchen sind mangethaft ausgebildet. Der Ober-
kiefer ist ebenfalls asymmetrisch gebaut, und
zwar ist der linke Alveolarfortsetz bedeu-
tend linger. Auch die linke Zungenhdlfte
erscheint grofler und linger, und links vorne
an der Zungenspitze befindet sich ein nicht
deutlich abgegrenzter Tumor, der mit kleinen
warzchenférmigen Papillen besetzt ist.

Die ganze linke Halsseite ist von einem
unregelmiBig  begrenzten, stark Ayper-
keratotischen Naevus von schmutzig dunkel-
brauner Farbe eingenommen. In den vor-
deren Partien bilden die Hornmassen kleine
Waérzchen. Von der linken Schulter erstreckt
gich iiber die AuBenseite des linken Armes
bis zum Handgelenk ein etwas blisserer
Naevus, der am Oberarm nur strichférmig,
am Unterarm jedoch in etwas breiterer Aus-
Abb. 1. Heide G., 7jahr. Lipomatése dehnung erkennbar ist. Diese Stellen fallen
Vergrolerung der Wange und Ver-  dypch eine Verdickung der Hornschicht und

dickung der Unterlippe links. eine blaBgraubrdunliche Verfarbung auf.
Die iibrige Haut ist blaBbriaunlich, trocken und von miBig gutem Turgor. Am
duBleren Genitale ist eine abnorm grofie Clitoris auffallig.

Neurologisch. Strabismus convergens alternans. Linke Lidspalte etwas enger.
Beweglichkeit der Bulbi normal. Beidseitiger rotdtorischer Spontannystagmus,
der beim Blick nach den Seiten mit einem horizontalen vergesellschaftet ist. Pu-
pillen in Form und Reaktionen normal. Sonst an den Hirnnerven kein krankhafter
Befund. An den Extremitaten entspricht der neurologische Befund der Norm.
Fundi normal.

Intern nicht auffillig. Genauere MaBle der GliedmaBen liegen nicht vor.

Psychisch. H. ist geistig erheblich zuriickgeblicben. Sie nimmb nur geringen
Anteil an den Vorgéangen der Umgebung, doch ist ein gewisser Kontakt herstellbar.
Sie nennt ihren Namen und kann Kérperteile und einzelne Gegenstinde richtig
bezeichnen. Sie spricht undeutlich, doch manchmal in kleinen Sétzen. Beim Essen
ist H. selbstandig, und sie meldet auch ihre Bediirfnisse an. Ankleiden kann sie
sich nicht allein.

Verlauf. Wihrend des zweimonatigen Anstaltsaufenthaltes wird ein typischer
epileptischer Anfall mit seitengleichen Krimpfen und BewuBtlosigkeit beobachtet.
Der Tod tritt im Alter von fast 10 Jahren an Pneumonie ein.

Klinische Vermutungsdiagnose. Hirnorganisches Leiden mit Krampfanfillen und
Idiotie bei multiplen Tumoren. Verdacht auf Tumor cerebri, tuberdse Sklerose ( ?).
Ergebnis der Korpersektion (700/43). (Beschreibung der dufleren Verinderun-
gen wie oben, dazu noch) . . . die linke Wange zeigt eine betréchtliche Schwellung,
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die, wie Einschnitte zeigen, durch vermehrte Fettgewebsbildung hervorgerufen
ist. Auf der Schnittfliche der Lungenunterlappen zusammenflie8ende lobuldr-
pneumonische Herde. Sonst an den inneren Organen kein krankhafter Befund zu
erheben, inshesonders sind keine MiBbildungen erwihnt. Auch die Driisen mit
innerer Sekretion lassen &duBerlich keine Abweichung von der Norm erkennen.
(Die zur histologischen Untersuchung vorbereiteten Organstiicke von den Driisen
und von den verschiedenen blastomatosen Verbildungen sind leider verlorenge-
gangen.)

Hirnsektionsbefund (5/1/54). Makroskopischer Befund. Hirngewicht (im frischen
Zustand) 1450 g. Bei der Betrachtung von oben (Abb. 2) fallt vor allem ein be-
trachtlicher  GroBenunterschied  der
Hemispharen ins Auge, der zunichst
an den Befund der wohlbekannten
Hemiatrophia cerebri denken liefl. Die
Zuordnung zu letzterer kam schon wegen
des relativ hohen Hirngewichtes kaum
in Betracht (Durchschnittsgewicht beim
gleichaltrigen Madchen nach MARCHAND
1230 g!). Wahrend die GroBe und
Konfiguration der rechten Hemisphire
anndhernd der eines normalen, gleich-
altrigen Individuums entspricht, ist die
linke Hemisphére bedeutend grofer,
langer und auch plumper gestaltet.
Besonders augenfillig sind die GroBen-
unterschiede der Occipitallappen. Das
Oberflachenrelief der linken Hemisphire
ist sehr unregelmiBig und einzelne
Windungen springen tiber das allgemeine
Nivean vor. Im Temporallappen und 4413, Sehit o ohen e, Bent
im basalen und lateralen Occipital- hemisphére mit sehr plumpem Occipitalpol.
bereich sind die Windungen besonders
breit und plump. Die Leptomeningen sind iiberall zart und durchscheinend, die
vendse Blutfillle normal. Die duBere Konfiguration des Kleinhirns, der Briicke
und der Medulla oblongata ist unauffallig.

Auf den Frontalscheiben durch die GroBShirnhemisphiren ist der Seitenunter-
schied ebenfalls sehr deutlich (Abb. 3). Die VergréBerung der linken Seite ist eine
allgemeine, doch nicht ganz gleichmiBige. Sie betrifft besonders den Temporal-
lappen und latero-basale Anteile des Occipitallappens. Die graue Substanz ist
links auch am formolfixierten Priparat auffallend blaB. Die Rinde ist links breiter
und die Rindenmarkgrenze hier besonders temporal und occipital kaum erkenn-
bar, VergroBert sind auch, doch nicht im selben Umfang wie die Windungen,
Balken, Fornix, Stammganglien und die Marklager. Die Ammonshérner, deren
Seitenunterschied sehr deutlich ist, zeigen beiderseits eine vermehrte Konsistenz.
Der linke Seitenventrikel ist gegeniiber rechts eingeengt.

Briicke, Kleinhirn und Medulla oblongata zeigen an typischen Schnitten keinen
auffalligen Befund und insbesonders keine merkliche Seitenasymmetrie.

Histologische Befunde. Von allen Regionen wurden Hemisphirenblocke und
Priparate in Paraffin eingebettet. An Fiarbungen wurden angewandt: Nifl,
Himatoxilin-Eosin, Heidenhain, Holzer und Bodian.

Die Markscheidendarstellung (Abb. 4) 168t die, schon bei der makroskopischen
Beschreibung ausfiihrlich erwiahnten Abweichungen ebenfalls gut erkennen. Am
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lateralen Rand des Unterhornes und um das Hinterhorn finden sich links Gruppen
von etwa hirsekorngroBfen Kugelheterofopien. Noch kleinere derartige Heterotopien

Abb. 3. Frontalschnitt durch das formolfixierte Gehirn in der Hohe des N. ruber. Deut-
liche VergréBerung der linken Hemisphéire. Graue Substanz links blisser.

Abb. 4. Frontalschnitte in HEIDENHAINscher Kisenh&matoxylinfarbung (linke Hemi-
sphére in Hohe des Corpus LUysiIl, rechts in Hohe der hinteren Linsenkernhilfte). Deutliche
Vergroferung der linken Hemisphére einschlieflich des Balkens, des Ammonshornes und
der Stammganglien. Kleine Kugelheterotopien subependymadr links am Unterhorn.

sicht man im Markkegel einer Querwindung des linken Temporallappens. Eine
besonders breite, fast pachygyr anmutende Windung links occipital zeigt eine
guirlandenférmig geschwungene Markrindengrenze. Ahnlich wie bei Mikrogyrie,
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aber im vergroBerten MafBstab, sind hier kleine zinnenférmige Markkegelchen dem
eigentlichen Markkegel aufgesetzt. Sonst zeigt das Markscheidenbild auch bei
stirkerer VergroBerung keinen pathologischen Befund.

In den Zellpriparaten finden sich Abweichungen von der Norm vor allem
in der Rinde links und betont in den erwihnten bevorzugten temporo-occipitalen
Gebieten. Schon bei Betrachtung mit freiem ‘Auge sind diese Rindenabschnitte

Abb. 5. Rinde der Occipitalregion, Ubersicht. Zellfirbung mit Kresylviolett. Links

normales Rindenbild aus der rechten Hemisphiire. Rechts dieselbe Region der hyper-

plastischen Hemisphare. Rinde hier fast doppelt so breit und blasser infolge des groBeren
Canglienzellenabstandes.

deutlich blasser. Bei LupenvergroBerung erkennt man, daB hier die Ganglienzellen
viel weiter auseinanderliegen. Die Rinde selbst ist etwa doppelt so breit (Abb. 5).
Die Cytoarchitektonik der Rinde weist kaum grébere Abweichungen von der Norm
auf. Nur in einer Occipitalwindung sieht man gelegentlich in der zweiten Schichte
abnorm groBe und stark angefirbte Pyramidenzellen, fast &hnlich solchen, wie sie in
Rindenherden bei t. Skl. gefunden werden. In der Molekularschicht — wieder links
temporal betont — trifft man hiufig einzelstehende, seltener gruppenférmigangeord-
nete, typische CasarLsche Zellen. Die Ganglienzellen in den tibrigen Schichten sind
sonst nur durch eine hiufigere Schrig-, Quer- oder Verkehrtstellung auffallig.
Kine abnorme Gréfe kann nicht mit Sicherheit behauptet werden. In den Tilern
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der oben angefithrten guirlandenférmig geschwungenen Markrindengrenze sieht
man verschieden groffe Pyramidenzellen, die offenbar heterotop sind. Nur ge-
legentlich sieht man gefiBabhingige oder pseudolaminére Ganglienzellausfille, und
zwar beiderseits, die wahrscheinlich einer Krampfschadigung zuzuschreiben sind.
In den tieferen Rindenschichten bemerkt man an sekundir verdnderten Ganglien-
zellen eine verstirkte Satellitose. Im Molekularsaum sieht man auch vermehrte
groBe Gliakerne.

Kugelheterotopien, bestehend aus gering verschieden grofien Ganglienzellen,
am shnlichsten den kleinen Elementen des Corpus striatum, finden sich, wie oben

Abb. 6. Abb. 7.

Abb. 6. Kleine Kugelheterotopien unter dem Ependym des linken Unterhornes mit
starkerer Gliose der unmittelbaren Umgebung (HoLzersche Gliataserfarbung).
Abb. 7. Temporalwindung links mit verstdrkter Rindenrandgliose (CHASLIN). HOLZER.

erwahnt, subependymal im Hinter- und Unterhorn, im Markkegel der Querwindung
und auBerdem im Nucleus amygdalae. Die etwas zahlreicher in den Markkegeln
und im tieferen Marklager vorkommenden heterotopen Nervenzellen kénnen nicht
sicher als pathologisch beurteilt werden.

Im Ammonshorn sind die Ganglienzellen des SommERschen Sektor zu beiden
Seiten ausgefallen. Links zeigen die Ganglienzellen im Zellband Stellungsano-
malien. Zwischen Zellband und Fascia dentata liegen zahlreiche offensichtlich
heterotope Ganglienzellen von spindelférmiger und hufeisenformiger Gestalt, die
stark angefarbt sind und zum Teil Vacuolen im Protoplasmaleib aufweisen.

Zellen, wie sie in typischer Weise bei der zentralen Form der Nf. R. angetroffen
werden und ein shnliches Aussehen wie die AvzEEIMERschen Gliazellen bei der
hepatolentikuldren Degeneration haben, konnten wir nirgendwo antreffen.

Das Gliafaserpriparat (nach HoLzER) zeigh in beiden Hemispharen das typische
Bild der Ammonshornsklerose. Eine stirkere Gliose findet sich auch um die para-
ventriculiren Ganglienzellnester am linken Unterhorn (Abb. 8). In der Rinden-
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randzone der Temporalwindungen links sieht man stellenweise eine dichte Rand-
gliose (CHASLIN), die iiber das MaB der bei Epilepsie vorzufindenden (ScHoLz)
offenbar hinausgeht (Abb. 7).

Das Neurofibrillenbild (nach Bopiax) zeigt im Molekularsaum der Temporal-
windungen und des Ammonshornes links Zellformen, die sehr an die eigentiimlichen
Ganglienzellen an dieser Stelle bei t. Skl. erinnern.

An den Gefifien und an den Meningen 148t sich kein krankhafter Befund er-
heben., Auch die Schnitte aus dem Kleinhirn, Mittethirn, Briicke und Medulla.
oblongata lassen ebenfalls Abweichungen von der Norm vermissen.

Besprechung des klinischen Befundes.

Das klinische Bild unseres Falles war in erster Linie beherscht von
streng linksseitig lokalisierten, angeborenen Fehlbildungen hyper-
plastisch-blastomatosen Charakters. Die Kranke zeigte eine kongenitale
Vergroflerung der linken Gesichtshilfte, hervorgerufen durch eine lipo-
matose Wucherung der Wange und durch blastomatdse Verdanderungen
von Unterlippe und Zunge, ferner einen sich iiber linke Halsseite,
Schulter und Arm erstreckenden hyperkeratotischen Naevus, links-
seitige Anomalien der Kopibehaarung und schlieBlich eine VergroBe-
rung des linken Oberkiefers. Im Gegensatz dazu war HALLERVORDENS
Kranker durch eine ganz gleichméBige VergroBerung der linken Kérper-
seite ausgezeichnet und bot nebenbei noch gleichseitige Teleangiektasien
und elephantiastisch verdickte Hautpartien. Bei aller Verschiedenheit
kénnen beiden Fille, wenn auch mit Einschrdnkung, auf einen gemein-
samen Nenner gebracht werden. Man kann sie unter die Wachstums-
stérungen des angeborenen Ortlichen Riesenwuchses (Hyperplasia partialis
congenita oder Gigantomelie) rubrizieren. HALLERVORDENs Fall gehort
nach der von LANGSTEINER und STIEFLER vorgeschlagenen Einteilung
zur ersten Form dieser Entwicklungsstérung, und zwar zur vollkommenen
Hemihyperplasie. Unser Fall 148t sich zum Teil einer klinischen Sonder-
form des Ortlichen Riesenwuchses der sog. Makrodystrophia lipomatosa
progressiva, (FERIZ) zuordnen. Fille, bei denen diese Stérung nur das
Gesicht betrifft, scheinen allerdings recht selten zu sein, da in der
ausfiihrlichen Literaturzusammenstellung von GruBEr und Kuss nur
ein einziges Vorkommen erwidhnt wird. HFs handelt sich bei der von
PAcENSTECHER angefithrten Patientin um eine 35jihrige Frau mit
linksseitiger kongenitaler Gesichtshyperplasie, bei der im Alter von
5 Jahren ein ,,Lipom® der Wange exstirpiert worden war.

Beziiglich der Hautverinderungen unserer Patientin sei darauf ver-
wiesen, dafl nach Kuss in sehr vielen Fillen neben dem Riesenwuchs
auch andere Erscheinungen gestorter Entwicklung beobachtet werden.
Dazu gehoren, nach einer Zusammenstellung von AscENER und
ENeELMANN, in erster Linie Naevi aller Art (33,8% aller Fille), dann
MiBbildungen an Fingern oder Zehen (22,5%) und unter anderm
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Gefifmifbildungen mit gesteigertem Wachstum (8,8%). Bei Fillen, die
wie unserer mit Lipomatose kompliziert sind, kommen Naevi allerdings
nur in einer Hiufigkeit von 13,1% vor.

Die gleichzeitige Affektion des Zentralnervensystems, die bei unserer
Patientin klinisch sich durch eine Epilepsie und einen hochgradigen
Schwachsinn verriet, muBite im Zusammenhang mit den Hauterschei-
nungen an eine, wenn auch atypische Form einer Phakomatose denken
lassen. Die epileptischen Anfille und die Idiotie sprachen in erster
Linie fiir eine t. Skl. Zu den typischen Hauterscheinungen gehdren
hier bekanntlich das Adenoma sebaceum (Naevus Pringle), kleinere oder
griBere Fibrome, manchmal groBere fibromatds verinderte Hautpartien
(Typus Barlow), Pigmentmale und chagrinlederartige Beschaffenheit der
Haut. Der értliche Riesenwuchs ist nach literaturméB8igen Belegen vor
allem mit der Nf. R. verwandt. CooPERSTOCK unterscheidet 3 Gruppen
angeborener GliedmafBenvergrofilerung: 1. das kongenitale Lymphddem,
2. die kongenitale himangiektatische Hypertrophie und 3. die Neuro-’
fibromatosis. Bei letzterer ist die abnorme Linge und Dicke der Ex-
tremitdt mit subperiostalen Verdnderungen kombiniert. Auf eine nicht
zu seltene Kombination von Nf. R. mit 6rtlichem Riesenwuchs weisen
auch AscHNER und ENaéELMANN, GrRUBER und Kuss, Forp, BENDA u. a.
hin. Nach Bexpa kann die Nf. R. der Knochen zum Riesenwuchs eines
Fingers, einer Hand, eines Fulles und sogar einer ganzen Extremitét
fithren. Nach ihm ist ein partieller Riesenwuchs immer auf Nf. R. ver-
déchtig. DAvIs teilte einen Fall mit, bei dem eine einseitige VergroBerung
der Augenlider und ein Buphthalmus durch eine Nf. des Orbitagewebes
hervorgerufen wurde, auBerdem fanden sich Gliome des Sehnerven und
Temporallappens.

Besprechung der anatomischen Befunde.

Der auffallendste Befund des — allein — der anatomischen Unter-
suchung zugefiihrten Gehirnes ist in Ubereinstimmung zu HALLER-
vorpENs Fall, eine durchgingige Vergroflerung der linken GroBhirn-
hemisphiire, die aber bei niaherer Betrachtung nicht ganz gleichméiBig
ist. Temporal- und Occipitallappen sind besonders betroffen. Die Rinde
ist hier stellenweise doppelt so breit und viel blisser als auf der gesunden
Seite. Im Gegensatz zu HaLLervOoRDENs Mitteilung sind Hirnstamm
und Kleinhirn nicht inbegriffen.

Die histologischen Verianderungen sind mit Ausnahme einer beid-
seitigen Ammonshornsklerose, die wohl als Krampfschidigung aufzu-
fassen ist, ebenfalls fast ausschlieflich links lokalisiert. Pathologische
Befunde zeigen vor allem Lobus temporalis und occipitalis. Der Mole-
kularsaum zeigt eine betrichtliche Fasergliose, eine Haufung Cagarscher
Zellen und gelegentlich Zellformen, wie sie an dieser Stelle auch bei t. Skl.
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getroffen werden. In den tieferen Schichten liegen die Ganglienzellen
weiter auseinander als in der normalen Rinde und es finden sich auch
Stellungsanomalien, Die Rindenzellarchitektonik ist im wesentlichen
ungestiort und nur in der zweiten Schicht sieht man stellenweise grofe
Pyramidenformen, wie sie sonst hier nicht vorkommen. Heterotopien
finden sich als Einzelzellen im Marklager und Ammonshorn, in kleineren
Gruppen in tiefen Rindenschichten und als Kugelheterotopien bis Hirse-
korngréBe subependymiir um das Hinterhorn und lateral am Unterhorn.
Letztere sind auch von einer dichteren Fasergliose umgeben.

Im histologischen Detail sehen wir also eine weitgehende Uberein-
stimmung mit jenen Befunden, wie sie von verschiedenen Untersuchern
bei M. angetroffen wurden. Auch zu HArrErvOorRDENs Fall besteht eine
groBe Ahnlichkeit. Obgleich bei den bisher beschriebenen Fillen von
M. eine allgemeine VergroBerung des Gehirns die Regel ist, konnen
wir unseren Fall auf Grund der ithereinstimmenden histologischen De-
tails und mangels anderweitiger groberer Verdnderungen dieser Ent-
wicklungsstérung zuordnen. Die weit auseinanderliegenden Ganglien-
zellen weisen nach ScHOB auf eine Vermehrung des interstitiellen Ge-
webes hin und somit gehort unser Fall zur zweiten Gruppe der M. zur
sog. interstitiellen Hyperplasie. Hine Rubrizierung unseres Falles als
t. Skl. oder zentrale Form der Nf. R. kommt infolge des Fehlens der
fiir diese Phakomatosen signifikanten und grob ins Auge fallenden histo-
pathologischen Verdnderungen nicht in Betracht. Es gibt also neben
dem, an sich recht seltenen Krankheitsbild der totalen cerebralen Hyper-
plasie anscheinend noch seltenere Fille, bei denen die Hyperplasie ein-
seitig vorkommt. Letztere kann fotal, wie im Fall HALLERVORDENs oder
partiell, wie in unserem Fall, betont sein. Fiir beide Formen wire wohl
die Bezeichnung Hemimegalencephalie am zutreffendsten.

Wenn wir nun klinische und anatomische Befunde in eine Relation
bringen, so kénnen wir in erster Linie feststellen, daf bei beiden Patien-
ten eine Hemimegalencephalie mit einer Fehlentwicklung der gleichen
Kérperseite im Sinne eines ortlichen Riesenwuchses verbunden ist.
Hier finden sich partielle Hyperplasien blastomatisen Einschlages, bei
HarLervorDENs Fall eine ganz gleichmiBige Vergroferung der ganzen
Kérperhilfte ohne auffallende blastomatose Entartung. Die Uber-
einstimmung hinsichtlich des Grades der Entwicklungsstérung (hier
partielle Hemihyperplasie von Koérper und Gehirn, dort totale) wird
zunéchst am Rande vermerkt, muf3 aber, da es sich vorerst um Kinzel-
fille handelt, in ihrer pathognomonischen Bedeutung dahingestellt
bleiben. Weiters ist sehr bemerkenswert, da8 bei totaler M., soweit sich
aus den Literaturzusammenstellungen entnehmen JaBt, korperliche
MiBbildungen mit blastomatdsem Einschlag, wie bei unserem Fall, an-
scheinend nicht beobachtet werden. Ob die verschiedentlich angefiihrte,
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gleichzeitige Akromegalie ein verwandtschaftliches Bindeglied darstellt,
ist sehr fraglich. Bedauerlicherweise sind Hirnbefunde bei autoptisch
kontrollierten Fillen von partiellem Riesenwuchs literaturmiBig kaum
angefithrt. In einer erst kiirzlich erschienenen Arbeit von SILVER u.a.
wird betont, dafl kein obduzierter Fall von Hemihypertrophie irgendeine
Lision des Zentralnervensystems aufwies.

Fiir die Stellung der M. bzw. der Hemi-M. innerhalb der Phakoma-
tosen ist das gleichzeitige Vorkommen von naevusartigen Hautver-
anderungen und o6rtlichem Riesenwuchs sehr bedeutsam. ZErstens ist
die Rubrizierung der M. als Phakomatose erst durch die Naevi gerecht-
fertigt {Phakos (griechisch) = Muttermal!]. Zweitens wird durch die
Verwandtschaft dieser blastomatdsen Mifibildungen zur Nf. R. ein wei-
teres Bindeglied zu den Phakomatosen geschaffen. Die eingangs er-
wihnte Anschauung BENDAs, wonach bei der M. einerseits und bei der
t. Skl. und Nf. R. andrerseits dhnliche Faktoren — hier mehr lokalisiert,
dort mehr diffus — wirksam sind, kann durch den Kérperbefund beider
Falle unterstiitzt werden.

Zusammenfassend konnen wir in Erginzung zu HALLERVORDENs
Einzelbeobachtung folgende Schlufifolgerungen ziehen:

1. Neben der angeborenen totalen Hyperplasie des Gehirns, fir
die sich die Bezeichnung Megalencephalie durchgesetzt hat, gibt es
Formen, die sich auf eine Seite des ganzen Gehirnes oder Teile der-
selben beschréinken. Fille dieser Art sind sehr selten und fiir sie wire
der Terminus Hemimegalencephalie zutreffend.

2. Bei aller Einschrinkung, die wir uns in der Beurteilung von Einzel-
fallen auferlegen miissen, 140t sich feststellen, dafl die Hemimegalence-
phalie eine Affinitét zu Entwicklungsstorungen derselben Seite im Sinne
eines angeborenen ortlichen Riesenwuchses besitzt.

3. Durch die blastomatosen Verdnderungen in Form eines modifi-
zierten ortlichen Riesenwuchses und ausgebreiteter naevusartiger Haut-
erscheinungen, deren Verwandtschaft zur Ni. R. auBerdem literatur-
miBig gesichert erscheint, ist die Stellung der M. innerhalb der sog.
Phakomatosen noch gefestigter als bisher.

4. Durch das Zusammentreffen von partieller, bzw. totaler Kérper-
und Hirnhyperplasie konnen wir der Ansicht BENDas, der die M. als
Beispiel des ortlichen Riesenwuchses anfithrt, beipflichten und mit ihm
annehmen, daB das diffuse Wachstum bei der M. dhnlichen Faktoren
zuzuschreiben ist, wie sie bei der t. Skl. und Nf. R. lokalisiert wirksam
sind.

Wir moéchten nicht schlieBen, ohne darauf hinzuweisen, wie wichtig
es fiir die Klirung dieser Entwicklungsstorungen wire, in jedem obdu-
riertem Fall von értlichem Riesenwuchs eine histologische Untersuchung

~des Gehirnes vorzunehmen,
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Zusammenfassung.

Es wird der Fall eines 10jihrigen Médchens mitgeteilt, das klinisch
neben einer Idiotie und Epilepsie streng linksseitig lokalisierte blasto-
matose Entwicklungsstorungen [Makrodystrophia lipomatosa progres-
siva (FER1zZ) des Gesichtes, groBer Naevus sich tiber Hals, Schulter und
Arm erstreckend] aufwies und bei dem der Hirnbefund eine sich auf die
linke Grofhirnhemisphére beschrinkende Hemimegalencephalie auf-
deckte. Die histologische Untersuchung ergab die Zeichen einer Ent-
wicklungsstérung im Sinne einer interstitiellen Hyperplasie. An Hand
eines weiteren, seinerzeit von HALLERVORDEN mitgeteilten Falles wird
die Stellung der Megalencephalie und des angeborenen ortlichen Riesen-
wuchses innerhalb der Phakomatosen diskutiert.
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