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I. Teil: Beitrag zur Kenntnis der genuinen Gliosen und der 
Hiihlenbildung im Rfickemnark. 

Mit der Arbeit Bielschowsky und Ungers ist die Betrachtung des 
Problems der Syringomyelie und verwandter Zustgnde in ein neues 
Stadium getreten. Ful~end auf den Untersuchungen Helds fiber Ent- 
wicklung, Differenzierung und Bau der Glia, auf den Ergebnissen der 
sorgfgltigen embryologisehen Studien Cajals, den Forschungen Schie//er- 
deckers und eigenen Untersuchungen, die sich mit den auf Entwicklungs- 
st6rungen zuriickzufiihrenden Erkrankungen des Zentralnervensystems 
(teils erst nach eigener Kl~rung der histogenetischen Verhgltnisse und 
Zusammenh~nge wie z.B. bei der tuberSsen Sklerose) befaBten, i s t  
Bielschowsky und im Anschlu6 daran R. Henneberg zu der modernen 
Auffassung vom Wesen und Entstehung der genuinen Gliosen und Sy- 
ringomyelie gekommen. 

Die Grundlage fiir diese Prozesse bildet eine StSrung im Schlie~ungs- 
vorgange des Riickenmarks, der nach Henneberg in zwei Etappen ge- 
trennt werden kann. Die erste besteht in der Umwandlung der Me- 
dullarplatte in das Medullarrohr, die zweite in der Umwandlung des 
Medullarrohrs in den Zentralkanal durch Vorrficken des dorsalen Epen- 
dymkeils bis zu seiner Vereinigung mit dem ventralen. Den zwei Etappen 
entspreehen nun auch zwei Terminationsperioden fiir Hemmungen und 
StSrungen, die er als Akatarrhaphie 1) bei Ausbleiben eines normalen Zu- 
sammenschlusses der Medullarfalten oder uls Dyskatarrhaphie bei Aus- 
bleiben oder Hemmung der Rhuphebildung bezeiehnet. 

1) A- bzw. Dyskatarrhaphie (hergeleitet yon ~:a~a~5~str ~- zusammenn~hen} 
hat Henneberg die Vorgi~nge benannt, spricht aber jetzt selbst (wohl aus pr~k- 
tischen Griinden) einfacher yon Dysrhaphie bzw. Arrhaphie. 
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Dem ersten Typus der Akatarrhaphie gehSren an: persistierender 
Plattentypus bei P~hachischisis und Spina bifida, rinnenfSrmiges 
Riiekenmark oft mit Invagination der H~ute, Einrollungen (Diaste- 
matomyelie), Bfldung eines Bindegewebsseptums in der hinteren 
SchlieSungslinie, Teratombildung und mesodermale Tumoren in der- 
selben. 

Dem zweiten Typus der Dyskatarrhaphie geh6ren an: Persistieren 
des prim~ren Medullarrohres (Myelocystoeele, genuine Hydromyelie), 
Gliosis spinalis, Syringomyelie, wahrscheinlich aneh die zentral gelege- 
non Gliosen, Neuroepitheliome, Neurinome. Durch Steckenbleiben des 
hinteren Ependymkeiles in versehiedenen Entwieklungsstufen kommen 
die verschiedenen Formen der Hydromyelie zustande. Mit der t temmung 
des SchlieBungsvorganges ist die Abwanderung der Seitenwandspongio- 
blasten gestSrt, Aus den liegengebliebenen Spongioblasten entsteht 
dutch Me~aplasie das g]iotische Gewebe. 

Die Bezeichnung der zur Redo stehenden St6rungen als A- bzw. 
Dyskatarrhaphien beruht also auf der neueren Erkenntnis vom Wesen 
des komplizierten Schliel~ungsvorganges des Riickenmarkes und gibt 
uns die MSgliehkeit einer systematisehen Einteilung und damit eines 
besseren Verst~ndnisses und einer einheitliehen Auffassung der so man- 
nigfaeh gearteten Feht- und Gesehwulstbildungen des t~tiekenmarks. 

Ein kfirzlich von mir beobaehteter Fall eines friihgeborenen Knaben 
mit Hydrocephalus und H6hlenbildung im Rfiekenmark gestattete, in 
selten dargebotener Weise Einbliek in die Histogenese und formale Ent- 
stehung einiger der eben genannten StSrungen zu gewinnenl). 

Fall 1. Aus dcm Krankenblatte der Tiibinger Kinderklinik (Prof. Bir]:) k6nnen 
wir Folgendes entnehmen: Der beim Tode am 15. X. 1924 4 Tage alte Knabe 
war als Zwillingskind spontan in Schadellage geboren. Nach Angaben des Arztes 
handelte es sich um eine Frtthgeburt, etwa in 35.--36. Woehe. Der andere Zwilling 
war normal entwickelt. Beider Aufnahme in die Klinik wurde ein ziemlich 
grol3er, stark gesparmter Hydrocephalus mit welt klaffenden Seh/Ldeln/s eine 
Spina bifida und eine Lahmung der oberon Extremit~ten vermerkt. Die Sektion 
wurde am 15. X. 1924 vorgenommen. Aus dem Sektionsprotokoll sei notiert: 
Neugeborenes Kind mit im Eintrocknen begriffonem Nabelschnurrest, vermehrter 
Kopfumfang, were Diastase der Schadelknochen. Im Bereieh der Lendenwirbel- 
s/~ule eine kugelig-knollige Hautanschwellung. Keine weiteren Migbildungen, 
iibrige KSrperorgane ohne Belang. Zur Erhaltung des Hydrocephalus wird die 
Leiehe von der Aorta aus mit Formol injiziert. Nach vollzogener H/~rtung konnte 
~olgender Befund erhoben werden: 

1) Der erste Toil der Arbeit sei ausschliel~lich dcr Wiedergabe und der speziellen 
Besprechung dieses Falles vorbehaltcn, w/~hrend die ErSrterung der allgemein 
wesentlichen Punkte am Schlug der Arbeit erfolgen soll, da die Analyse dieses 
initialen FaIles eine Reihe interessanter Aufkls fiir das Zustandekommen 
der im zweiten Teile zu bespreehcnden Verh~ltnisse zu geben geeignet ist. 
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Die ErSffnung der Ventrikel l~Bt einen enormen Hydrocephalus internus mit  
starker Erweiterung auch des III .  Ventrikels und des Aquaeductus erkermen. Auf- 
fallend ist die hoehgradige Kleinheit des Cerebellum, das im Sagittaldurch- 
messer nur 6 mm miBt. Das dorsale Dach des IV. Ventrikels ist enorm vorgewSlbt. 
Das R/ickenmark ist ca. 14 cm lang. Am eaudalen Tell sind die WirbelbSgen nicht 
geschlossen, das Rfickenmark liegt direkt unter dem Integument. Es besteht eine 
typisehe Spina bifida subcutanea. Im Bereich der Lendenanschwellung ist dann 
das Rfiekenmark von normaler St~rke bis in die Gegend des mittleren Brust- 
markes hinein. Dann nimmt der Umfang rasch zu, das Riickenmark wird klein- 
fingerdiek, hat  zun~chst noeh eine recht solide Konsistenz (gHotisches Gewebe). 
Wenige Zentimeter oberhalb ist es jcdoeh in eine zylindrische prall mit Liquor 
gefiillte HShle umgewandelt, die mit dem stark erweiterten IV. Ventrikel kom- 
muniziert. Die ventrale Seite ist yon einer knapp 2 mm dicken Riickenmarks- 
substanz gebildet. Die Substanz des Rfiekenmarks verdfinn~ sieh auf dem Durch- 
schnitt zunehmend in der seitliehen Begrenzung und der dorsalen Partie, wo sie 
stellenweise nur papierdfinn ist, teilweise iiberhaupt zu fehlen seheint, so dab es 
den Anschein hat, als ob die dorsale Seite der HShle nur von den weichen Hirn- 
h~uten gebildet wird. Der Ubergang aus dem derbeu gliotisehen Stfick in den 
Hydromyelus ist sehr eigenartig. Der Hydrocephalus mfindet an dieser Stelle 
bliud. Die Pia sinkt in die Tiefe und inseriert etwa im Zentrum der Gliose. Dutch 
die pralle Ffillung sind d i e  seitlichen R~nder des Rfickenmarks yon der Zentral- 
kanalgegend aus nach dorsal auseinandergetrieben. 

D e m n a c h  h a t  d ie  malcroslcopische Untersuchung e r g e b e n :  e ine  S p i n a  

b i f ida  s u b c u t ~ n e a ,  e ine  G l i o s e  des  B r u s t m a r k s  m i t  n a c h  o b e n  ansch l ie -  

Bender  l~quorgeff i l l ter  t t S h l e  i m  R f i c k e n m a r k  in  K o m m u n i k a t i o n  m i t  

e i n e m  H y d r o c e p h a l u s  i n t e r n u s  u n d  H y p o p l a s i e  des  K l e i n h i r n s .  

Zur Untersuehung gelangten (vgl. hierzu das Schema [Tafel 1)] folgende Stficke: 
1. Block in Gelatine eingebettet aus der Spina bifida (unterstes Lumbalmark). 
2. Block in Celloidin eingebettet mit  1 em Zwischenraum: gegenfiber dem 

Block 1; zwischen Block 2 und Block 3 liegen ca. 5 em Zwischenraum. 
3. Ein Block in Paraffin aus dem Brustmark, w~hrend der daran anschlieBende 
4. Block in Celloidin eingebettet wurde. (Block 3--7  sind in Serien gesehnitten.) 
Der 5. Block enth~It bereits den Anfang der Umfangsvermehrung des Rficken- 

marks (Begirm der Gliose). 
6. Ein Block in Paraffin eingebettet. 
Der 7. Block enth~lt den Einschlag der Pia in das Rfickenmark und den Be- 

ginn des Hydromyelus. 
Der 8. Block wurde wiederum in Paraffin eingebettet und entspricht mit dem 

in Celloidin eingebetteten 
9. Block der ItShe der Cervicalanschwellung, der 
10. Block oralw~rts naeh dem Beginn der Medulla. 
Der 11. Block stammt (in Celloidin eingebettet) aus der oberen Medulla oblon- 

gata und schlieBt mit der grSBten Ausdehnung der Oliva inferior ab, 
12. Block (in Celloidin eingebettet) enth~lt den caudalen Tefl des Pons und das 

Kleinhirn. 
Weiterhin wurden Stfieke aus Hirnrinde, Hirnstamm und Ependym untersucht. 
Bei der mikroskopischen Untersuchung gelangten zur Anwendtmg die Eisen- 

h~matoxylinf~rbung nach Heidenhain, Weigertsehes Eisenhgmatoxylin, van 
Giesonf~rbung, die Holzersche Gliafgrbung und zur Orientierung fiber den Ganglien- 
zellgehalt eine F~rbung mit Chresylviolett. 
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Mikroskopiseher BeJund. 
Aus der Sloina bifida 1) (s. Abb. 2). ])as l~iickenmark ist auf dem Querschnit~ 

lang gestreckr Die Vorderh6rner sind lateral und dorsal ausgezogen und ver- 
liingert. Direkt in der dorsoventralen Ebene verI~tuft die Medullarrohrbildung, 
nur im vorderen Tell mit mehrschichtigem Ependym ausgekleidet, w~hrcnd 
nach welter hinten der eigentliche El0endymbelag nnterbrochen und durch 
gliotisches Gewebe ersetzt ist. Es kommt zur Verklebung der Seitenl01atten 
mit  einer starken Anlagerung yon Spongioblasten. Am Abgange der vorderen 
Wurzeln liegen Kcrne yon Schwannschen Scheidenzellen, die auch in den 
Wurzeln zu verfolgcn sind. ])as sonst iibliche und dcm Alter entsprechende 
Bild der markscheidenhaltigen Nerverdasern ist nirgends zu fintlen. Die Kanal- 
bildung hat dorsal einen nach rechts und links bis an die 1)eripherie gehenden 
Rezessus. Nach hinten setzt sich die so entstandene rhombische H6hle bis an 
die membr~na reuniens fort und ist wieder mit deutlichem Ependym aus- 
gekleidet. Diese einem hinteren Ependymkeil entsprechenden Zellagen reichen 
bis an das Corium. Wir finden untcr der Haut  ein I)urcheinander yon jungem 
Bindegewebe und Zellhaufen, die Sl0ongioblasten entsprechen. Das Bindegcwebe 
ist wie h~iufig nicht deutlich zu differenzieren, I)ura und Piaanteil l~sscn sich 
nicht trennen. 

t~I)as Bild wechselt in den folgenden Schnitten nut in der Wcise, dab vcr- 
schiedentlich Spongioblastenhaufen auch an der Peripherie unter der Grenzschicht 
des Riickenmarks liegen. 

1) Ich sloreche fernerhin kurz yon Spina bifida, obwohl es sich korrekter nm eine 
Spina bifida subcut~nea. Die Wirbelb6gen klaffen, das Riickenmark ist geschlossen, 
die I)ura jedoch niche, die Pia steht in enger Verbindung mit dem Corium. Uber 
den eaudalsten Tell vermag ich nichts auszusagen, da er, wie auch das Kleinhirn 
und einzelncPartieen (z. B. Abb. 8), nicht unverletzt in meine Hi~nde kam. Auch 
sehe ich davon ab, t in  bereits so h~ufig J0eschriebenes Bild eingehend zu er6rtern. 

Texf zu nebenstehender Abbildung. 
Ubersichtsschema Zum Fall 1. Rot  gezeichnef ist der primiire Ependym- bzw. 
der ZentrMkanal, versti~rkt rot gezeichnet der vordere und hintere Ependymkeil. 
Schwarz gestrichelt ist das gliotische Gewebe. In  6 und 7 bezeichnet die kreis- 

runde Pattie das Gebiet der I-Iyl0erplasie und Hypcrtrophie. 
Querschnittsbild I und 2 entsprechen dem Block 1. Der dorsale gestrichelt gc- 

zeiehnete Streifen entslorieht dcr iiul~eren I-Iaut (s. Abb. 2). 
Querschnitt 3 ist der caudMe Absehni~t des Blockes 2. 
Quersehnitt ~ gleich Block 3. 
Quemchnitt 5 entspricht dem Block 4 (Gliose durch das linke I-Iinterhorn, Abb. 4). 
Quersehnitt 6 entspricht dem Blocke 5 (Abb. 5). 
Querschnitt 7 und 8 entsprechcn Block 6 (Abb. 7). 
Quersehnitt 9--12 entsprcchen dem Block 7 (Abb. 8 und 9). 
Quersehnitt 13 und 14 entsprechen dem Block 8 und 9 (Abb. 10). 
Querschnitt 15 ist die tt6he des Blockes 10. 
Quersehnitt 16 entsloricht dem Block und Abb. l l .  I)er Kreis bezeichnet die 

Lage der Ependymformation dieser Abb. 
Die Gr68enverhi~ltnisse konnten bei der enormen Divergenz natiirlich nicht 

eingehMten werden, sie gehen jedoch aus den mit  der gMchen Vergr61]erung 
(10fach) aufgenommenen Abb. 2, 3, 4, 5 und 7 dentlich hervor. Abb. 8, 9 sind 
gegeniiber den eben genannten nm 1/~, Abb. 10 um die ttMfte verkleinert. Die 
Querschnittc sind so dargestellt, wie sie die Aufsich~ auf die orale Fl~che der 

B16cke biete~. 
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An weiteren Schnitten zen~r~lwgrts sieht m~n wieder vorne die Bildung eines 
langgestreekfen Kanals, einen mehr oder minder geschlossenen, yon gliotischem 

Gewebe umgebenen Spal~ 
und erst hinten das in 
enger Verbindung mit der 
mesodermalen Meml~rana 
reundens liegende Nerven- 
gewebe. 

Noch welter aufwgrts 
zu den makroskopisch 
scheinbar normalen Par- 
tien hin stiilpt sich der 
hinterste Abschnitt des 
Lumens nach vorne ein, 
so dab dieses eine Y-fSr- 
mige Gestalt mit dem offe- 
nen Winkel dorsalwgrts 
annimmt. W~hrend in 
den ersten Schnitten dieses 
Blocks die in der Deck- 
platte liegei/den Spon- 
gioblasten eine Ausdiffe- 
renzierung zu einem hin- 
teren Ep-Xeit x) zeigen, ist 
dies an der Stelle der Y- 
f6rmigen Spaltbildung 
nieht mehr nachweisbar. 
Diese sieht folgender- 
maBen aus: Das Medulla.r- 
rohr ggbelt sich dorsal in 
einen rechfen und ]inken 
Spalt, der bis zu der Stelle 
zieht, we die hinteren 
Wurzeln abgehen. Der 
Spalt ist links ausgespro- 
chener als rechts. 

Abb. 2. Aus dem Gebiet der Spina bifida. Unter Bald liegt dann die 
der guBeren Hant  masc..higes, lockeres Bindegewebe H~ut in gr6Berer Entfer- 
ohne scharf abgesetzten Ubergang zum Nervengewebe. nung, und es zieht sieh das 
Der vordere und der hintere Ependymkeil sind deuf- mesodermale Gewebe als 
lieh sichtbar, dieser llegt dicht unter dem Cerium. Pia und Dura fiber den 
Das Lumen (persistierendes Medullarrohr) ist in der dorsalen Teil des Riieken- 
Mitre durch Verklebung der Seitenwgnde unter- marks. Die Pyramiden- 
brochen, im dorsalen Absehnitt Erweiterung mit areale sind mark]os. Von 
Sp~ltbildung bis an die Grenze der Nervensubstanz Hinterhornzellen oder re- 

links. Sehnitt ein wenig schrgg getroffen. 
Vergr. 10 fach. gelreehter Anlage dieser 

grauen Substanz ist nichts 
zu linden, woh] abet liegen 

Ganglienzellen in der Nghe zu beiden Seiten des Ep-Spaltes. Wie in allen Partien 
des Riickenmgrks ist das mesodermale Gewebe der Pia ]ockerer, die Gefgl]e sind 
prgll mit Blur gefiillt, verschiedentlieh ist es zu frischen Blutungen gekommen. 

1) Ep Ependym. 
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Block 2 zeigt in seiner ganzen H6he eine Erweiterung des Medullarrohres 1) 
mit Abschniirungen yon embryonalen Epkanallumina, so da$ auf einer An- 
zahl yon Schnittcn der Eindruck entsteht, mehrere Zcntralkanalbildungen vor 
sich zu haben. Ventral ist das Lumen mit Ependym ausgekleidet, dorsal einfach 
mit gliotisehem Gewebe, das sich zusammenschhelBend nach hinten als gliotischer 
Strang fortsetzt. Unmittelbar unter der Grenzmembran liegen noch Spongio- 
blastenhaufen, die sich an der R/ickseite des Organs nach beiden Seiten bis in 
die Gegend dcr hinteren Wur- 
zelaustrittszone fortsetzen. 
Abb. 3 illustriert die Verhil t-  
nisse dcr dorsalen Gliose. 
Die graue Substanz ist ven- 
tral gut angelegt, die Hinter- 
h6rner sind durch die Wuche- 
rung der Spongioblasten in 
ihrer Struktur nicht zu er- 
kenncn, doch linden sich auch 
Ganglienzellen an den ent- 
sprechenden Stellen. 

Block 3: Die Marklosig- 
keit der Pyramidenareale t r i t t  
deutlieh hervor. Furchenbil- 
dungen linden sich am vor- 
deren und hinteren Umfang 
des Organs, an den typischen 
SteIlen des embryonalen Ein- 
dringens der Gef~f3e. Das 
Lumen ist weir, quergestellt. 
An den Seiten liegen massen- 
haft Spongioblastenhaufen. 
Besonders deutlich ist auf Abb. 3. Hinter  der vorderen Commissur liegt 

eine Zentralkanalbildung, ventral  und seitwirts 
diesen Querschnitten die enge mit Ependym bekleidet. Dorsal gliotische Be- 
Verbindung des mesoder- grenzung. Diese zieht sich inder dorsalen Schluf3- 
malen Gewebes mit den dot- linie bis an die Peripherie, die naeh rechts und 
salenEloendymkeilzellen. Das links hin eine ganze Strecke weir mit  Ependym- 
Gliafaserpr~paratnachHolzer zellen (*) besetzt ist. Rechts und links vom 
gibt an dem unreifen Gcwebe Lumen im Zentrum Spongioblastenhaufen nnd 
keine einw~ndfreie Unter- Bildung yon EpendymkanKlen. 
scheidung der Gliafasern und 
der feinsten mesodermalen Elemente, die an 2 Ste]len aufs engste zusammen- 
hangen. Nahezu in der dorsalen Mitre liegt ein schmales Sttick gliotischen Ge- 
webes, rechts und links davon mesodermales Gewebe, das bis dieht an das Lumen 
eindringt. Die peripherische Randzone ist verdickt. - -  Erst an den welter zentral- 
wi~rts gelegenen Schnitten tr i t t  einc Rh~phebildung ein. Dabei kommt es abet 
trotz regelrechter An]age der Hinterstr/~nge zu keiner gli5sen Septumbildung, 
sondern zu einer mesodermalen ~haphe mit beiderseitig angelagertem gliotischem 
Gewebe. 

Block 4 ist das Stiiek unterhalb der Verdickung. Zu den bisher beschriebenen 
Verinderungen des Riickenmarks tr i t t  eine weitere ~uf. Die Kanalbildung ~) liegt 

l) Es handelt sich um das persistierende Medullarrohr (also einenI-Iydromyelus). 
2) Von einem eehtcn Zentralkanal ist auch bier noch keine ]Zede. Das peri- 

stierende Medullarrohr ist lediglich dureh die dorsale Gliose hinten abgesehlossen. 
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quer. Die Hinterstr/~nge sind, wie auch welter unten, gut angelegt, doch verl/~uft 
dutch den linken ein Ausl/~ufer des Kanals bis an die Membrana limitans heran, 
der bier wiederum mit dem dorsalen Mesenchym in engster Beriihrung steht. 
In das Gebiet der linken hinteren Wurzeln zieht y o n  dem Lumen aus gliotisehes 
Gewebe bis an die Grenzmembran und ist weiterhin deutlich zu verfolgen. ])as 
teilwe~se mehrschiehtige Ependym, besonders an den seitlichen Teilen des vorderen 
Abschnittes 1/igt bald Ausbuchtungen, die teilweise auf dem Schnitt zentral- 
kanal/~hnliche Lumen bilden, erkennen. An den Vorderhornzellen ist beziiglich 

ihrer Anordnung und Menge 
etwas Pathologisches nicht 
zn vermerken, w~thrend die 
Zellen des Hinterhorns recht 
sp~rlich odor stark an die 
Peripherie verlagert sind. 
Mit diesem Schnitte ist be- 
reits eine st/~rkere Wuehe- 
rung mn die Zentralkanal- 
bildung im hinteren und 
seitlichen Teile zu sehen, 
die sich im n/ichsten Block 
immer deutlicher zeigt. 

In  Block 5 kSnnen wir 
bereits eine Umfangsver- 
mehrung des Riickenmarks 
feststellen. Zun/~chst treffen 
wir auf das scheinbar dop- 
pelte Lumen des vorigen 
Blockes. An Stelle der das 

Abb. 4. Links und reehts ist in der Photographie linke Hinterhorn durch- 
vertanseht, da der Block yon caudal nach kranial ziehenden Gliose liegt auI 
geschnitten wurde. Bemerkenswert ist die gute dieser tt6he ein yon glioti- 
Anlage des rechten Hinterhornes, w~thrend das linke schem Gewebe ums~umter 
arm an markha]tigen F~sern ist, und yon einer strieh- 
ISrmigen Gliose, die yon dem Winkel der Kanal- Spalt, w~hrend der Kanal 
bildung bis an die Austrittsstelle der linken hinteren bald nur noeh einfach in 
Wurzeln geht, durehzogen ist. h[an beaehte aueh, welter dreieckiger Gestalt 
wie tier das Bindegewebe in dera Suleus medianus auftritt  und sich allm~hlieh 
posterior (verzogen) mit  dem deutlieh sichtbaren wie im caudalen Abschnitt 

hinteren Ep-Keil  vordringt, in der Mittellinie bis un- 
mittelbar an die dorsale 

Randzone hinzieht. Auf kurzen Streeken ist es zu einem Verschlul3 des Medullar- 
rohres gekommen and derbes, breites, gliotisches Gewebe zieht in der dorsalen 
Sehliegungs!inie bis naeh hinten nnd erst unmittelbar unter der Membrana 
]imitans ]iegen dann Spongioblastenhaufen, die eine deutliehe Ausdifferenzierung 
zu einem mit hohem Zylinderepithel ausgekleideten, meist ventral offenen Zentral- 
kanal zeigen. Zu beiden Seiten dieser dorsalen Gliose ]iegen dann massenhaft 
Spongioblasten (Abb. 5). 

Mit der Umfangsvermehrung, die sieh sehnell bis zum Dreifaehen der unteren 
Segmente das Rfickenmark vergrSgert, setzt auch eine eehte Hypertrophie der 
Ganglienze]len der Vorderh6rner, besonders des lJnken ein. Die Vorderhorngan- 
glienzellen sind nicht nur, wie s~mtliche nerv6sen Parenchymelemente, Glia und 
Gangl[enzellen zahlenm~Ng vermehrt, sondern - -  wie die bei gleicher VergrSge- 
rung aufgenommenen Abb. 6a und b v e r a n s e h a u l i c h e n -  bei guter Korrelation 
der einzelnen Bestandteile um das 3--4fache vergrSBert. 
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Der 6. Block zeigt im Anfang noeh diese]ben Verhgltnisse. Bald jedoch liegt 
an der Stelle des bisherigen ventralen Kanals und der diesen mit der hin%eren 
Ependymbildung verbindenden Gliose ein offener langgestreekter Kanal, der sich 
yon der vorderen Commissur bis nahezu an die Peripherie der dorsalen Randzone 
ausdehnt (echter ttydromyelus). Die um ihn sich ausbreitende Gliose ist immer 
mgchtiger goworden und verdrgngt die tibrigen Bfickenmarksteilo in der Weise, 
wie wir es bei den v o n d e r  dorsalen SchlieBungslinie ausgehenden Wueherungs- 
prozessen in allen Sdten- und ttinterstrangpal~ien zu sehen gewohnt sin& Der 
Umfang des Rtickenmarks nimmt im folgenden sehr sehnell zu. Von der einen 

Abb. 5. (Dieselbe Vergr6Berung.) Vermehrter gfickenmarksquersehnitt,  
Gliose in der hinteren Schliel3ungslinie, gliotische Sp~ltbildung durch das 
linke IIinterhorn, zellige tIyperplasie sgmtlicher ektoderma]er Bestand- 
teile, besonders beaehtenswert die Hypertrophie vor allem der Ganglien- 

zellen im linken Vorderhorn. 

Seite her t r i t t  ein aus Gliagewebe bestehender, teils von einer gli6sen Grenz- 
membran, tells von Ependym begrenzter Vorsprung in das Lumen hervor, dr/~ngt 
allmghlich den hinteren Teil des Kanals zusammen, und schliegt das Lumen 
hinter der vorderen Commissur ab, so dab ein vom vorderen Ep-Keil  allein ge- 
bildeter Zentrallcanal entsteht. Wghrend noeh zu Beginn des Blockes 5d ie  tIaupt- 
masse des wuehernden Gewebes aug Zellen yore Typ der groBen Gliazellen und 
weniger Faserbildnern bestand, insbesondere abet die Itypertrophie der Elemente 
wohl am zentralen Wucherungszentrum am st/~rksten, im aligemeinen jedoch fiber 
den ganzen Querschnitt verbreitet ist, bcsteht jetzt  das gliotische Gewebe aus 
einer reichliehen Menge yon Fasern, dazwisehen gelagerten kleinen Ze]len und grol]en 
plasmareichen, olt mehrkernigen Spinnenze]len mit welt verfo]gb~ren Fortsgtzen 
(vgl. Abb. 5 mit  7). 

Archly ftir Psychiatrie, Bd. 75. 7 
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Am dorsalen Abschnitt fallt bier schon der Reichtum an GefaSbindegewebe 
auf, das genau hinter der dorsalen Ependymformation liegt und sieh bis in die 
mesodermale Membrana reuniens verfolgen last.  Das ganze gliotische Gewebe 
ist reich an Mesoderm. In tier Gliose selbst sieht man Erweiehungen an mehreren 
Stellen des Quersehnittes. (Histologiseh ohne Interesse.) 

Block 7. Der Rfickenmarksquerschnitt nimmt an Umfang zu und wird fast 
ganz yon der im Zentrum gelegenen Gliose gebildet. Hinter dem nun d~uernd 
verfolgbaren Zentralkanal liegt gliotisches Gewebe, Fasern, kleine Gliazellen und 

Abb. 7. Stat~ der zelligen Hyperplasie gliotisches Gewebe im Zentrum des 
Querschnittes. u und hinterer Ependymkeil deutlieh. Aus dem 
gliotischen Gewebe ragt ein polyp6ser Zapfen in das Lumen vor (und 
fiihrt auf den folgenden Sehnitten zum vollkommenen VerschluB). Man 
beachte sehon bier dorsal vom hinteren Ep-Keil  das reiehliche Binde- 

gewebe (dunkel). 

2--3kernige Astroeyten. Im dorsalen Gebiet ist nun anfangs recht peripher, all- 
m~h]ich immer mehr im Zentrum, dem Zentralkanal zu, aber stets in der dorso- 
medialen Ebene ]~indegewebe zu er]~ennen, gegen das sich die Glia deut]ich mit  
einer Grenzmembran absetzt. Einer dieser hinter dem Zentra]kanal gelegenen, 
mesoderma]es Gewebe fiihrenden R~ume erweitert sich in den io]genden Sehnitten 
schne]l und imponiert bald a]s eine yon Bindegewebe ausgekleidete HShle. Dieses 
Bindegewebe steht, wle auf den einzelnen SchrStten deutlich ersiehtlieh ist, dauernd 
in Verbindung mit  der 1)ia an der dorsalen Riickenmarksperipherie (Deekp]atte). 
Die HShle wird zusehends grSl~er und dr~ngt die normalen Partien des Riicken- 
marks bzw. der Gliose immer mehr auseinander, so dab wit, wie in Abb. 9 gezeigt, 
die dorsa]e Seite der H6hle yon meningealem Bindegewebe gebildet sehen, das aueh 

7* 
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die H6hle als solehe auskleidet. Einige Millimeter welter oberhalb sieht man die 
Shbsganz des Riiekenmarks bzw. der den Quersehnitg bisher ausfiillenden Ghose 
lediglieh als t~egrenzung der nun auftretenden H6hle hoehgradig komprimiert. 
Zun/iehst ist die bindegewebige Auskleidung der H6hle noeh deutlioh. 

Hier ist die Stelle zu erwghnen, die makroskopiseh als die eingesehtagene im- 
ponierg hat, sie beginnt unmittelbar kr~nialwgrts yon der Abb. 9, indem sieh die dor- 
s~len Teile der Gliose (wie bei der Diasgemagomyelie) egwas einrollen .und. dabei 
den Piatiberzug mig in die Tiefe nehmen. Bemerkenswert ist, dal3 dabei hintere 

Abb. 8. MarklosePyramidenvordersgr~nge. Zentralkanal hinter 
dervorderenCommissur siehtbar. Sehr deuglieh sind in der zen- 
gralen Gliose die adventitieilen R/~ume (2). Im Zentrum sehr 
stark erweiterger niehg e twagesch rumpf t e r  adventitieller 
Raum mig mesodermalem Gewebe, der Beginn der H6hle 
(bei 1). Bei 3 hellere Partie an der Randzone der Gliose ent- 

sprich~ den Stellen regressiver Ver~nderung. 

Wurzeln mit in die Tiefe genommen werden. Nach 1/~ em ist die Einrollung niehg 
mehr zu sehen, das Nesoderm nimmt an l~{~tehtigkeig ~b, und bald ist die H6hle 
allein von gli6sem Gewebe umgrenzt: 

Block 8 und 9 k6nnen gemeinsam besprochen werdem Hinter der gut an- 
gelegten vorderen Commissur liegt der wohl ausdifferenzierte Zentralkanal, hinter 
diesem dutch eine 2--3  mm .breite Gliasehiehg getrennt die grebe tt6hle. Sie ist 
vereinzelg mit  ein- oder m6hrsehiehfigem Ependym ausgekleideg, meist dureh eine 
gli6se Nembran begrenzt. An den Seitengeilen liegen Spongioblastenhaufen, die 
mit  der Ependymauskleidung in mehr oder minder engem Zusammenhange stehen. 
Wie das Faserbild zeigt, ist die Randglia sehr stark, im Bereich der Begrenzung 
der H6hle dagegen nieht besonders stark engwiekelg. Die Paralateralfurehen be- 
stehen aueh in diesen Teilen. Die Vorderhornzellen sind deutlich zu erkennen, 
die Pyramiden~reMe sind marklos, sonst ist jedoeh der Sgreifen zwisehen der H6hle 
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Abb. 9. Wei~ere Quersehnittsvergr6gerung. Die H6hle vergr61]ert, 
mit  mesodermalem Gewebe ausgekleidet, das aueh dorsal den Ab- 

schluB bildet. 

Abb. 10. Aus dem oberen Brustmark. Zentralkanal gut siehtbar, die yon glio- 
tischem Gewebe umgrenz~e HShle in ihrer gr6gten Ansdehnung, die dorsale 
ektodermale Begrenzung is~ papierdiinn. Deutlich sind die paralateralen Furehen. 
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und der Membrana limitans durch Riiekenmarkwei$ ausgefiillt. An der dorsalen 
Begrenzung ist die Gliose papierdiinn. Hinterhornzellcn fehlen vielfaeh; hintere 
Wurzeln sind vorhanden, abet sehr diinn und sp~rlich. 

Block 10. Besondere Aufmerksamkeit wurde dem Verhalten des Zentralkanals 1) 
beim tdbergang in die ttShle gesehenkt. W/~hrend bislang der Zentralkanal dutch 

Abb. 11. Aus der Medulla, zeigt den stark erweiterten IV. Ven- 
trikel und die Gliomatose im Velum medullare posterius mit  

den deutlichen Ependymkanalbildungen (Ep). 

eine 2--3  mm breite Schicht yon dem Hydromyehs  getrennt liegt, ni~hert er sich 
jetzt  immer mehr der It6h]e, er wird kleiner und steht dutch eine Zellage yon 
Spongioblasten, die teilweise in die die H6hle auskleidende Gliose iibergehen, mit 
dies er in Verbindung. Man kann zun~ichst noch eine Lumenbildung erkennen, 
dann treten die dorsaleren Ependymzellen seitw~rts, und der ventrale Zellbestand- 
tell des ursprtinglichen Zentralkanals bildet den Boden der HShle, so da$ wieder 
ein reiner ttydromyelus entsteht noch unterh~lb der Medulla. 

Vergle~ehsweise herangezogene Bilder einer anderen Medulla ob!ongata vom 
Ubergang des Zentralkanals in den Sulcus medianus des IV. Ventrikels zeigt, wie 
dort das Ependym sehr lunge am Boden des Sulcus als Zellhaufen verfolgbar 

1) dor iibrigens nicht erweitert ist. 
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liegen bleibt, und dab die Verh~ltnisse denen des vorliegenden Falles entspreehen, 
allein mit dem Untersehiede, daB hier dutch den Hydroeephalus-Hydromyelus 
der Sulcus gewaltig auseinandergedr/~ngt, nur noch eine gerade erkennbare Ver- 
tiefung bildet. 

Aus dem eaudalen Teil der Olive (Block 11): Das Organ ist dutch den Hydro- 
cephalus plattgedrfickt. Der sonst tier einschneidende Sulcus medianus ist nur 
als seichte Furche ausgepr/~gt. Die Oliven sind marklos, in ihrem Zellgehalt gut 

Abb. 12. Kleinhirn undPons, Zellbfld, 2fach vergr6Bert. 
An der Kleinhirnrinde ist die embryonale K6rnersehieht 
deutlieh. Wie erw/~hnt, war die linke H~lfte stark 
besch~digt, Defekte sind jedoeh nach dem Gesamt- 
befund nicht anzunehmen. Vom IV. Ventrikel geht 
ein Spalt linksseitig nach oben, die dem Ventrikel be- 
naehbarte Partie des K]einhirns (Ventrikeldaeh) ragt 
als ein stumpfer Zapfen in den Ventrikel vor. Der 
Zellreichtum dieser eigenartigen Bildung (l~/~heres s. 
Text) t r i t t  dureh die dunkle Farbung sehr gut  hervor. 

ausgebildet. Die Pyramidenbahnen sind kaum angelegt und marklos. Am Rande 
f/~llt eine diehte Gliose auf. Auf einer Reihe yon Sehnitten ]iegt in dem Velum me- 
dullare posterius gliotisches Gcwebe, dessen I-Ierkunft bis ins Kleinhirn zu ver- 
folgen ist, dessen Charakter aber durchaus an ein gliomat6ses Wachstum erinnert, 
und in dem es deutlich zu l~osettenformen und Ausdi~ferenzierung yon embryo- 
nalen Ependymkan/~len mit  Cillenbesatz kommt. 

Block 12 enth/~lt das Kleinhirn fiber dem gr6Bten Durchmesser und dem cab- 
dalen Ponsabsehnitt. Die Kleinhirnrinde zeigt foetate Verh/~ltnlsse. Die /~uBere 
K6rnerschieht ist noch fiberall erhalten. Das ganze Organ ist aber selbst fiir eine 
Friihgeburt im 8. Monat yon abnormer Kleinheit (auf den enorm verringerten 
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Sagigtaldurchmesser ist im makroskopischen Befund bereits hingewiesen). Das 
Ventrikelependym selbst bietet keine auff/~lligen Verhfiltnisse. Wohl abet setzt 
sich der Ventrikel (wie aus der Abbildung hervorgeht) an der reehten Seite bis 
weir in das Kleinhirnmark hinauf fort. Die Verh~iltnisse werden am besten dutch 

,die Abb. 12 dargelegt, wo der in den Ventrikel hineinragende Zapfen dutch seinen 
Zellreiehtum aulfNtt. Diese Bildung liegt in der Median- (Schlu/~-) Linie des Klein- 
hirns. Die in diehten Haufen fischzug/~hnlich liegenden langgestreckten Zellen er- 
innern am: ehesten a.n die Verh~iltnisse in Gliomen mit Neurinomen. Zwischen 

Abb. 13 ist die in Abb. 12 bezeichnete Partie bei st~rkerer VergrOBerung. Bei 1 
fisehzug~hnliehe Anordnung der Glia. Bei 1 a entspreehende Pattie im Quer- 

schnitt getroffen. Bei 2 Ganglienzellen. Bei 3 K6rnermaterial. 

den Zellhaufen liegen Ganglienzellen aus dem Gebiete des Zahnkerns und der 
Daehkerne. Die Zellen sind dutch il~'e Polymorphie ansgezeiehnet, neben den 
yore Typ der langgestreekten, wirbelf6rmig angeordneten liegen solehe yore 
Spongioblastentyp, aueh mehrkernige Monstregliazellen Iehlen nieht. An dem in 
den Ventrikel hineinragenden Zapfen ist noch ein Befund yon besonderem Inter- 
esse. Unter dem Ependym liegt eine Schieht zellreieher subependym/~rer Glia, unter 
ihr kernarmes gli6ses Gewebe, darunter eine K6rnersehieht. Dann eine Zeile 
gToBer Ganglienze!len, die gr6gte _&hnliehkeit mit embryonalen Purkinjezellen 
haben, ohne dab aber die Forts/~tze weir zu verfolgen w/~ren. Am Rande eines 
gliogenen Zapfens siedeln sich diese Ganglienzellen an, wie die Purkinjezellen 
gegen/iber der K6rnerschieht in Analogie mit der embryonMen Kleinhirnrinde. 
Die Medulla oblongata selbst ist in bezug auf die friihzeitig angelegten Faser- 
gebiete gut erhalten, dagegen sind die gleichm/~gig angdeg~en Oliven wie das 
Pyramidenareal marklos. 
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Was nun die tibrigen untersuchten St ficke des Gehirns anbelangt, so ist einmal 
die durch den Hydrocephalus mit bedingte Atrophie des Marklagers und der Hirn- 
rinde zu vermerken mit der recht erheblichen Vermehrung der subependymgren 
Glia, ferner eine starke Ansammlung unreifer gliSser Elemente an der Umschlag- 
stelle des Ependyms, an der Stelle der Substantia grisea periventricularis, wo 
sich unter pathologischen Verh~ltnissen (Z. B. der zentralen Neurofibromatose) die 
haupts~chlichsten Lager der nicht abgewanderten, wenig ausdifIerenzierten 
Spongioblasten linden.. Das Ventrikelependym ist schwie]ig verdickt, yon Ent- 
ztindungserscheinungen ist nichts nachweisbar. Die geringen Infiltrate sind als 
Reaktion auf den Gewebszerfall sufzufassen (symptomatische Entziindung). 

Demnach ergibt die mikroskopische Untersuehung folgendes Bild: 
Caudal eine Spina bifida subentanea. Die Wirbelb6gen sind nicht ge- 
schlossen, die ~u[~ere Hau t  ist epithelisiert,  unter dem Corium liegt 
das Nervengewebe. Das t~iiekenmark ist geschlossen, vorderer und 
hinterer Ep.-Keil  angelegt, tells besteht ein Hydromyelus,  tells sind 
die Seiten~vandgebiete miteinander verwaehsen. Eigenartige Erweite- 
rung des hinteren Teils des Medullarrohres. Zel]reiche Gliose und die 
seitliehen Bestandteile. Weiter zentralw/~rts gut angelegte vordere Par- 
tieen, dahinter unrege!m/H3ige Ependymkanalbildung.  In  der hinteren 
SchlieBungs]inie gliSses Gewebe, in dem dorsal Ependymzellen iiegen, 
die stellenweise die iiuBere Begrenzung des Organs umgreifen. Bald 
liegt dorsal unter der Membrana reuniens ein hinterer Ep.-Keil, dessen 
Zellfortsgtze in engster Verbindung mit  dem Mesoderm stehen, was 
auch der Fail ist, wenn derselbe ventralwgrts gewandert ist, so dal3 dann 
in der hinteren Schliel~ungslinie an Stelle der Rhaphe aussehliel31ich 
Mesoderm liegt. In  der Umbildung zum Zentralkanal sind die verschie- 
denartigsten St6rungen zu verzeichnen : Persistierendes Medullarrohr (pri- 
mitre Hydromyelie),  mesodermale Rhaphe. Fehlen des hinteren Ep.- 
Keils und Sehlul~ durch einfaehes Zusammen]egen und Verkleben der 
beiden Seitenw&nde, wobei die r. und 1. hint. Ependympolzel len sieh oft 
nieht vereinigen. Bis ins Brus tmark  hinein meist zellige Hyperplasie zu 
beiden Seiten des Ependyms,  bei Beginn der UmfangsvergrSl~erung 
eine starke Vermehrung (Hyperplasie) der faserbildenden Elemente, 
vorwiegend im Zentrum des Organs. Dabei t r i t t  auch eine allgemeine 
Hyperptasie und Hypertrophie  der Ganglienzellen auf. Dann sieht 
man eine Hydromyelie  mit  teilweise gliSser Wand und gliotiseher Hyper-  
plasie der Umgebung. AbschluI3 des hydromyelischen Spaltes durch 
Verwaehsen der Seitenw/~nde und Bildung des Zentral]canals a]lein aus 
dem vorderen Ep.-Keil. In  dem gliotischen Gewebe sehr vie] gef~i3- 
Iiihrendes Bindegewebe stets in Verbindung mit  der Pia der hinteren 
Schliel3ungslinie und stets in yon der Gliose seharf abgegrenzten ad- 
ventitiellen I~/iumen. t t ierbei ist deutlich zu verfolgen, wie zun/ichst 
das Gef/~Bbindegewebe in engstem Zusammenhang mit  dem mehr oder 
minder welt vorgertiekten hinteren Ep.-Keil  steht (s. Abb. 4 und Abb. 7) 
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und nur dort, wo kein hinterer Ep.-Keit~atff2findbur ist und der AbschluB 
des Medullarrohres dureh atypisehes Verkleben der Seitenwgnde hinter 
dem durehgehends gut fixierten vorderen Ep.-Keil erzielt wird, das 
Bindegewebe in dem urspriingliehen Medullarrohr welt nach vorne ge- 
lagert ist und erst bei weiterem Wachstum und Differenzierung der 
Glia yon gli6sen Grenzmembranen umgeben wird. Dieses gesamte in 
der Dorsoventralebene gelegene Bindegewebe stellt auf Serienschnitten, 
es sei dies ausdriieklich betont, eine untereinander mit der mesoder- 
malen Deckplatte kontinuierlich zusammenh/~ngende Gewebsmasse dar. 
Wenn sich nun einer  dieser Gef~Br/~ume nach oben hin zunehmend 
auf Kosten der Gliose erweitert und den caudalen Abschnitt der mit  
dem Hydrocephalus kommunizierenden HShle bildet, wird die Konti- 
nuit/~t dieses mesodermalen Gewebes noeh deutlicher, bis schlieBlich 
nur ein einziges yon der Pia ausgehendes Bindegewebskonglomerat 
die HShle vollstandig austapeziert, wobei das Mesoderm streckenweise 
allein die hintere Begrenzung des Rfickenmarkes bildet. Erst im unteren 
Cervicalmark ist die HShle nut  von gliotisehem Gewebe umsehlossen. 
Am rechten Velum medullare post. liegt gliotisehes Gewebe aus wenig 
Fasern und viel kleinen G]iazellen bestehend, mit deutlicher Bildung 
embryonaler Ependymkan/~le. Spaltbildung im Unterwurmgebiet, vom 
Ventrikelependym ausgekleidet, und Ganglioneurombildung an dem 
zapfenartig in den Ventrikel hineinreiehenden Dach. Diese besteht aus 
wirbelartig angeordneten Gliazellen und gut differenzierten Ganglienzellen, 
ahnlieh embryonalen Typen der Purkinjezellen und zeigt~ ana]og dem 
Bauplan der Kleinhirnrinde, Ansiedelung der in Frage kommenden Gang- 
lienzellen am Rande gliogener Zapfen. Foetaler Bau der Kleinhirnrinde. 

Versprengung gli6sen Gewebes in die hinteren Wurzeln. Persistieren 
paralateraler Furehen entsprechend dem embryonalen Einstrahlen der 
GefgBe. Chronischer Hydrocephalus internus. 

Der vorliegende Fall wtirde schon an sich durch das Zusammen- 
fallen der einzelnen Entwieklungsst6rungen am Rtickenmark und Klein- 
hirn sowie durch das Zusammentreffen mit dem HydroeephMus und 
dessen Kommunikation mit der H6hlenbildung weitgehendes Interesse 
beanspruehen und eine eingehende Besprechung unter den in der Ein- 
leitung gegebenen Gesiehtspunkten rechtfertigen. Doch sollen zun~ehst 
nur die besonderen Eigentiimliehkeiten er6rtert  werdenl). 

Was das Zusammentreffen der Sehliel3ungsst6rung im i~iiekenmark 
und Kleinhirn mit dem offenbar sehr friih entstandenen Hydrocephalus 
anbetrifft, so ist ein ~tiologiseher Zusammenhang anzunehmen. Die 

t) Da ieh reich z. Z. noch mit embryologischen Verhgltnissen besch~ftige, stelle 
ich ~ueh die Er6rterung histologischer DetMls, denen ich noch keine Deutung zu 
geben vermag, zuriick. 
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Entstehung des kongcnitalcn Hydrocephalus ist oft ungekl~rt. Ihn 
in unserem Falle als Stauungs-Hydrocephatus anzusehen (etwa infolge 
dcr Gliose), ist kaum ang~ngigi), vielmehr werden wir wohl mit  mehr 
Reeht den gleichen causalen Faktor  fOr den Hydrocephalus wie f/it 
die St6rung im SchluB des Medullarohres annehmen mfissen. 

Das histologische Bild des Gehirns zeigt, abgcsehen yon den em- 
bryonalen Verh~ltnisscn, den Hydrocephalus und die schwic]ige Epen- 
dymitis, abet trotz sorgf~ltigen Suchens keinerlei Reste yon Einsehmel- 
zungen, keine H6hle und keineBklerose. Auch yon entz/indlichen Ver- 
~nderungen !ist n,iChts nachzuweisen. Was wit an Infil traten sehen, ist 
auBerordentlich gering und dfirfte, wie aueh das Auftretcn fettiger 
Produkte, mit der Seh~digung des Parenchyms dureh den  Hydroce- 
phalus in Zusammenhang zu bringen sein. Wenn wir bedenken, da[t 
im kindliehen Gehirn Infiltrate schnell versehwinden, fiberhaupt der 
Abbau in kurzer Zeit nicht mehr naehweisbar ist, so w~re es nicht ver- 
wunderlich, wenn wir yon eincm etwa abgelanfenen ProzeB niehts mehr 
naehweisen k6nnen. Doeh gibt der hohe Grad der sehwieligen Epen- 
dymitis Anhaltspunkte for die recht frfihe embryonale Entstehung, 
die sieh aul3erdem durch den Zustand dcr EntwicklungsstSrung des 
ROekenmarkes dokumentiert.  Und bier ]iegen die Verh~ltnisse so, dab 
die ventralen Teile durchweg gut angelegt sind, und vor atlen Dingen 
die Partien um den vorderen Ep.-Keil herum einen erhebliehen Grad 
yon Reife erlangt haben, dab dagegen die hinteren Ependymforma- 
tionen teils wohl angc]egt, aber nieht vereinigt sind, tells fiberhaupt 
fehlen. Bei gesehlossenem Medullarrohr resultiert ein eehter prim~rer 
Hydromyelus - -  hinterer Ep.-Keil ange]egt - -  der, an einzelnen Stellen 
vorrOekend, doeh niemals eine eehte l~haphe bildet, sondern eher 
das Mesoderm der Deckplatte mitnimmt. Oder abet die Anteile des 
hinteren Ep.-Keils vereinigen sieh nieht, und dann erfolgt tier Ver- 
sehluB des Medullarrohrs dureh ein atypisches Verkleben dcr Seiten- 
wandareale in dorsoventraler Richtung, oder das Medullarrohr bleibt 
offen und der dorsale AbschluB wird a]lein yore Mesoderm gebildet, 
wobei dann dieses in das mehr rinnenartige Medullarrohr einwuehert. 
Eine eehte sekund~re Zentralkanalbildung hat  allerdings aueh in diesen 
Partien ventral  stattgefunden, was nicht weiter verwunderlich ist, 
wenn schon (vgl. die alten Befunde Hennebergs) bei noeh schwerern 
St6rungen der sekund/~re definitive Zentralkanal allein yore vorderen 
Ep.-Keil gebildet wird. Der Naehweis, dab die St6rung in unserm 
Fall anf die Formen prim~re Hydromyelie (persistierendes Medullarrohr) 
wie ursprfingliches Offenbleiben des Medullarrohrs zurfiekznfOhren sind, 

1) Obwohl Oppenheim in seinem Lehrbuch eine Beobachtung 'anf~hrt, nach 
tier ein kongenitaier Hydrocephalus durch Operation einer Spina bifida (Myelo- 
1Keningoeele) geheilt sein soll. 
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ist wesentlich fiir das Verst~tndnis der I-IShle im Brustmark und deren Ab- 
sehlug caudalwgrts dutch die bindegewebig ausgekleidete und abgesehlos- 
sene I-Ighle in der Gliose. Es dfirfte zweel~m~Big sein (in entgegengesetzter 
I~iehtung, wie die mikroskopisehe Besehreibung), den Vorgang yon 
kranial naeh caudal zu verfolgen, dann kSnnen wit yon der Stelle eaudal- 
w~rts sehauen, wo die tt6hle und der Zentralkanal noeh getrennt ist. 
Das Bild ist folgendes : Ventral der sekund~re ausdifferenzierte Zentral- 
kanal, der mit  Spongioblastenhaufen mit  dem Boden der I-I6hle in Ver- 
bindung steht. Diese ist nun etwa nieht allein yon rein gliotisehem 
Gewebe umgeben, sondern in fast  allen Teilen ist besonders ventral  
ein eehter hoher Ependymbelag trotz des Liquordruekes naehzuweisen, 
und wie sieh auI der I-I6he naeh der Vereinigung yon I-I6hle und Zentral- 
kanal feststellen l~gt, geht vom ventralen Ep.-Keil  aus der Ependym- 
belag kontinuierlieh in den der H6hle fiber und das Ganze imponiert  
wieder als Bin einheitlieher Hydromyelus.  So dab wir die yon der Gliose 
umgebene It6hle nieht anders als einen speziellen Fall des Hydromyelus  
(ghnlieh dem Falle yon Lund~gaard) zu bewerten haben, w/~hrend der 
ansehlieBertde eaudalere Tell sehr leicht seine Erkl~rung in dem offen- 
gebliebenen, nut  vom Mesoderm abgeschlossenen Medullarrohr finder, 
wie auch im eaudalen Absehnitte des Rfiekenmarkes prim~res Offen- 
bleiben der Medullarrinne und Persistieren des Medullarrohres neben- 
einander vorkommen, nut dug im Brustmark,  wie klargestellt, sieh 
dutch Zusammensehlul3 der Seitenw~nde hinter dem vorderen Ep.-Keil  
der sekundare Zentralkanal gebildet hut. Wie aueh in den unteren 
Teilen, hat  das ursprfinglieh nieht gesehlossene Medullarrohr stark die 
Tendenz zu einer Vereinigung der beiden dorsalen H~lften, wenn aueh 
nut  dutch Zusammenkleben der hinteren Seitenwandteile, und an der 
Stelle, wo das Bindegewebe in das offene Medullarrohr eingewuehert 
istt), da hat  die Glia aueh die organogenetisehe Tendenz gehabt, eehte 
Grenzmembranen um das Mesoderm zu bilden. Und so wird uns die 
ganze Bildung verstgndlieh, wenn die nur in der Mittellinie Mesoderm 
enthaltende Gliose gleiehfalls den Absehlug fiir die HShle bildet, die 
sich dann sekund~r dureh den Druck erweitert und zu dem oben be- 
sehriebenen Gebflde geffihrt hat, Es handelt sieh also bei einer durch- 
gehenden St6rung des Sehliegungsvorganges um ein primates Often- 
bleiben des Meclullarrohres mit  Einwueherung yon Bindegewebssub- 
stanzen, sekundgren SehluB desselben mit  Entstehung der Gliose, die 
weiter kraniMw/~rts wieder in einen Hydromyelus  fibergeht. In  diesem 
Zusammenhange sei aueh die Notwendigkeit  betont, bei der Diagnose 
und Analyse einer derartigen St6rung den Gesamtbefund zu bertiek- 

t) Der Vorgang der Invagination der H/~ute ist aueh aus den Untersuehungen 
Gerlachs, Henneberg8 u. a. hinreichend bekannt. 
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sichtigen.  Denn,  r e i n  isol ier t  be t r aeh te t ,  wiirde der  Querschni t t  aus 
dem H y d r o m y e l u s  le icht  m i t  H6h lenb i ldung  ande r sa r t ige r  Genese iden- 
t i f iz ie r t  werden  k6nnenl ) ,  wie sie z. B. im Guddenschen Versuehe zule tz t  
yon Ranke und  Spatz a m  Zen t r a lne rvensys t em als exper imente l l e  Poren-  
eephal ie  nnd  Poromye l i e  e rzeugt  worden  sind. 

Spatz konnte bei t~fiekenmarksdurehsehneidung des neugeborenen Kaninehens 
eharakteristische Bilder yon l-I6hlen (Porus) besehreiben, die yon diinnen Sgumen 
umgeben sind und weir in den Stumpf hineinreiehen, under hat naehweisen k6nnefi, 
dag sehon naeh 14 Tagen keinerM Zerfallsreste mehr auffindbar, die Pori alleine 
yon Fliissigkeit angefiillt sin& Er f/ihrt dann welter aus, dab die tI6hlen als End- 
zustand irgendeines in der Entwieklungszeit stattgehabten Destruktionsprozesse 
anzuspreehen seien und glaubt, dab diese Pori h~ufig als Syringe- oder Hydro- 
myelie angesproehen wiirden, ferner, dag wegen der fehlenden Zerfallsresiduen 
und !VIangel an reaktiven Ver~nderungen zur Annahme einer Entwieklnngshem- 
mung Zuflueht genommen wiirde. 

So wer tvo l l  die dureh  das  Gudden sehe E x p e r i m e n t  2) gewonnenen  Er-  
kenntn isse  fiir die Hi s topa tho log ie  des unausgere i f t en  Nervensys t ems  
sind, so m6chte  ich an  dieser Stelle n ieh t  wei ter  da rau I  eingehen,  als 
wir  uns vorwiegend  d a m i t  besehgf t igen wollen, wie die S t6rung  in der  
wei teren Differenzierung des R i i ekenmarkes  fo rmal  en t s teh t ,  und  inwie- 
weir sie geeignet  ist ,  als Grund lage  der  im sp~teren Leben  e inse tzenden  
Prozesse pa tho log i sehen  W a e h s t u m s  zu gelten.  Die urspr i ingl iehe  Seh&- 
digung,  der  pr im/i re  gt iologisehe F a k t o r  is t  uns in  unse rm Fa l le  ver- 
bergen.  DaB es keine  groben  S t6 rungen  oder  E r k r a n k u n g e n  im mi i t t e r -  
l ichen Organismus  gewesen sind, daf i i r  spr ieh t  sehon die Gesundhe i t  
des anderen  Zwil l ingskindes.  Ob nun  e twa  dureh  Z i rku la t ionss t6 rungen  
ein p r im~rer  t t y d r o e e p h a l u s  e n t s t a n d e n  ist,  der  du tch  den Druek  den  
Sehl ieBungsvorgang yon  Kle inh i rn  und  R i i e k e n m a r k  in Mi t le idenschaf t  
gezogen hat ,  oder  ob dureh  i rgendwelehe  andere  Ursaehe  (vgl. die Ex-  
pe r imen te  Schie/ferdeclcers) wirksam gewesen sind, die Absehn i i rung  der  
Medu l l a rp l a t t e  vom t t o r n b l a t t  sehon zu beeint r i ieht igen,  mug  dahin-  
ges te l l t  bleiben.  W i t  wissen, dag  die verseh iedens ten  Ursaehen  sich in 

~) Z. B., da bier  die progrediente Wirkung der hyperplastisehen Gliose dutch 
die Kompression der Wand nieht deutlieh ist, w&hrend das iibersehiissige progre- 
diente Waehstum in den anderen Teilen keinem Zweifel unterliegen kann, eben- 
sowenig wie die Beziehung der H6hle zum Medullarrohr. 

'~) Es mug eine der ngehsten Aufgaben sein, auch beim s~enschlichen Feet, die 
Histologie etwa andersartiger, nicht mit dem SehlieBungsvorgang in Verbindung 
zu bringender H6h!enbildungen zu ergriinden, wozu aber in erster Linie eine noeh 
genauere Kenntnis foetaler Verhgltnisse geh6rL In erster Linie kommt ftir unsere 
Fragen die Untersuehung friih ausgestoSener Friiehte in Betraeht, denn im spgteren 
Alter werden die Verhgltnisse bald verwiseht, alMn dadnreh, dab bei einer Seh~t- 
digung der frtihesten Anlage eine weitgehendst unabhgngige Differenzierung der 
erhMtenen Teile die iormale Weiterentwieklung beeinfluBt. Der Eingriff am neu- 
geborenen, unreifen Tier stellt ja leider noeh keine 8ehgdigung der ersten Anlage 
dar, ieh verweise diesbeziiglieh au~ die kritisehen Ausfiihrungen yon Er,zst (in 
Schwalbes Handbueh der MiBbildungen Bd. 3, S. 71). 
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gleicher Weise am unausgerefften I~ervensystem auswi rken  kSnnen, 
ohne dal~ si~ spa~er noch nachweisbar w~tren. 

Wesentlich ist ffir uns, was aus den dem Sp0ngioblastem angehSrigen 
Elementen wird, wenn eine St6rung, wie die des Schliei~ungsvorganges, 
s tar t  hatl Und hierfiber haben uns die Untersuchungen des vorliegenden 
Falles his zu einem gewissen Grade Antwort  gegeben, wobei es auf jedem 
Querschnitt aufs neue auff~llig war, wie frfihzeitig und gut die ventra- 
]eren Partieen des l~fickenmarkes angelegt sein mfissen, denn das Ge- 
bier dos vorderen Ep.-Keils war nirgendwo irgendwelchen St~irungen 
unterworfen, w~hrend das Seitenwandspongioblastem sich fehlerhaft 
und fiberschiel~end weiterdifferenziert. Was nun die Spaltbildung am 
Kleinhirn anbetrifft,  so ist auch sie pathogenetisch yon grol~em Inter-  
esse. I)er prinzipiellen Bedeutung halber und wegen ihrer Beziehung 
zu den sp~ter oft genetisch unklaren Kleinhirncysten und Tumoren 
m6chte ich sie erst an anderer Stelle ausftihrlich behandeln. I m  Zu- 
sammenhange hiermit gewinnt eine Beobachtung yon Gredig Interesse, 
der eine Entwicklungsst6rung des Unterwurmes bei einem 10 Tage 
alten ](inde beobachtete, verbunden mit  einer Spaltbildung zwischen 
den Kleinhirnhemispharen und einer Myelomeningocele lumbal is .  In  
unserm Falle ist zudem das ffir die Bildung des Unterwurmes best immte 
Material abwegig geworden, und es ist ein pathologisches Produkt  ent- 
standen, das an der Grenze yon ~Ii~- und l~eubildung steht, und am 
ehesten als eine Ganglioglioneurombildung anzusprechen ist. F~lle, 
wie die yon Gredig und der unsere, leiten fiber zu der nach Arnold und 
Chiari genannten Mil~bildung, fiber die Schwalbe und Gredig, wie vor 
allen Dingen Ernst (l. c.), ausffihrliche Untersuchungen angestellt haben 
und zu denen Saito erst jfingst eine neuere Untersuchung beigesteuert 
hat, die er als Meningo encephalo cystocele mit  Hydromyelie und Gliose 
beschreibt. 

Was uns an dem Fall besonders interessieri und weshalb er in dieser 
Arbeit  mitgeteilt  wird, ist die StSrung des Schliel~ungsvorganges und 
deren Folgeerscheinungen; ist die dutch die Stiirung bedingte bezfig- 
tich Oft und Qualit~t fehlerhafte Differenzierung des Spongioblastems 
in ihren mannigfaltigen Auswirkungen, worauf wir aber im einzelnen 
erst unten eingehen wollen. 

II.TeiI: Beitrfige zur Kenntnis der.neuroepithelialen"Geschwiilste 
und Syringomyelien. 

Falt 21). 39j~hriger Mann. Klinisch ist aus der Anamnese bis zum Jahre 1917 
nichts Bemerkenswertes zu entnehmen. Im Jahre 1917 Sturz mit dem l~erde. 

1) ~Jber diesen Fall 2 habe ich bereits berichten kSnnen (vgl. Centralbl. f. d. ges. 
Neurol. u. Psychiatrie 82). Den Fall 3 verdanke ieh dem gfitigen Entgegenkommen 
Herrn Professor Schuster8 und Herrn Kollegen Taterkas, der ihn unter klinischen 
Gesiehtspunkten bereits verSffentlicht hat (s. u.). 
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Das Pferd sei auf ihn heraufgestiirzt. Auiter Muskelzerrung keine Beschwerden. - -  
I m  Oktober 1919, ausgehend yore Riicken Schmerzen, als wenn er einen Gtirtel a m  
den Leib h~tte.  Im Liegen schlimmer. Seit Anfang 1921 Eingeschlafensein der Beine, 
besonders links. Par~sthesien yon der Mitre des Oberschenkels herab. Schwitzte 
viel, n a h m  an KSrpergewicht ab. Seit Mai 1921 Unsicherheit  in  den Beinen, Ein- 
knicken in den Knien und  Ful3gelenken, GefiihlsstSrung yon den Hiiften abw~rts. 
Blase sei in 0rdnung,  Stuhlgang sehlecht. Au/nahmebe]und: Bauchdecken- 
reflexe nieht  auslSsbar, Beine auff~llig kalt. Rohe Kraf t  der Oberschenkelbeuger 
beiderseits herabgesetzt,  links sehlechter Ms rechts. Sonst grobe Kraf t  gut. Pa- 
tellar- und  Achillessehnenreflexe lebhaft.  Beiderseits Ful]klonus. Babinski  ange- 
deutet.  Grobe Ataxie der Beine. Sehaff begrenzte Sensibilit~tsst6rung ffir alle 
Quali taten yon D 8 abw~rts. Motorische Reizbarkeit  auch am Rumpf  erhSht. 
Dauernde Fibri l lenzuekungen auch an Brust- und  Bauchmuskulatur .  Am 11. VII.  
Lumbalpunkt ion.  Starke Trtibung und  Blutbeimengung. Wa.R. negativ. 21.VII.  
klinische Demonstration: l%echts initiale Spasmen im Kniegelenk. Sonst eher hypo- 
tonisch als spastisch. In  den unteren Lumbal-  und  Sakralsegmenten Sensibiliti~t 
etwas besser. Die langsame Entwieklung spricht  ffir eine Neubildung, die auf 
HShe des 5. oder 6 Bw. sitzen muB; wegen der Wurzelschmerzen: wahrscheinlich 
extramedull~r.  Am 26. VII.  wurde der Pa t ien t  operiert:  Freilegung yon D 4 bis 
D 6. I n  der HShe des 5.--6.  Brustwirbels liegt eine blSuliehe, wurstfSrmige Her- 
vorragung. Nach ErOffnung der Dura  erweist sieh der Tumor als ein yon den 
zarten Hau ten  ausgehender KSrper. Stumpfe Exst i rpat ion desselben. Rfieken- 
mark  s tark  abgeplat te t  und  ausgebuchtet.  Dur~verschluB. Am 27. VII.  kom- 
plette L~hmung der unteren Extremit~ten,  Blase und  Mastdarm. 10. VIII .  
Exitus.  

Sektionsbe]und. Inhere Organe: nekrotisierende Urocystitis.  Deeuhitus. Status 
infeetiosus, sonst ohne Belang. 

Das Gehirn zeigt makroskopisch keinerlei Besonderheiten. Die Obdukt ion des 
Rfickenmarkkanals ergibt  einen Defekt der Dornforts~tze des 4.--6.  Brustwirbels. 
Darunter  verniihte Durawunde. Verwachsungen der Dura  mit  dem Rest  des 
5. Brustwirbelbogens. Das Riiekenmark ist vom 3. his zum 8. Brustsegment wurst- 
f6rmig aufgetrieben, etwa zeigefingerdick, ffillt den ganzen Riickenmarkskanal  
aus. In  tier Operationsstelle ist nu t  der Markmantel  erhalten. Es fehlen die ex- 
st irpierten Tumormassen, die intramedull~r  exstirpiert  sein mtissen. Die genauere 
Bet rachtung wird erst nach H~rtung in Formol vorgenommen. Das Halsmark 
zeigt auf den Durehschni t ten  keinerlei Ver~nderungen. Auf der HOhe yon D 3 
zeigt sich das rechte Vorderhorn ver~ndert.  In  seiner Mitre liegt eine weiBliche 
Gliose yon ovaler Gestalt, die sieh in der Riehtung hinter  den Zentralkanal  hinzieht. 
Die t t interstrKnge zeigen eine aufsteigende Degeneration. Auf D 4 n immt  die Ge- 
schwulst rasch zu und  fiillt auf D 5 schon die ganze Mitre des Riickenmarks Ms 
eine fast  strukturlose, graue, blutreiehe Masse aus. Zwisehen D 5 und 6 befindet 
sieh die Operationsstelle, wo man nu t  noeh einen sehmalen Mantel yon Markwei]~ 
sieht. Zwischen D 7 und  8 erreieht der Tumor seine gr5Bte Ausdehnung. Die 
St ruktur  l~$t makroskopisch einen ]eicht a]veol~ren Bau erkennen. Der Tumor 
ist sehr blutreich, sonst leicht bli~ulich gef~rbt. Sehr weich (markig weich). Die 
Tumormassen ]iegen intramedullar .  Zwisehen D 8 und  9 beginnt  der Rficken- 
marksquerschni t t  an  Umfang abzunehmen.  Der Tumor n immt  zwar noch die 
Hauptmasse  des Riickenmarks ein, ha t  sieh aber mehr  nach links Ms nach reehts 
ausgedehnt. In  der Mitre des Durchschni t ts  ]iegt im Tumorgewebe eine homo- 
gene kreisrunde Seheibe yon derberer Konsistenz mi t  einer fast  in dorsoventraler 
Richtung verlaufenden Spaltbildung. Naeh weiter un ten  zu en tpupp t  sich dies 
Gebilde als ein Gliastlft, der immer mehr  dorsalw~rts zieht: Die Spaltbildung in 
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seiner Nitre h6rt bald auf. Auf D 9 oben drKngt er die Hinterstrgnge keilf6rmig 
auseinander. Auf D 10 ist der Umfang des 1%fickenmarks vollst/~ndig normal, nur 
zeigt sich yon diesem die tIinters~r/~nge auseinandertreibenden Gliastift ausgehend 
eine hirsekorngroBe, in der Mi~te erweichte Substanz im linken Hinterhorn. Im 
unteren Teile yon D 11 finder auch dieser Gliastift sein Ende, wo er ganz an der 
dorsalen 1Randpartie des Riickenmarks ende& 

~i~Aus der Nedulla oblongat~ sowie dem Hals- und Lendenm~rk wurden Ge- 
friersehnitte angefertigt und mit den iibliehen Methoden gefiirbt. Von D 11 bis 
D 3 wurde das Riickenmark in B16cke zerlegt und diese, da wegen der Konsistenz 

35 

Abb. 14 (Fall 2). Aus dem Lumbalmark. Bei 1 Pyramidenvorderstr/~nge. Bei 2 
vordere Commissur. In  der Mitre die ZentrMkanalformation davon nach rechts 
und links, besonders deutlich bei 3a, b, c versprengte Spongioblastenhaufen. Bei 

4 Substantia gelatinosa eentralis. 

eine Einbettung notwendig wurde, in Paraffin bzw. Celloidin, einzelne nach vor- 
heriger Chromierung eingebettet. Die Stelle des Operationsgebietes wurde natur- 
gemgg nicht untersucht. Der nach unten an das Operationsgebiet ansehliel]ende 
Block wurde nach Bielschowsky imprggniert. Im iibrigen wurden die iiblichen 
Fgrbungen angewandt. Von der Struktur der ttauptmasse des Tumors gaben 
nach Giemsa gefgrbte dfinne Paraffinschnitte die besten Bilder. 

Mikrosko~ischer Be/und. Im Lumbalteil ist das l~iickenmark normM kon- 
figuriert. Weder an den Vorderhornzellen (diese sind maximal geblaht, der Zell- 
leib homogen, tigroidarm) noch sonsg in der grauen Substanz zeigen sich beziig- 
lich der Gr6Be der Tektonik Jrgendwelche AnomMien. ])as einzige, was auffallt, 
sind die um den sehr zellreichen ZentralkanM herum gelegenen I-Iaufen yon Epen- 
dymzellen, die teilweise einen grogen Protoplasmaleib besitzen, tells in plasmati- 
schen Verbanden zu liegen seheinen. (SpongioNasten) Abb. 14. 
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Schnitte aus dem unteren Dorsalmark zwisehen D l0 und D l l  haben nun fol- 
gendes Aussehen: An der Stelle des Zentra]kanals liegt wieder ein diehter Ze]l- 
haufen. Die vordere Commissur ist gut angelegt, ebenso verlaufen Fasern in der 
hinteren grauen Commissur. Zwischen den beiden Hinterstrgngen hinter der Sub- 
stantia gelatinosa centra]is liegt ein gliotisehes Gewebe, das die Hinterstr~nge 
auseinanderdri~ngt und mit  einem schmalen Zipfel an die dorsale l~eripherie des 
Riickenmarkes hinanreicht. Die Gliose nimmt nach oben bin schnell zu und 
dr~ngt bald nicht nnr den medialen Abschnitt der ttinterstr~nge auseinander. 
Der Markfasergehalt des Hinterstrangareals zeigt lediglich leichte Aufhellung am 
Rande, sonst sind nur die unmittelbar dutch die Ausdehnung der Gliose betroffe- 
nen Fasern der Hinterstri~nge geschgdigt. In  ihrem Zentrum ]iegt ein in der Dorso- 
ventralebene verlaufender Spalt. In den unteren Teilen yon D 11 l/~l~t sieh keine 
Zerfa]lszone wie fiberhaupt keine seharfe Abgrenzung gegen das iibrige Rticken- 
mark feststellen, w~hrend sleh etwas kranialw~rts am Ran@ der G]iose eine Er- 
weichung erkennen ]gI~t. In  der Mitte der Gliose ist yon Marldasern oder Abri~um- 
erscheinnngen nichts zu sehen, doch liegen in den Randpartien des gliotischen 
Stiftes untergegangene Markfaserreste und Abr~umzellen, was daftir spricht, dab 
hier die Ausbreitung des Prozesses schon eine akutere gewesen sein mu~. Die 
Gef~l~e in der Gliose sind vielfaeh hyalin ver~ndert, welter finder man 
Blutungen, H~mosiderinpigment und frische Erythrocyten im Gewebe, besonders 
in der Randzone der Gliose. 

In  Block 17 (van Giesonprgparate am Paraffinsehnitt) stellt sich der Zentral- 
kana] als ein dichtes Gefleeht yon Gliafasern mit  peripher davon gelegenen Kernen 
dar. Die Ependymzellen h~ufen sieh zu beiden Seiten des Zentralkanals. Der peri- 
phere Erweiehungsbezirk tr i t t  bald deutlicher hervor und enth~lt Gitterzellen. In 
etwas h6heren Quersehnitten (Grenze etwa D 10/9) begegnet man zuerst den 
Rosenthalsehen Fasern (s. u.). Sie ]iegen fast aussehliel~lich in der N~he des dorso- 
venfralen Spa]tea, dessen Begrenzung ans einem ]oekeren plasmatischen Balken- 
werk besteht (Abb. ]5). In  der Gliose sieht man nicht nur wie in ihrem untersten 
Abschnitt kleine Gliakerne und Fasern, sondern auch Zellen mit  ]anggestrecktem 
Leib und gr61~erem Zel]kern, die mit mehreren Protoplasmaforts/~tzen den Astro- 
cyten ahnlich sind. Um die Gef~Be der Randpartien finden wh" vereinzelt neben 
dem hgmosiderinha]tigen, diffus ge]agerten, auch ein mit H202 bleichbares, me]ano- 
tisches Pigment. Die hier in Wucherung befindlichen, oft pigmenthaltigen gli6sen 
Elemente zeigen einen enormen Protoplasma]eib mit  einem recht groBen Kern, 
und nieht ganz selten Ans~tze zu Kernabsehntirungen. 

Von nun ab vergr61]ert sieh der Riickenmarksquersehnitt kontinuierlieh. 
Zwar reieht die Gliose nicht mehr his an die hintere Peripherie. Das gliotische 
Gewebe hebt sieh sehon makroskopisch an den Pr~paraten dutch die umgebende 
Erweichungszone ab. Zentral yon der Erweichungszone, also naeh dem gliotlsehen 
Gewebe bin, linden sieh jedoeh immer noeh l~este yon Markfasern, wie an den 
frfiheren Schnitten. Der gliotisehe Spalt ver]~uft jetzt  nicht mehr in genau dorso- 
ventraler Riehtung, sondern in einem naeh rechts hinten offenen, leieht ge- 
krtimmten Bogen. Der ursprtinglieh linke, jetzt  mehr ventral liegende Absehnitt 
zeigt eine stgrkere Wucherungstendenz als der rechte, daher mehr nach hinten 
verlagerte. I)er Kernreichtum an der linken, jetzt ventraleren Seite ist recht er- 
heblich. Um den Zentralkanal herum liegen wesentlich mehr Zellhanfen als in 
dem eaudalen Absehnitte. 

Das l~tickenmark hat  jetzt auf D 9 (Block 14) einen etwa um die tt~lfte des 
normalen Quersehnittes vergrOl?erten Umfang. Die Ganglienzellen in den Vorder- 
hOrnern sind teilweise tigroidarm und gebl~ht, teilweise gesehrumpft oder vakuolig 
degeneriert. In  der grauen Substanz der VorderhSrner begegnet man mehrkernigen 
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Gliazellen, und zwar sowohl unter den groBen faserbildenden Astrocyten, als auch 
unter den als Abbauzellen funktionierenden. In  der l~andsubstanz der Gliose 
finden sich jetzt  massenhaft Gitterzellen, die teilweise ~uch basophil metachroma- 
tische Substanzen enthalten. Im Alzheimer-Mann-Pr~parat erweist sich die Gliose 
als aus einem diehten Fasernetz bestehend, rsit reiehlich protoplasmatischen Be- 
standteilen. Die F~rbung gestattet vor allem eine deutliche Unterseheidung der 
l~osenthalsehen Fasern yon den untergehenden Markseheiden. Die Beziehungen 
des Plasmas zu den lipoidhaltigen R.osentha.lschen Fasern tr i t t  eindrueksvoll her- 

Abb. 15. (Heidenhain=F/~rbung.) Aus der zentralen Gliose des Brustmarks. Bei 1 
Rand des gliotisehen Spaltes. Bei 2 t~Qsenthalsche Fasern, stellenweise mit  deut- 
lieher Beziehung zur Glib. Bei 3 faserreiehes gliotisehes Gewebe. Bei 4 Zerf~lls- 

zone am 1%and der Gliose. 

vor, w/~hrend andererseits die Markscheidenbailen und Igetraktionskugeln gut 
Znr Dars~ellung gelangen. Das sehon yon ltosenthal beschriebene fgrberisehe Ver- 
halten bei van Gieson- und Gliaf/~rbung stimmt mit unseren Prgparaten durch- 
weg iiberein. 

Auch im I-Iolzerpr~parat zeigt sich die Gliose als ein dichbes l~etzwerk feinster 
Fasern, an dieser Ste]]e mit wenig Spinnenzellen, kleinen Gliakernen und, was ffir 
uns eben wesentlieh ist, finden sieh hier an protoplasmareichen gli6sen Elernenten 
die Auftreibnngen der l~osenthalschen Fasern ebenso intensiv angef/~rbt. Eine voll- 
kommene Ubereinstimmung mit den Kolzerpr/~par~ten geben ~eidenhain-Schnitte 
!Abb. 15)1), in denen mittels geeigneter Differenzierung die Glia dargestellt 
werden kann. 

Der Zentralkanal ist gegeniiber den bisherigen Sehnitten nicht ver/~ndert. 
Welter kranialw/~rts linden sich jetzt  auch in den Vorderh6rnern Erweichungen 

1) In  der l~eproduktion treten die Erythrocyten in den Capillaren links im 
Bilde nicht scharf genug hervor, sondern sind leider diffus schwarz gef/~rbt. 
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mit  resorptiven Infil traten.  Regressive Erseheinungen unmi t te lbar  um die Spalt- 
bildung, die erst seit dem Ende des vorigen Blockes beobaehtet  werden konnte,  
nehmen jetzt  dauernd zu. In  der peripheren Zerfallszone l inden sich frisehe Blu- 
tungen, deren Herkunf t  wahrscheinlich aus dem nur  wenig h6her liegenden Ope- 
rationsgebiete herzuleiten sein dfirfte. 

Block ]2. Bald (oberer Teil D 9) /~ndert sich aueh die ~Lufiere Konfiguration 
ganz erheblieh, das Riickenmark n immt  eine mehr  l~ngsverzerrte Gestalt  an. 
Die gliotische Neubitdung ergreift fast den ganzen Querschnit t  des s ta rk  ver- 

Abb. 16. GroBer, von Ependym ausgekleideter Hohlraum, yon gliotisehem Ge- 
webe umgeben. Blutung in das Lumen, yon einer eehten Zentralkanglf6rmation 

ist  n iehts  mehr  zu sehen. 

gr6Berten Organs, und  r d e h t  wieder bis an die hintere Peripherie. Die Gliose 
ist ventral  ziemlieh solide. Die Substanz der Vorderh6rner und  die ganze 
Wueherungszone ist dutch frisehe Blutungen zerst6rt. Von einem Zentralkanal  
ist niehts festzustellen, wghrend die vordere Commissur ganz gut  s iehtbar ist. 
Dafiir finder sieh jetzt, besonders an den ventralen Teilen, ein mehrfaehes Auf- 
t re ten yon mit  Ependym ausgekleideten I-Iohlrgumen versehiedener Gestaltung. 
Ein  groger mi t  ein- oder mehrsehiehtigem zylindrisehen Epi thel  ausgekleideter 
Hohlraum nimmt,  wenn aueh s tark  zusammengefaltet,  die ganze Mitte der Ge/ 
sehwulst ein. Die Verhgltnisse sind auf Abb. 16 wiedergegeben. Die Bildung 
des mit  Ependym ausgekleideten Hohlraumes ist nieht  lange zu verfolgen. Seine 
Umgrenzung besteht  unter  dem Ependym aus gliotiseh-gliomat6sem Gewebe. 

Bald haben wit wieder eine diehte Gliose vor uns. In  ihr t r i t t  (kurz unter- 
halb der Operationsstelle) im dorsalen Tell, wie auf Abb. 17 wiedergegeben, ein 
Haufen derb, grobfaserigen, zusammengebatl ten Bindegewebes auf, fiber dessert 
Herkunf t  erst un ten  diskutiert  werden soll. In  dies kernarme Bindegewebe dringen 

8* 
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yon der ventralen Peripherie Gliafasern ein. Schon ant van  Giesonpr/~parat sieh~ 
man bier eine enge Verbindung yon Bindegewebe und  Gliafasern, deren Ab- 
grenzung selbst im Holzerpr/~parat Schwierigkeiten macht,  und nur  in den Heiden- 
hainpr/~paraten, die zur Darstellung der Glia benutzt  werden konnten,  einwand- 
frei ihrer Natur  nach festgestellt wurden. 

Abb. 17. Bei I dichtes mesodermales Gewebe (van Giesonf~rbung). 
Bei 2 und  3 Ependymkanalb i ldungen am ventra len Tell (s. Text). 

Im folgenden Block (unterer Teil D 8) n immt  der Tumor bis auf eine 1/2--1 mm 
brei$e Randzone die ganze Periphe~% des Rfickenmarkes ein. In  der Hauptsache 
sind die Hinterstr~nge auseinandergedr/~ngt. Von einem Zentralkanal  ist nichts 
zu linden. Dafiir ]iegen, wie auch im vorhergehenden ]~locke, ventral  Ependy m- 
formationen. 

Nunmehr  kommen wir in die gr6Bte Ausdehnung des Tumors. Das Rficken- 
mark  ist hier kreisrund yon einem Durehmesser yon 11---]2 ram. Die Randpart ie  
an  der dorsalen Fl~che ist  sehr schmal, w/~hrend der ventrale Tell und die seitliche 
Begrenzung dutch  die vordere Commissur, die VorderhOrner und  einen reiehlich 
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nervenfaserhMtigen Saum yon MarkweiB gebildet werden. Ein Teil der in diesen 
Randpartien verlaufenden Nervenfasern is~ Mlerdings der Markhiille entbl61~t. 

Der Tumor, der makroskopiseh schon durch seine Weichheit und ]~ppehen- 
f6rmige Struktur imponiert, ste]lt sich im mikroskopischen Prgparat Ms ein Ge- 
webe dar, in dem es iiberM1 zur Ausbildung yon Ependymkan~len gekommen ist. 
(s. Abb. 18). Die Hohlrgume sind auf dem Querschnitt versehieden geformt. Oft 
sind sie mit  einem ser6sen geronnenen Inhalt angefiillt, der gelegentlich das sonst 
mehrschichtige Ependymepithel platt  driiekt. In  jedem Gesichtsfeld sieht man 

Abb. 18. Aus dem neuroepithelialen Tumor. Mehrschiehtige Ependymzellagen be- 
grenzen die Lumina. Deutlich sind die dem Lumen abgekehrten Fortsgtze der 
Zellen, die sieh bei der Gliafaserf~rbung leicht anf~,rben und in einer das Gef~l~- 
bindegewebe umgebenden Membran limitans endigen (z. B. bei 1 und 2). Bei 3 
nur l- bzw. 2 schichtige Zellage gegen das Lumen. Partie aus einem stark erweiter- 

ten Hohlraum. 

mehrere Quersehnitte dutch derartige Bildungen vom Typus des embryonMen 
ZentralkanMs. Meist in mehreren Schiehten liegen diese Zellen vom Typ der 
Ependymze]len beisammen, alle reichen mit ihrem Protoplasma an das Lumen, 
haben einen deutlich zylindrischen ZelMb mit  basal sitzendem Kern. Aus dem 
Zelleib entspringen dem Lumen abgewandt feine Fasern, die zu einer die n~ch- 
sten Gef~l]e begrenzenden Membra.na limitans ziehen und auf einzelnen Schnitten 
h~ufig in ihrem ganzen Verlaufe zu verfolgen sind (s. Abb. 18). Mitosen sieht 
man nicht, dagegen mitunter Kernabschniirungen. Neben diesen Zellen yore 
Charakter der jugendliehen Ependymzellen linden sieh solehe, bei denen der 
Protoplasmaanteil des Zellleibes teils gar nieht, teils kaum festzustellen ist. Bei 
diesen letzteren ist der Kern im ganzen heller, die Granula aber sind dunkel 
gef~rbt, w~hrend die Kerne der Ependymzellen ziemlieh grog, blasig und hell 
sind. Zellen vom gleichen Charakter liegen scheinbar in protoplasmatisehen 
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Verb/~nden zusammen, ahnlich wie sie bereits oben als die versprengten un- 
differenzierten Spongioblasten zu beiden Seiten des Zentralkanals geschildert 
worden sind. 

In Gliapr/~paraten ist die gli6se Grenzmembran gegen/iber den im Gewebe ver- 
laufenden Capillaren deutlieh ausgebildet. In dieser Grenzmembran vereinigen sieh 
die aus dem Protoplasm~ an der Basis der Ependymzellen entspringenden Fasern. 

Auff/~llig ist das Fehlen yon Erweiehungen in der Geschwulst. Das Binde- 
gewebe ist sehr sp/irlieh. Die Gef~Be haben, wie fiberall in dem gliomat6sen 
Gewebe, eine etwas verdickte Wand, yon Thrombosen ist aber nichts Zest- 
zustellen. Was wir an frisehen Bhltungen sehen, dfirfte doch wohl am ehesten 
als Folge des operativen Eingriffes anzuspreehen sein. 

Dem Operationsberieht naeh sell der Tumor ander dorsalen Seite in die weiehen 
H~ute eingewaohsen sein, so dab er bei der Operation als yon diesen ausgehend 
bezeiehnet werden konnte. Sdbst aus unmittelbarer N/ihe des Operationsbereiches 
entnommene St/ieke zeigen kein derartiges Verhalten. 

Oberhalb der Operationsstelle nimmt das Rfiekenmark an Umfang schnell 
wieder ab. Die Operationsstelle hatte also den oralsten Absehnitt der (neuroepithe- 
lialen) Geschwulstmasse betroffen. Das unmittelbar an das Operationsgebiet an- 
schlieBende Gewebsstfiek war wegen des sohlechten histologischen Erhaltungs- 
zustandes nicht zu verwerten. Zentralw/irts yon der Operationsste]le finder sich 
eine sekund~re Degeneration der Gollsehen Str/inge. W~hrend der Zentralkanal 
jetzt wieder siehtbar ist - -  und zwar in einem ffir einen Erwachsenen durehaus ent- 
spreehenden Zustande - -  findet sich yon der linken Substantia gelatinosa eentralis 
ausgehend, das Vorderhorn verdr/~ngend, eine das linke Hinterhorn durchziehende 
Gliomatosel), die aber keine Querschnittsvermehrung mehr bedingt. Die Bur- 
dachsehen Str/~nge sind gut angelegt und intakt, nur die Struktur der linken 
grauen Snbstanz hat gelitten. Das Gewebe unterseheidet sieh in seinem Aufbau 
nicht yon dem des caudalen Teiles, weist auch eine 1/~ngsgerichtete Bildung auf. 
Es ist yon Blutungen durchsetzt. Auf der schon makroskopisch festgestellten 
H6he verliert sich dann die Gliose spurlos. 

Der oralste Tell der Neubildung zeiehnet sieh dureh ziemlichen Reichtum 
groBer protoplasmatiseher Spinnenzellen und gliose Hyperpl~sie der Umgebung aus. 

Die Medulla wurde noeh untersueht, ohne dal] sich bier ein abwegiger Befund 
erheben lieBe. 

Eine Untersuchung des Gehirns hat nicht stattgefunden. 

Zusammen/assend l~Bt sich fiber den Fal l  2 sagen, dab sieh bei e inem 

39j~hrigen Manne im Verlaufe yon knapp  2 J a h r e n  naeh Auf t r e t en  der 

ers ten S y m p t o m e  kl inisch Ersche inungen  eines Rf ickenmarks tumors  

progred ien t  entwickel t  haben, die ffir eine wahrscheinl ieh ex t ramedul -  

1/~re, das Organ kompr imie rende  Gesehwulst  spraehen. Die Unter-  

Suchung des Rf ickenmarks  ergab eine Stiftgliose, an  typischer  Stelle 
yon D 10 ab aufw~rts  sieh ve rg r6gernd  mi t  einer zentra len syr ingomye-  

l ischen Spal tb i ldung und Rosentha lschen  Fasern.  Wei te r  zentra]w/~rts 

1) Es sei bier ausdrficklieh bemerkt, dab Gliose und Gliomatose h/~ufig Wert- 
urteile sind, Gliose vermehrt nach Henneberg den Quersehnitt nicht, besteht aus 
wohl ausdifferenzierten Gliazellen und Fasern ; faserreieh ist aber der Tell, we das 
tumorartige Wachstum anf/~ngt, auch, aber das Auftreten groBer protoplasma- 
tiseher Elemente und vieler Spinnenzellen mit Kernteilungen erinnert mehr an 
Gliom. Die Grenze f(ir den Ubergang ist kaum zu ziehen. 
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mehr  gliomatSse Wucherung,  Hydromye! ie  mi t  umgebender  Gliose, die 
d a n n  wieder in  eine Gliomatose mi t  zuerst: in  ihrem ven t ra len  Teil sich 

b i ldenden  Ependymfo rm~t ionen  iibergeht.  Auf D 7 n i m m t  die epen- 
~tymale Neubi ldung  fast den ganzen vergrSi3erten Ri ickenm~rksquer-  
sehnitb ein u n d  ist ihrem hist01ogischen Char~kter nach als eine neu- 
roepitheliale Geschwulst anzusprechen.  Sie besteht  aus embryonMem 
Ependymgewebe  mi t  Bi ldung von Kani~len vom Typ  des embryonMen 
ZentrMkanals .  Die Nervenfasern  in  der Peripherie  s ind re la t iv  gu t  er- 
hMten. Zentra]  endet  die Gesehwuls tbi ldung als eine Gliose in  der 
l inken  grauen  Substanz  des oberen Brus tmarks ,  im Zus~mmenhang  
mi t  der Subst~nt i~  gelatinos~ eentralis.  

F a l l  3. Bei der Beschreibung dieses Befundes verweise ich auf die bereits zL 
tierte Arbeit Taterkas .  D~s mir iiberlassene R/ickenmark mu~te zu Zwecken der 
makroskopisehen Demonstration geschont werden, so dal~ eine lfickenlose Serie 
yon dem Ubergang der Gliose in den Teil der Gesebwulst, in dem es haupts~chlich 
zu tier Bildung yon Ependymkanalformation gekommen war, n~cht hergestellt 
werden konnte: Im Sakral- und Lumbalmark sind die Verh~Itnisse in T a t e r k a s  
Arbeit (dessen Abb. 1 und 2) wiedergegeben. Die Pyramidenareale sind vorwiegend 
in den Seitenstr~ngen aufgehellt, sie enthalten reichlieh Corpora amylacea, aul~er~ 
dem besteht eine Randgliose. Die dorsale Rhaphe ist ohne jede Anomalie. In der 
ZentrMkanMgegend finder sich dem Alter entspreehend ein dichtes Fasergeflecht 
mit Kernen in der typischen Anordnung. 

Dagegen fi~llt sehon makroskopisch ~uf D ]0--11 eine Gliose dorsal vom 
ZentrMkanal auf, dutch die die Form der grauen Substanz - -  unsere Pr~parate 
liegen et~vas h6her als die Abb. 3 T a t e r k a s  - -  ver~ndert wird. An der Peripherie 
dieses als Gliastift anzuspreehenden Gebildes war sehon makroskopisch eine Zer- 
fMlszone zu vermerken. Dem entsprieht das mikroskopische Pr~parat. Hinter 
dem ZentraJkanal ]iegt ein faserreiehes Gliagewebe, in dem sieh aber auch aus- 
differenzierte versprengte Ganglienzellen linden. An den Vorderhorns~tulen kein 
besonderer Befund. In der Umgebung der Gliose, besonders nach der grauen Sub- 
stanz hin, findet man eine Zerfallszone mit Fettk6rnchenzellen um die Gefi~fie, 
weiterhin sehr plasmareiche Gliazellen (grol3e faserbildende), die h~ufig mehr 
oder minder stark einer vakuoligen Degeneration anheimgefallen sind. In dieser 
Gliose liegen Gef~Be mit hyalinverdickter Wandung. 

Der n~ehste Sehnitt (s. Abb. 19a) zeigt zun~chst wieder einen wohl ausdiffe- 
renzierten ZentralkanM, dahinter ein markarmes, gliareiehes Gewebe (Substantia 
gelatinosa, centralis), an diese n~ch hinten ansehliel3end tin faserreiches gliotisehes 
Gewebe mit starker Wueherungstendenz am Rande. Die Konfiguration der 
Hinterh6rner ist schwer ver~ndert. Die Hinterstrange sind auch nach hinterL 
und auseinander getrieben, jedoch erreicht die Gliose dorsalw~rts nieht die 
Peripherie. Bemerkenswert ist, dab sich auf dieser H6he (an aufeinanderfo]genden 
Sehnitten untersucht) ein sieh raseh vergr6~ernder Spalt genau in dorso-ven- 
trMer t~ichtung befindet. 

Der Umfang des R/ickenmarks nimmt schnell zu. Der Quersehnitt zeigt nur 
noch die Vorderh6rner gut erhMten, Hinterh6rner und Seitenstrangareal sind zu- 
sammengeprei~t. Die Gliose dehnt sich immer mehr im Gebiete der dorsalen 
Rhaphe aus. Vordere Commissur und ZentralkanM sind dauernd gut erhalten. 
Die Spaltbildung in der Mitre wird gr6Ber. Auf den folgenden Sehnitten nnter- 
hMb der Abb. 5 Taterlcas ist der Querschnitt weiterhin vergr6Bert, von einer 
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Zentralkanalbildung ist nichts zu sehen, dagegen finder sich im vent~ralen Teile der 
Geschwulst verschiedentlich eine Ausdifferenzierung zu Ependymkanalgebilden: 
mehrsehichtiges hohes zyhndrisehes Epithel (Abb. ]9b), oft mit Cfliarsa.um, das 
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sich ganz wie ia Fall 2 ver- 
hglt. Nach der dem Lumen 
abgewandten Seite entsen- 
den die Zellen zarte Fasern, 
die sich meistenteils bis zu 
einer Membranalimitans urn 
die Gef/~l]e herum verfolgen 
lassen, oder in dem g]ioti- 
schen Gewebe untertauehen. 
H~tufig sind diese Zentral- 
kanalbildungen nicht voll- 
stgndig, oft nur halbmond- 
f6rmig. W/~hrend bisher die 
ganze Bildung vorwiegend 
aus kleinen Gliazellen, der- 
bern Fasergeftecht und Fa- 
serbildnern bestand finden 
sieh jetzt  h/~ufig, zun/ichst 
abet nut ventral, Zellen veto 
Typ der Spongioblasten. Im 
dorsalen Tell herrscht zu- 
n~,chst noeh das Bi]d der 
Gliose vet. Die Gef&l~wan- 
dungen sind hyalin verdiokt, 
einzelne seheinen iiberhaupt 
versehlossen. Urn die Ge- 
I/iBe haufig Blutungen und 
als Zeichen alter, stattge- 
habter Blutungen Pigment. 
Auf den nun folgenden 
S c h n i t t e n -  soweit ich an 
dem Pr~parat abz~hlen 
konnte, handelt es sieh um 
C 3 oder C 4 - -  nimmt der 
Tumor den ganzen Quer- 
sehnitt ~nit Ausnahme eines 
2--3  mm dicken l~andsau- 
rues ein. In  ihm finden sieh 
noch markhaltige Nerven- 
Iasern. Ebenso sind die 
Vorderhornzellen ganz gut 
erhalten, wenn auch in ihrer 
Lo~gebeziehung schwer ver- 
~ndert. I)er eingebettete 
Sehnitt weist einen L~ngs- 

durchmesser yon 1,6 mm und einen ciueren yon fast 2 ram auf. Die Wucherungs- 
zone an der Peripherie zeigt nicht mehr, wie in den unteren Abschnitten der Gllose, 
langgestreekte senk~echt gestellte Gliakerne, sondern groSe Spongioblastenhaufen, 
hi~ufig epithelartig aneinander liegend. Dazwischen SpirmenzeUen mit regressiven 
Erseheinungen. Der Hauptteil besteht aus spongioblasten/~hnlichen Zellen, die 
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zur Bildung yon ZentrMkan~len neigen, wie es Ribbert auf Abb. 2 seiner Ar- 
beit (V.A. 225) abbildet. Aueh Bilder seiner dort befindliehen Abb. 4 finden 
sich hhufig. Doeh liegen die Verh~ltnisse nicht so einfaeh wie im vorhergehenden 
FMle. Die aus hohen, reinen Ependymzellen bestehenden Formationen treten nicht 
so deutlieh hervor und sind eigentlieh nur im Zentrum der Gesehwulstbildung 
gut wahrzunehmen. Die ganze Neubildung ist aueh ungleieh zellreieher. Die Zellen 
als solehe sind in der Randpartie (der Wueherungszone) mehr kubisch, die Kerne 
verh~ltnismfiBig groin, ebromatinreieh, al:er etwas kleiner als in dem vorhergehen- 

Abb. 20 zeigt die Wueherungszone des neuroepithelialen Haupttumors. 1 die t~and- 
zone, reehts Rest der l~iiekenmarkssubstanz, links aus dem Tumor. Man beaehte 
gegeniiber Abb. 18 den mehr kubisehen Charakter der Zellen. Bei 2, 3 und 4 
ist die Bildung von Ependymkan/ilen (Lumen im Zentrum der Zellhaufen) deut- 

lich siehtbar. Bei 5 Kerne in plasmatisehen Verbgnden. 

den Falle. In der Wucherungszone liegen oft derartige Zellen in plasmatischen 
Verbgnden oder Epithelnestern/~hnlieh aneinandergereiht, in ihnen kommt es zur 
Bildung yon allerdings meist einschiehtigen Ependyinkan~len. Erst mehr nach dem 
Zen~rum der Neubildung hin finder man mehrsehiehtige Ependymkangle, die Zellen 
sind noch gr6Ber, das Protopl~sma blaB, feinfaserig, an der Basis sieh in fibrill/~re 
Substanzen fortsetzend. Der langgestreckte Kern l iegt basal. Die Fibrillen t~ueben 
entweder in einem Fasergewirr unter, streben aber meist Gef/~gen Zu, ohne dab 
aber exakte Grenzmembranen wie in dem vorigen Falle gebildet werden. W o e s  
zu metu'schichtigem Belag kommt, sind die Zellen sehr sehmal. Kernbeilungsfiguren 
sind in m/~13iger Menge naehzuweisen. Auff~llig sind aber atypisehe Kernformen, 
die besonders im ventralen Teil der Neubildung in emer plasm~tisehen Grundsub- 
stanz liegen und bei denen nieht immer sieher gesagt werden kann, naeh welcher 
Seite lain sie sich ausdifferenzieren. Asbroeyten~hnliehe Zellen (wie im Fall 2), 
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die nicht  im El0endymverbande ]iegen, sind seltener zu sehen. Eine Ausdifferen- 
zierung zu kleineren Gliakernen finder anscheinend tiberh~upt nicht  start.  

In  der Geschwulst kommt  es mehrfach zu Blutungen, die yon dem Gef~B- 
bindegewebe aus organisiert werden. Die meisten Blutungen, die wir na.ehweisen 

Abb. 21 veranschaulicht  vor allem das Einwuchern des 
Gefggbindegewebes in die L u m i n a  des Tumors und  die 
Ausdifferenzierung zu EpendymkanMen wie in Fall  2. 

(Aus dem Zent rmn des Tumors.) 

k6nnen, sind jedoch frischerer Natur  und bestehen aus zusammengesinterten Ery- 
throcyten und  Fibrin. Zu Nekrosen ist es-in der Geschwulst nicht  gekommen. In  
den Ependymkan/~len liegt oft eine eiweiBhaltige Fliissigkeit. 

Die Gef~Bvers ist diese]be wie auf den vorhergehenden Abschnitten.  
Es kommt  zu Blutungen, die sich in die beschriebenen Zentralkanal lumina er- 
gieBen und  dort organisiert werden. Man beobachtet  weiterhin, wie es auch sehon 
andere Untersucher  getan haben, dab Gef~ge in diese Ependymkan/i le  einwuchern 
(s. Abb. 21). Die radi/ire Anordnung der Zellen um die Gefi~8e ist  meist jedoch 
auf die eben beschriebenen Vorg/~nge der in die Ependymkan/~le einwuchernden 
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Ge.~e zuriickzufiihren. Auf dieser Abbildung tritt auch schon ein Befund her- 
vor, auf den Untersucher der Wiener Sehule besonderes Gewieht gelegt haben, 
n~mlich die Paradestellung der Kerne in parallelen Zeilen. In der linken Seite der 
Abb. 7 Taterkas sieht man eine einzelne derartige Zeile, wie wit sie jedoch h~ufiger 
beobachten kSnnen. Nach weiter oben hin nimmt die Geschwulst etwas an M~eh- 
tigkeit ab. J~hnlich, wie sie begonnon hat, endet sie mit einer Gliose mit nahezu 
dorso-ventra]er Spaltrichtung in der Oblongata. Die Abb. 6 Taterkas entspricht, 
wie ich aus dem mir giitigst iiber]assenen Bloeke feststellen konnte, etwa dem 
Schnitt 235 des bekannten Villigerschen Leitfadens. Im Zentrum liegt derbes, 
faserreiehes Gliagewebe mit zellreicher Randzone. In der Mitre Erwe[ehungen 
und Zeffa]l, man sieht auch Abbauzellen. Das H~nterstrangareal, die Hinterstrang- 
kerne und die Fibrae arcuatae int. sind gut erhalten. Was jedoch auf diesem 
Sehnitt ebenso wie auf denen des Dorsalmarkes beim caudalen Beginn des Tu- 
mors auff~llt, ist der Gliareichtum der erhaltenen Riickenmarkssubstanz. Eine 
Zentralkanalbildung ist auf diesen Sehnitten schon wieder siehtbar als ein lang 
gestreckter Haufen yon entsprechenden Zellen, in dessen N~he massenhaft 
Spongioblasten gruppenweise in plasmatischen Verb~nden liegen. 

Zusammen/assungdes Be/uncles: Bei einer 49j~hrigen Frau wurdenin 
einj~hrigem Kz'ankheitsverlaufe Erscheinungen manifest, die das kli- 
nische Bild einer Pachymeningitis eervicalis darboten. Anatomisch findet 
sieh eine im unteren Dorsalmark beginnende, in der Medulla endigende 
gliSse Wueherung aus derb faserigem Gewebe, hinter dem Zentralkanal 
gelegen, mi t  den Beziehungen zur hinteren SehlieBungslinie. Die an- 
f~ngliche G]iose enth~lt heterotopisebe Ganglienzellen. Bei weiterem, 
bald mehr g]iomatSsem Wachstum finder sieh eine in dorso-ventraler 
Riehtung gelegene Spaltbildung, wie bei beginnender Syringomyelie. 
Auf ihrer grSl~ten Ausdehnung besteht die Neubildung aus Spongio- 
blasten mit ausgesproehener Neigung zu Ependymkanalbildungen, in 
die hinein es teilweise zu Einwueherungen yon Gefi~l~bindegewebe, teil- 
weise zu Blutungen, entweder aus den jungen Gef~6en oder durch die 
hyalin veriinderten Gef~l~e, kommt. Auffallend ist, da[t trotz der Ver- 
dr~ngungserseheinungen yon seiten des Tumors an seiner gr5Bten Aus- 
dehnung die Ganglienzellen nieht erheblieh erkrankt sind und auch der 
Markscheidengehalt der l~andpartien ein verh~ltnism~l~ig guter ist. 

In  den beiden Fh]len von neuroepithelia]er Geschwulstbildung 
treffen wir caudal auf ein normal konfiguriertes Rfiekenmark mit regel- 
rechter Ausbildung auch des Zentralkanals, allerdings liegen im Fall 2 
sponglioblasten~hnliche Zellhaufen in plasmatischen Verbi~nden um den 
Zentra]kanal verstreut. Der zun~chst hinter der Substantia gelatinosa 
centralis gelegene Gliastift befindet sich im ventralen Teil der dorsalen 
Rhaphe. Das gliotische Gewebe geht kranialw~rts in gliomatSse Par- 
tien fiber, die mit einer gliSsen Hyperplasie der normalen Rfickenmarks- 
anteile vergesellschaftet ist. Bei weiterem Wachstum des Gliastiftes 
tr i t t  (schon ziemlich bald erkennbar) ein dorso-ventral gerichteter Spalt 
auf. Im ventralen Teile der Gliomatose erscheinen auf gewisser HShe 



]24 B. Ostertag: Zur Frage der dysrhaphisehen St6rungen des gLickenmarks 

an Stelle des Zentralkanals Ependymkanalbildungen. Sie sind zun~iehst 
nur halbmondfSrmig, oder es liegen Zellen in Itanfen beieinande~, in 
deren Mitte es zur Bildung kleinster Lumina kommt. Bald beherrsehen 
die Ependymformationen das Quersehnittsbild. 

Das oft eilienbesetzte Ependymepithel ist mehrsehiehtig entspreehend 
seinem embryonalen Charakter, deutlieh reiehen Mle Zellen mit ihrem 
Protoplasma an die Oberfl~che der Zentralkanalbildungen heran. Die 
Zellforts~tze sind als faserig-protoplasmatisehe Strange verfolgbar, 
Teilungen und Ver~istelungen linden erst bei ihrer Insertion an der 
Membrana limitans um die Gef~Se herum start. Neben diesem typi- 
sehen embryonalen Ependymepithel gibt es noch eine Anzahl Zellen, 
die nieht in dem Epithelverbande liegend im Gewebe einer proto- 
plasmatiseh faserigen Substanz eingelagert sind. Ieh berfieksiehtige 
dabei nieht diejenigen Bilder, die m6glieherweise dureh Ansehnitte 
der mehrsehiehtigen Epithellagen -- die EpendymkanMbildungen ver- 
laufen natiirlieh in s~mtlichen Ebenen -- entstehen, sondern nur die 
Zellen, die dureh ihre langgestreekte Form, meist dunkler gef~irbten Kern, 
geringes Protoplasma und Einlagerung in diese faserig protoplasma- 
tisehe Substanz als unterschiedlieh yon den Ependymzellen imponieren. 
Die Gliaf~irbung deckt die Verwandtsehaft zu Astroeyten auf. 

Im Falle 2 haben wir eine Geschwulst yon durchaus einheit- 
Iichem Bau vor uns: Die Ependymzellen in ihrer reiferen embryo- 
nalen Form (2 Jahre manifeste klinisehe Symptome), daneben aus 
dem epithelialen Verbande gel6ste differenziertere Zellen. Anders 
Fall 3 (1 Jahr  kliniseh manifeste Symptome). Hier ist die Waehs- 
tumstendenz starker, die Ependymzelle als konstitutionierendes 
Element weniger reii, mehr dem urspriingliehen Epithel, dem 
,,Neuroepithel" entsprechend. Die Zellen sind kubischer, die Kerne 
kleiner, Kernabsehniirungen h~ufiger, die Differenzierungsm6glieh- 
keiten gr58ere (Abb. 20). Itier wuehern aueh Gliafasern und Zellen 
diffus zu den Gefaiten, w~hrend im FM1 2 stets eine Membrana limi- 
tans gebildet wird. 

Im Falle 2 endet die pathologisehe Neubildung mit einer Gliose in 
der linken grauen Substanz, im Falle 3 ~ihnlieh, aber an die Mittel- 
linie gebunden in der Medulla oblongata. 

Im Falle 2 geht die Gliomatose, bevor das Neuroepitheliom auf- 
tr i t t ,  erst in eine ependymausgekleidete H6hle (Hydromyelie mit  glio- 
mat6ser Wand) fiber, so dab hier die ja nicht seltene Kombination 
Itydromyelie und Gliose in ein und demselben l~tiekenmark an- 
getroffen wird. 

Dies sei rekapituliert,  bevor wit uns nun mit der Deutung der Be- 
funde befassen. 
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Ehe wir zu der l~athogenese der Tumoren Stellung nehmen k6nnen, 
diirfte eine ErSrterung gewisser bemerkenswerter Befunde zweekm~Big 
sein, die nieht immer eine einheitliche Deutung erfahren haben. 

In unserem Fall 2 und 3 fgllt, sobald die gliotische Wucherung aueh 
nut  etwas grSBer wird, die Spahbildung auf. Dieser Befund gilt vielfaeh 
als das Zeiehen des beginnenden Zerfalls des mangelhaft mit GefgSen 
versorgten g]iotisehen Gewebes, und es unterliegt keinem Zweifel, dab 
es sich bei H6hlenbildungen oft genug um die zentrale Erweichung 
einer Gliose hande]t. Doch m6chte mir scheinen, dab in den vor- 
liegenden ~Mlen, in denen die deletgre Sehgdigung des Rfickenmarks 
erst dureh die Wucherung des neuroepithelialen Haupttumors bedingt 
ist und die Gliose nur in geringer Ausdehnung, noch ohne grSBere 
Wachstumstendenz besteht,  die Dinge etwas anders liegen, Sehon 
im caudalen Abschnitt der Gliose zeigt sich ziemlich bald, besonders 
deutlieh in Fall 2, wie die ganze Wucherung sich symmetrisch gewisser- 
maSen um eine im Rfiekenmark dorso-ventral verlaufende Lgngsachse 
ausbreitet, und genau in diesem Lgngsdurchmesser t r i t t  zuerst der sich 
rasch vergr68ernde Spalt auf. Im Falle 3 bleibt die Sp~ltbildung, so- 
welt ich an meinen Pr~paraten verfolgen konnte, in der Mittellinie. 
Im Falle 2 t r i t t  eine Ver~nderung der Verh~ltnisse ein, der Spalt wird 
versehoben und, wie sieh auf Serienschnitten ohne weiteres erkennen 
l~St, hat dies seinen Grund darin, dab die eine (reehte) H~lfte der 
Gliose eine erheblich st~rkere Wucherungstendenz zeigt, w~ihrend die 
andere (l~nke) Seite keine wesentliche Umfangszunahme erf~hrt. 

Dadureh wird aber nichts an der Tatsache ge~ndert, dab in unseren 
Beobaehtungen die G]iose zun~chst aus zwei symmetrisehen tt~tften 
angelegt ist,  und dab sieh im L~ngsdurehmesser zuerst die Spalt- 
bildung zeigt. Im Zentrum der Gliose linden wit wohl regressive Ver- 
anderungen an der Glia, wit finden aber keinerlei Markseheidenreste 
oder sonstigen Abbau nervSser Substanz, dagegen massenhaft Rosen- 
thalsche l~asern. N~ch auBen hin liegt in der Gliose das typische aus- 
gereifte faserreiehe Gewebe mit  kleinen Kernen, weniger grol3en faser- 
bfldenden Spinnenzellen, weiter peripherw~rts erst folgt eine zellreiehere 
Zone, in der dann l~este yon Markseheiden liegen und noeh weiter 
peripherw~rts folgt eine Zone der zirkul~ren Erweichung, in der sich 
auSerdem reichlich FettkSrnehenze]len und Markseheidenreste linden. 
t t ier haben w i r e s  wohl damit  zu tun, dab die Gliose in der Zone, 
die die ~arkseheidenreste enth~lt, langsam infi]trativ gewachsen ist, 
und erst peripherw~rts ein st~rkeres Wachstum des gliotischen Ge- 
webes einsetzte und zur Zerfallszone ffihrteL). Zur Frage der Rosen- 

~) Wie oben ausgefiihr~, ist die scharfe Grenze zwischen der Gliose und dem 
gliomat6sen Wachstum nur sehr schwer zu ziehen. 
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thalschen Fasern hat  jiingst Tannenberg in einer Arbeit, auf die ich 
unten zurtickkomme, Stellung genommen; er h~lt  sie ftir ,,Markseheiden- 
zerfallsprodukte". Wenn aueh in unserem Falle 2 in der Peripherie 
der Gliose, und zwar sehon in deren unteren Absehnit ten Gebilde liegen, 
die den Rosenthalsehen Fasern vielleieht ~hnlieh sehen, aber sieher als 
Reste untergegangener Markseheiden anzuspreehen sind, sO ist im 
Zentrum der Gliose, und zwar am st~rksten iiberall in der Umgebung 
des L~ngsspaltes der Befund echter Rosenthalscher Faser~ zu erheben. 
Die Untersuehungen dieses Autors und deren eingehende Kontrolle 
dureh Bielschowsky haben uns in dem f~rberischen Verhalten die Hand- 
habe zu ihrer sicheren Untersuehung gegeben. Die elektive F~rb- 
barkeit  mi t  den H~imatoxylinlaeken; insbesondere der Heidenhainsehen 
F~rbung, die F~rbbarkei t  naeh der Welgertsehen Fibr inmethode  sind 
yon Rosenthal selbst schon gebiihrend gewfirdigt worden. Ihre  engen 
Beziehungen zur Glia lassen sieh aber noeh besonders sch6n dureh die 
Holzersehe Gliaf~rbung und ,dureh Alzheimer-Mann-Pr~parate dar- 
stellen. Gerade die letz~ere Methode, die uns die M6gliehkeit gibt, im 
Riiekenmark plasmat~sehe, Faserglia und  Marksubstanz darzustellen, 
eignet sieh ganz ausgezeiehnet. Man sieht eine Anzahl plasmatiseher 
Strukturen , die dann Substanzen enthalten'  deren F~rbbarkei t  den 
Markseheidenlipoiden nahe Steht. Vereinzelt l~13t sieh der Zusammen- 
hang derartiger plasmatiseher Bildungen mit  grol~kernigen plasmareiehen 
Gllazellen erweisen. In  den meisten ~ ] l e n  jedoeh finden sich die 
kolbenf6rmigen Verdiekungen der Rosenthalsehen Fasern oder ihre 
wurstf6rmige Konfiguration isoliert 1m Gewebe. Bielschowsky meint  
yon diesen freiliegenden Gebilden, dal3 ,,diese metamorphoplasmatischen 
Ausl(iu/er der zur Myelinbildung bestimmten G[iazellen" sieh analog den 
Gliafasern v o n d e r  ~ut terzel le  emanzipiert  h~ttten. 

Abet warum /inden sicl~ nun die RosenthaIschen Fasern gerade in dem 
Zentrum der Gliose ? Die Erkl~rung hierfiir diirfte m. E. darin liegen, 
d~t3 das jetzige Zentrum der Gliose gleiehzeitig deren Mtesten Tell dar- 
stellt; akzeptiert  man die Theorie Bielschowskys, so sind hier d ie  Seiten- 
wandspongioblasten haften geblieben und fehlerhaft differenziert, da sie 
nieht zu ihrer bestimmungsgem~13en Funktion (u. a. der Myelinbildung) 
gelangt sind. Das darumliegende rein gliotisehe Gewebe ist dann aus 
der Metaplasie der Spongioblasten entstanden und neueren Datums~ 
w~hrend die geschwulstm~l~ige Ausdehnung an der ~ul3eren Peripherie 
nieht gar zu all sein diirfte. 

Wit sehen also, dab einmal dem symmetrisehen Aufbau der Gliosel), 
ferner dem gleichfalls symmetrischen Befund des Auftretens der Rosen- 

1) Der symmetrische Aufbau l~13t sich auch sehr sch6n an den F/~llen nach- 
weisen, in denen eine dorsale GliomaLose in zwei symmetrlsche Z~pfen verl/Cuft. 
(Fall Marburg, Bittdor/, s.u.). 
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thalschen Fasern im Zentrum der Gliose: eine:gewisse Bedeutung zu- 
kommt.  Uber die Natur  der ]~osenthalgehenl Fasern bedarf es wohl 
keiner Diskussion mehr, doch ist es verwunderlich, dab yon embryo- 
logiseher Seite bisher den Vorgangen bei der Myelinanbildung und den 
ehemisch-nutri t iven Funktionen, die der embryonalen Glia dabei zu- 
fallen (man denke an die Lehre yon Helds Neurencytium), SOo wenig 
Beaehtung gesehenkt wurdel).  

Abgesehen yon den dorso-ventralen Spaltbildungen, die wir auf die 
Anlage und Entstehung der Gliose beziehen~ konnten wir im Falle ] 
noch eine andere beobaehten: der primare, dem Medullarrohr noch 
nahestehende Ependymkanal  l~iBt auf den besprochenen Quersehnitten 
(s. Abb. 3 und 5) an beiden Seiten Spongioblastenhaufen erkennen, 
gleiehzeitig entsteht  aber zirkul~r um diese ganze Zentralkanalbildung 
ein gliotisehes Gewebe, yon dem t in Strang die hintere l~iiekenmarks- 
hMfte zur Peripherie durehzieht. Und es war sehwer zu erkl~ren, wit  
diese die linken Itinterstr/~nge durehsetzende oft in der L~ngsriehtung 
gespaltene Gliose entstanden ist. Den lateralen Spaltbi]dungen, die etwa 
durch eine Faltelung des Neuralrohrs sehon bedingt sein k6nnen, 
entspricht diese Stelle ebenso wenig wie den sehiefen Spaltbildungen 
Hennebergs. 

Und der Mechanismus wfirde unklar bleiben, kSnnten wir nieht im 
eaudalen Ende eine ganz analoge Spaltbildung beobaehten. Wir haben 
oben (Abb. 2) gesehen, dab der hintere Ep-Keil  an der Membrana re- 
uniens fixiert bleibt und dab v o n d e r  Medul!arrohrbildung naeh beiden 
Seiten, und zwar nach links mehr als naeh rechts ein oftener Spalt 
bis an die geseh]ossene Grenzschieht in die Gegend der hinteren 
Wurzel-Eintri t tszone hinzieht. Deutlieher t r i t t  diese Spaltbildung 
noch hervor, wo die dorsale Pat t ie  sieh ventralw~rts lagert  und so die 
Y-fSrmige Gestalt  (Tafel 1, Fig. 2) des Medullarrohres bedingt. Hier 
l~Bt s ieh dann die Persistenz des Spaltes yon der Seitenwandplatte 
aus nach der linken Wurzeleintrittszone erkennen. IJberall ist das 
Hinterstrangareal  links weniger gut ausgebildet, sehr gliareich, bis an 
der fraglichen Stelle die Gliose wieder mit  der Spaltbildung auftrit t ,  
die sich dann nach oben weithin verfolgen l~Bt. Meines Wissens ist 
eine derartige Ursaehe der lateralen Spaltbfidung noeh nicht aufge- 
deckt worden. 

Wir fassen demnaeh ihre Entstehung so auf, dab Teile des Me- 
dullarrohres wie am dorsalen Pol (Deekp]atte) aueh seitw~trts mit  dem 

1) Aueh das Vorkommen dieser plasmatisehen Strukturen entsprieht embryo- 
nalen Verh/iltnissen. In ihnen ist der Leitweg f/Jr das nervSse Parenehym zu 
sehen und in ihnen spielt sieh aueh der Vorgang der sp~teren 1Viyelinanbildung ffir 
die Nervenf~sern ab. Die Deutung dieser ptasmatisehen Leitbahnen hat Held in 
seinem Buehe fiber Entwieklung nervSser Substanzen ausffihrlieh dargelegt. 
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Areai der Flfigelplatte an der Peripherie fixiert geblieben sind. Beim 
Vorriieken des hinteren Ep-Keiles konnten sieh dann die Innenfl~iehen 
nut aneinanderlegen, der Spalt bleibt mehr minder deutlieh bes~ehen. 

Welter w~re im Gesamtrahmen unserer Betraehtung die Frage der 
Herkunft  des Bindegewebes in den Tumoren dos Riiekenmarks zu er- 
6rtern. Ohne bier auf die umfangreiche Literaturl), die erst kfirzlieh 
yon Henneberg eingehend gesiehtet wurde, einzugehen, m6ehte ieh nut 
die Befunde an unseren F~llen klarzustellen versuehen, wohl wissend, 
dal3 gerade hierbei weitgehende Sehliisse aus den vereinzelten Beob- 
aehtungen nieht gezogen werden dfirfen. Zun/~ehst handelt es sieh 
um die Frage, stellt das Bindegewebe einen reparatorisehen Vor- 
gang, eine Narbenbildung in dem zerfallenden gliotisehen Gewebe dar, 
oder handelt es sieh um eine Versprengung mesodermMer Elemente, bei 
der nun einmal vorhandenen Entwieklungsst5rtmg des Organs. Im 
Falle 2 (Abb. 17) muB man sehr vorsiehtig die Verhi~ltnisse beurteilen. 
Die Gliose ist sehon etwas vorgesehrittener u n d e s  linden sieh eine 
ganze Reihe Blutungen und Zerfallsherde in dem Gewebe. Ieh wiirde 
die Frage, woher dieses Bindegewebe stammt, iiberhaupt nieht dis- 
kutieren, liige dieses ziemlieh strukturlose Bindegewebe nieht gerade 
an der Stelle der hinteren Sehliel3ungslinie; und weiter : warum liegt nur 
gerade an dieser einen Stelle ein derartiger Haufen grobbalkigen Binde- 
gewebes, wo doeh aueh an anderen Stellen desselben Quersehnittes 
reiehlieh Zerfall des Gliagewebes und Blutungen stattgefunden ha~ ? 

Henneberg nimmt ffir seine l~lle der mesodermalen Tumoren in 
der hinteren SehlieBungslinie an, dab bei mangelndem Seh!uB des 
Neuralrohrs das Bindegewebe der SehluBplatte Zeit und Gelegenheit 
gehabt babe, in das offene Neuralrohr einzuwuchern, wofiir im Sinne 
anderer Autoren aueh die Fi~lle spreehen wiirden, in denen gli6se 
Grenzmembran gegenfiber dem Bindegewebe gebildet ist, w~ihrend 
Bie[sehoWslcy die Ansieht vertri t t ,  dab das Bindegewebe der Deck- 
platte beim Vorwiirtswandern des hinteren Ependymkeils mit in die 
Tiefe gezogen wird. ltierfiir lieBe sieh vielleieht aueh wie in unserem 
Falle der intime Zusammenhang zwisehen den Gliafasern und dem 
Bindegewebe anfiihren2). 

1) Gerlach, Haenel, Ho/mann, Lundsgard, Schmaus, Laxer, Bielschowslcy, 
Henneberg u. a. 

2) Das gegebene Verg]eichsmaterial liefert unser Fall 1. V~Tir haben dort ge- 
sehen, wie der hintere Ependymkeil bis zum Beginn tier Gliose im Brustmark 
dauernd an der hinteren SchluBplatte verharrt und wie seine Zellforts~tze mit 
dem lockeren maschigen Bindegewebe in Mlerengster Verbindung stehen. Wir 
wissen auch dutch die Arbei~ Schie/]erdeckers, dub die Zellforts~tze des Neural- 
rohrepi~hels, die bis an die Peripherie gehen, ffir den Stoffwechsel des embryonalen 
l~fickenmarks yon groBer Bedeutung sind und mit dem Mesoderm in engem Xon- 
nex stehen. Die Theorie der vasculo-fibrSsen Ver~nderungen ist unt.en ges~reift. 
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Auff~llig ist ferner das Zusammentreffen dieses Bindegewebsballens 
mi t  der Stelle, wo die NeuroepitheliombiIclung beginnt (s. u.). 

Ktarer  ]iegen die Verh~ltnisse in Fall 1 .  Bindegewebe liegt in fiber- 
reichlicher Menge in der dorsalen Gliose und kleidet ferner ein gutes 
Stfiek weit die mi t  dem Hydrocephalus kommunizierende HShle aus. 
Wir haben an dieser Stelle such die eigenartige Einschlagbildung der 
Pia verzeichnen kSnnenl),  und es ist die Frage, ob dies Bindegewebe 
etwa durch eine Verlagerung im Sinne des Mitgerissenwerdens in die 
HShle gekommen oder aber bei unvollst~ndigem Schlul3 der Medullar- 
plat te  in diese Part ieen gel~ngt ist. Der gro~e Reichtum an gef~B- 
ffihrendem Bindegewebe gerade in der Gegend dos dorsalen Septums 
in der Hauptmasse  der Gliose spricht eher ffir ein Einwuchern des 
Mesoderms, wie wir aueh auf der HShe des Beginns der grol3en HShle 
stellenweise die dorsale Seite allein vom Mesoderm der Deckp]atte ge- 
bildet sehen (Abb. 9). Gewil3 ist es letzten Endes in dem Fall fiberall 
zu einem Sehlu~ des Neuralrohres gekommen,  wenn aueh, wie dar- 
gelegt, zu einem atypischen. Schon in den  am wenigsten auff~lligen 
Part ieen sehen wir das dorsale Septum yon Gliosegewebe oder vom 
Mesoderm gebildet, dann kommen die Stellen, an denen kein hinterer 
Ep.-Keil  gebildet wurde, wie in der Hauptmasse  der Gliose, wo 
aueh das meiste Bindegewebe liegt; schliel~lieh die alleinige Be- 
grenzung der HShle durch ~esoderm;  das alles sprieht eher ffir ein 
Einwuchern des Bindegewebes bei fehlendem SehluB des Medullar- 
rohres, w~hrend dort, wo der hintere Ep.-Keil vorrfickt, er such das 
Me~oderm mitnehmen kann. Beweiskr~ftig ffir die prim~re Verlage- 
rung sind aueh die F~lle Gerlachs, Hennebergs, B~elschows]cys, weniger 
der yon Lundsgaard. 

Um auf den Bindegewebshaufen im Falle 2 (Abb. 17) zuriiekzu- 
kommen, so wfirde ffir eine embryonale aktive oder passive Verlagerung 
sprechen die Lage in der hinteren Schlie~ungslinie, der Umstand, dal3 
sieh in den anderen Zerfallszonen der Gliomatose bindegewebige Ersatz- 
wucherung nieht finder; die Ansicht fiber das formale Aussehen kSnnte 
hSchstens untersti i tzend her~ngezogen werden. Sicheres l~i[3t sich abet 
bei dem vorgeschrittenen Fall nicht sagen, und das sei auch ausdrfieklich 
ff'annenberg gegenfiber betont, der aus welt vorgeschrittenen F~llen 
Schliisse fiir die Pathogenese der Syringomyelie und  die Histogenese 
einzelner Symptome zieht. 

1) Wie oben vermerkt, sind bei Invagination des Mesoderms auch hintere 
Wurzeln in das R.M. gelangt. Dieser Befund ist fOr die Entstehung tier Ver- 
~nderungen, die Maas in seinem Fall yon Recklinghausenscher Krankheit und Sy- 
ringomyelie aufgedeckt hat, von pathogenetischer Bedeutung; der Befund der 
erkrankten Nervenfasern im R.M. kann nut durch einen unserer Beobachtung 
analogen Vorgang erkl~rt werden. 

Archiv ffir Psychiatrie. Bd. 75. 9 
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Im Falle 2 linden wir in den normalen Rfickenmarkspartieen, in der 
Medulla oblongata, an den hinteren Wurzeln und den Rfickenmarks- 
h~uten keinerlei Versprengungen nervSser Substanz. Auch im Falle 3 
liegen lediglich versprengte Ganglienzellen in der Substantia gelatinosa 
centralis, dorsal des Zentralkanals, ein Befund, der auch bei normalen 
Individuen, bei denen man in 20 ~ Anomalien des Zentralkanals an- 
trifft, gelegentlieh erhoben werden kann. Anders liegen dagegen die 
Verh~ltnisse im Fall 1. Bei der schweren StSrung, die wir vor uns 
haben, linden wir versprengte gliSse Substanzen vom Charakter der 
zentralen Glia, nieht nur gelegentlich an den durch die Wucherung 
der Schwannschen Seheidenzellen gekennzeichneten ]~iickenmarks- 
wurzeln, sondern auch frei in der Pia. Derartige Bilder sebeint auch 
Di~rc]~ bei seiner Demonstration vor der Deutschen pathotogischen 
Gesellsehaft 1914 vor sich gehabt zu haben. 

In dem Velum medullare post. des IV. Ventrikels liegt nun zwischen 
dem ausdifferenzierten Plexusepithel und der Leptomeninx gleiehfalls 
ein Gewebe, in dem an den Serienschnitten zun~ehst Haufen spongio- 
blasten~hnlicher Elemente, dann aber Zellen vom ausgesprochenen 
Charakter der Ependymzellen auftreten, die dann weiter zentralwarts 
auch richtige Ependymkan~le mit mehrsehichtigem hohem Epithel 
bilden. Es handelt sieh hier um versprengtes Gewebe wenig aus- 
differenzierter Glia vom Spongioblastentyp, das doch immerhin noch 
erhebliehe Potenz zur Wucherung und Ausdifferenzierung in sieh tr~gt. 

Abgesehen yon den auf Blutungen zurfickzuffihrenden Pigmenten, 
die sich im 2. und 3. Falle finden, liegen im Falle 2 besonders deutlieh 
an der Stelle, wo die Gliose anf~ngt, gesehwulstartig (gliomatSs) zu 
wuchern, grol~e gliSse Elemente mit  diffus in die Umgebung fibergehen- 
dem Protoplasma, die ein melanotisehes, mit H202 bleichbares Pigment 
enthal~en. Derartige, dem Ektoderm eigentiimliehe Pigmentierungen 
sind in letzter Zeit wiederholt bei Prozessen pathologischen Wachs- 
turns oder Keimversprengung nachgewiesen worden. Entspreehend den 
yon Henneberg und Bielschows]cy bei den zentralen Tumoren der Neuro- 
fibromatose beschriebenen Spongioblastenversprengungen mit  mela- 
notischer Pigmentierung im Protoplasma habe auch ich in 2 F~llen 
dieser Erkrankung das Vorkommen melaninhaltiger Zellen ~hnlich dem 
Pigment der Substantia nigra beobachten kSnnen, und es gewinnt viel- 
leicht einiges Interesse, da~ in dem vorliegenden Falle die dieses Pig- 
ment fiihrenden Zellen progressiv sind und morphologiseh grSl~te J~hn- 
liehkeit mit den Elementen der bei der Recklinghausensehen Erkrankung 
beobachteten zentralen Haufen aufweisen. Das Ubersiehtsreferat von 
Oberndor]er bringt eine ganze Anzahl Beobaehtungen fiber melanin- 
haltige Zellen bei Geschwfilsten des Nervensys ~ems. Bezfiglieh der neuro- 
epithelialen Geschwiilste ist es bemerkenswert, dal~ Bittdor]s Fall auch 
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Pigmentnaevi aufwies. Die abnorme Pigmentation ist auch (cf. Biel- 
schowsky) sicher recht hi~ufig mit  EntwicklungsstSrungen des nerv6sen 
Ektoderms, zumal solchen mit Neigung zu blastomatSser Weiter- 
entwicklung vergesellschaftet. 

Mit dem Auftreten der gliotischen Wucherung im Falle 1 geht auch 
eine Hypertrophie und Hyperplasie si~mtlicher Elemente des Riicken- 
marksquersehnittes einher. W~hrend wir caudalwKrts yon dieser Stelle 
um den ~edullarkanaI herum ein reichliehes zelliges Gliagewebe finden, 
f~ngt dieses an der Stelle der Quersehnittsvermehrung (diese bedingend) 
zu wuehern an, und es linden sich neben den bisherigen plasmareichen, 
groBkernigen gliSsen Elementen und den kleinen Gliakernen eine 
groBe Anzahl protoplasmareicher weir verzweigter, oft mehrkerniger 
Spinnenzellen in fibrillogenetischer T~tigkeit. Am auff~lligsten aber 
sind die gegenfiber der Norm und den anderen Querschnitten um das 
Mehrfache vergrSSerten Ganglienzellen (Abb. 6). Derartige monstr5se 
Elemente kennen wir sonst nur bei der tuberOsen Sklerose, und Mar- 
burg, der in seinem bereits zitierten Fall im Trigeminuskern und am 
Ende des Tumors eine Hypertrophie und Hyperplasie der Parenchym- 
elemente beobachtet hat, finder offenbar aueh keinen besseren Vergleich 
als den mit  den Zellen dieser Krankheit l ) .  Mit Recht weist er 
auf die gleichzeitige quanti tat ive und besonders qualitative Zunahme 
aller Parenchymbestandteile hin. Die yon Bielschowsky und seinen 
Mitarbeitern gegebene Erkl/~rung, dab die Hypertrophie dieser grol3en 
Ganglienzellen der Ausdruck einer Kompensation fiir die durch Glia- 
wucherung untergegangenen Zellen sei, kann m. E. eine Erk]~rung 
ffir unseren Befund nieht abgeben. Abgesehen davon, daf~ yon einem 
Untergang yon Ganglienzellen niehts nachzuweisen ist, findet sich 
auf gleicher H5he die Hypertrophie und Hyperplasie eben nieht nur 
der Ganglienzellen, sondern aueh der Gliazellen, und ieh glaube, 
hierin mit Marburg einig gehen zu kSnnen, der meint:  ,,I)anac h muB 
man offenbar im Foetalstadium auch eine Korrelation versehiedener 
Elemente anerkennen." Der uns unbekannte trophische Faktor,  der 
gerade an dieser Stelle die Elemente des Nervenparenehyms zum 
Wachstum und fiberschfissiger Vermehrung arrregt, mag gleicherweise 
Ganglienzellen und Glia treffen. Es liegt mir fern, die Berechtigung 
der yon Bielschowsky gegebenen Theorie der kompensatorisehen Hyper- 
trophie zur Erkl~rung des Vorkommens derartig monstrSser Ganglien- 
zellen in Frage stellen zu wollen (dieser Autor stiitzt seine Ansicht auf 
Erfahrungen langj~hriger Studien bei der tuber5sen Sklerose), m6ehte 
aber doch auf Grund des vorliegenden Falles bei Vorhandensein gleich- 

1) Im Fall Marburgs sind die hypertrophischen Ganglienzellen weniger gut 
ausdifferenziert. 

9* 
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zeitiger Hypertrophie yon Glia und Ganglienzellen bei entwict:lungs- 
geschiehtlich /rithzeitigen St6rungen das gemeinsame trophisehe Moment 
in den Vordergrund stellen. 

Die entwieklungsgesehiehtlichen Forschungen (Schie//erdeclcer, Ca- 
]al, BieIschowsky) haben die komptizierten Vorg~nge bei der definitiven 
Ausdifferenzierung des Neuralrohrs zum ZentralkanM und die M6glieh- 
keit der StSrungen beim Sehliegungsvorgang und der Rhaphebfldung 
teilweise geklirt .  Legen. sich die Mednllarwiilste nicht aneinander, so 
bleibt der SchluB des Mednllarrohres aus, was meist nur am dor- 
salen Tell der FM1 ist, dann kann es naturgem~g zu keinem hin- 
teren Ependyml~eil (der sieh in der Deckplatte anlegt) und damit 
selbstverstgndlieh aueh nieht zu einer ghaphebildung kommen. Die 
Ursaehe fiir den fehlenden SchluB ist vielleieht in einzelnen Ygllen die 
Verz6gerung bei tier Absehniirung der Medullarplatte vom Hornblatt.  

Bei der Umwandlung des Medullarrohres in den Zentra!kanal ver- 
engt sich nun nieht etwa nut das Lumen, sondern yon dorsalwdirts her 
legen sich beim Vorrticken des hinteren, Ependymkeils die Seitenwand- 
platten aneinander und verschmelzen, dann riicken die Seitenwand- 
spongioblasten ab und differenzieren sieh zur Gila aus 1). Bleib~ das Vor- 
rfieken des hinteren Ependymkeiles aus, und d~mit die I~haphebildung, 
d~nn bleiben die Seitenwandspongioblasten am Orte ihrer En*stehung 
fixiert und differenzieren sieh atypiseh aus --  zur Gliose oder zum 
Spongioblastom. Das Vorrtieken des hinteren Ependymkeiles und das 
Zusammentreffen mit dem vorderen ist wesentlieh fiir clas Versehmelzen 
der Seitenwandspongioblasten-Anlage und ftir das "Abwandern der 
Spongioblasten2). Wird der hintere Ependymkeil am Vordringen ge- 
hindert, dann persistiert das Medullarrohr, es resultiert die lorim~re 
Hydromyelie -- eentrMe G l i o s e -  Syringomyelie. 

Die Lokalisation der Gliose innerhalb des Quersehnittes. Im l~all 1 
ist das Riiekenmark gesehlossen. Im eaudalen Absehnitt der Spina 

l) Vorg~nge, die in ihrer Kompliziertheit (primates und sekund/~res Neuren- 
cytium) yon Held 1. e. aufgedeekt sind. 

2) DaB bei einem Vorgang, wie im FMI 1, die ~ixierung bzw. das Fehlen des 
hinteren Ep.-Keiles an der mangelnden Weiterdifferenzierung sehuldig isg, diirfte 
heute keinem Widersprueh mehr begegnen, doeh ist vielleieht wohl zu bedenken, 
dab bei sehon gesehlossenem Medullarrohr die St6rung am Seitenwandspongio: 
blastem im sekund/~ren Neurencytium angreift, und dag erst, wenn diesem das 
Zusammenlegen unmSglieh gemaeht wird, aueh der hintere Ep.-Keil an seinem 
Vorrtieken gehindert ist. Aueh darf hier auf die vaseulo-fibrSsen Verinderungen 
im gereieh der Gliosen hlngewiesen werden, die zum mindesten (naeh Bielschowsky) 
Ms kumulierendes Moment aufgefagt werden mtissen, naeh Schie][erdecl~er sehon 
dureh St6rung der Lymphzirkulation (Verlegung der Lymphr/~ume), vielleieh~ 
aber aueh als Premdk6rper wirkend, pathologisehe Prozesse an dem ruhenden 
SpongioMastem ausl6sen k6nnen. 
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bifida geht die l~fickenmarkssubstanz eng a n  das Corium heran, der 
hintere Ependymkeil  liegt deutlich in engster Verbindung mJt der Deck- 
platte. Der ventrale Ependymkeil  ist entsprechend ausgebildet. ]:)as Ge- 
bier zwischen vorderem und hinterem Ependymkeil  wird yon einer ein- 
fachen gli6sen Grenzschieht, zu deren Seiten noch abwandernde Spongio- 
blastenhaufen zu sehen sind, gebildet. W~hrend an einer ganzen ]~eihe 
yon Schnitten der ganze Spalt des Medullarrohres often zu verfolgen ist, 
ist an verschiedenen Stellen eine Verklebung (cf. Abb. 2) der Seitenw~nde 
eingetreten, dutch die es unm6glich gemaeht wird, dab je noch einmal 
der hintere Ependymkeil  an den Ort seiner Bestimmung zum Schlul~ 
des Zentralkanals gelangt. ~hnliche Bilder hat  Schie/lerdecker bei den 
Hiihnerembryonen beobachtet.  Hier haben wir einen Mechanismus vor 
Augen, der beim Schlul~ des Neuralrohrs st6rend wirken kann. Wie wit 
ferner gesehen haben, ist der vordere Ependymkefl  in der Lage, selb- 
sth,ndig einen Zentralkanal zu bfldenl), wenn bei der atypischen Ver- 
schmelzung der Seitenw~nde der hintere Ep.-Keil  dorsal fixiert bleibt. 
Wenn wir nun wissen, dal~ es yon Seiten der Seitenwandspongioblasten 
in der yon Biel6chowsky klargestellten Weise zu den Gliosen kommt,  so 
ist natiirlich die M6glichkeit nicht yon der Hand  zu weisen, dal~ auch 
von den liegengebliebenen hinteren Ependymkefl-  bzw. den mit  ihnen 
verbundenen dorsalen Seitenwandzellen gleiche Vorg~nge ihren Ausgang 
nehmen. Hierffir spricht auch der Befund, dal~ bei Beginn der Stiftgliose 
die dorsale Rhaphe zwar ausgebflder ist, aber nicht bis zur Substantia 
gelatinosa centralis hinzieht, sondern in ihrem ventralen Tell die Gliose 
beherbergt. Und dadurch w~re es erkl~rlich, weshalb in verschiedenen 
Rfickenmarksabschnit ten (wie ich es auch an einer symptomlos ver- 
laufenen Stiftgliose [Zufallsbefund] feststellen konnte), die Stiftgliose 
bald mehr dorsal, bald mehr ventralw~rts gelegen ist, dadurch bedingt, 
wie weit der hin~ere Ep.-Keil  vorrficken konnte. Diese verschiedene 
Lagerung finder sich auch in unseren F~llen. 

Bei dem so h~ufigen Zusammentreffen yon Gliose (bzw. der ihr wesens- 
gleichen Syringomyelie) mag folgende Bemerkung am Platze sein: Wenn 
wir bier yon Hydromyelie  reden, dann ist selbstverst~tndlich damit  die 
genuine Hydromyelie  gemeint, im Gegensatz zu der Kompression be- 
dingten Erweiterung eines noch offenen Zentralkanals. Viele F/~lle der  
Li teratur  yon Syringomyelie sind eigentlich wohl Hydromyelien,  bei 
der das Medullarrohr in der Mitte verklebt  ist. Bereits beim Fall 1 ist 
darauf hingewiesen ' da$ Versehlul~ des Medullarrohres (und Gliose) 
und nur partielles Verkleben an einzelnen Stell,en fortlaufend mit  Hy- 
dromyelie abweehseln. 

1) Auch dies isg nicht verwunderlich, denn, wie auch in Fall 1 beobachtet 
werden konnte, geht der hintere Ep,-Keil fast ganz bei der Rhaphebildung auf, 
und der sekund/~re Zentralkanal wird fast allein vom vorderen gebildet. 
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Da die liegengebliebenen Seitenwandspongioblasten eine Metaplasie 
im Sinne der Differenzierung zu dem gliotisehen Gewebe (bzw. Glio- 
matose) erfahren, so nimmt es nieht wunder, daB aueh bei der in Fall 2 
im Verlaufe der Gliose auftretenden Hydromyelie ebenfalls eine gliotisch- 
gliomatSs ver~nderte Wand sich findet. 

Wie exzessive es zu einer gliotischen-hyperplastischen Wucherung 
kommen kann, zeigt vor allem der erste Fall mit der Querschnitts- 
vermehrung, wo yon dem Seitenwandgebiet aus die Wueherung der 
Spongioblasten aus zu verfolgen ist, w~hrend, das sei sehon hier be- 
merkt, das Gebiet des vorderen Ependymkeiles keinerlei Wucherungs- 
tendenz zeigt. 

Mit der dorsalen Gliose bzw. der Syringomyelie verbunden finder 
sich h~ufig eine (in unserem Fall 2, das linke) Hinterhorn dureh- 
setzende Gliose, die, kontinuierlich mit  der das ganze Rtiekenmark 
durehziehenden Stiftgliose (resp. dem Tumor) zusammenhangend, 
semen kranialen AbschluB bildet. Auf dem Querschnitt h~ngt  diese 
Bildung mit  der Gliose um den Zentralkanal zusammen. Wir haben 
also den Befund erwiesen, dab eine Rhaphe gebildet ist, und eine Gliose 
besteht, die als seitliche Fortsetzung der median-dorsal gelegenen in ein 
Hinterhorn verlagert ist. Es ist nicht anders denkbar, als dab hier die 
StSrung sieh nur an der einen Seitenplatte abgespielt hat. Im Fall Bitt- 
dot/z .  B. trifft  neben den Neuroepitheliom Hydromyelie und der Aus- 
gang der Neubildung in zwei symmetrische gliomatSse Zapfen zusammen. 
Ieh meine fast, dab man diese'seitliehe Lage mechanisch erkl~ren kann 
dureh eine StSrung beim Zusammenlegen des dorsalen Seitenwandspon- 
giob!astems, ohne zu der Hypothese der F~ltelungen des Medullarrohres 
seine Zuflueht nehmen zu mfissen. Daffir sprechen aueh die Lage, die 
dorsolaterale Riehtung und Spaltbildung und der Zusammenhang mit 
dem Zentralkanal (s. Fall 1). 

Bedeutsam nicht nur in klinischer, sondern aueh in genetischer 
Hinsicht ist die Lokalisation der Tumoren. Hier daft  i ch  zun~chst 
auf den 1. Fall zurfickgreifen. Es ist nichts Neues, dab sich eine Gliose 
im Brustmark findet, w~hrend wires  in den unterenTeilen des Riicken- 
markes mit einer embryologisch friiheren EntwicklungsstSrung zu tun  
haben. Altere Untersuehungen Hennebergs (vgl. auch die klassisehen 
Untersuehungen yon Recklinghausen) haben gezeigt, dab im Lumbal- 
teile sogar eine einfaehe Rinnenbildung des Medullarrohres, also eine 
embryologisch reeht frfihe EntwicklungsstSrung bestehen kann, w~h- 
rend in zentraleren Abschnitten des Riiekenmarks eine Stiftgliose oder 
Syringomyelie bestehtl).  Dieses Zusammentreffen (offenes Medullar- 

1) Henneberg bezeichnet sogar die S~if~gliose als eine ganz abortive Form der 
Spina bifida. 
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rohr c a u d a l , -  zentral, wenn auch fehlerhafte Schlie~ung) entspricht  
den Verh~ltnissen des Embryos,  an dem sieh das Medullarrohr an den 
Beugestellen - -  im Lumbal- und im Cerviealteil am sp~testen schliel~t. 
An diesen beiden Orten sind daher auch die Tumoren des Rficken- 
markes, sei die primare StSrung eine Arrhaphie oder Dysrhaphie,  
am h~ufigsten, und es ist sicher kein Zufall, dab wir in der HShle 
des Falles 1 an der Grenze yon Brust- und Cervicalmark die Aus- 
tapezierung mit  Bindegewebe sehen.: Nach dem,  was oben (S. 105) 
~usgefiihrt ist, sind wir zu der Annahme berechtigt, da~ es hier an 
dieser zweiten Pradilektionsstelle von EntwicklungsstSrungen ur- 
spriinglich zu keinem Schlusse des Neuralrohres gekommen ist. - -  
An dicser Stelle linden sich auch sonst haufig FehlbJldungen und 
Tumoren auf Grund entweder Fehlens oder fehlerhaften Schlusses des 
Medullarrohres. 

Wie in den Fallen von Draelr Marburg und Cash liegt in unserem 
Fall 3 der neuroepitheliale Tumorantei l  im obersten Halsmark  bzw. in 
der Medulla oblongata, wahrend im Fall 2 entsprechend den Fallen yon 
Rosenthal und Bittdor/ das Brus tmark  betroffen ist. In  dem yon bis- 
herigen b[achuntersuehern offenbar iibersehenen Fall yon Thielen ist 
das untere Cervicalmark der Sitz der Epithelsehlauchbildungen. Ent-  
sprechend unseren Fallen konnte auch Rosenthal und Cash, ferner Bitt- 
dor] den Befund einer dorsal des Zentralkanals gelegenen stiftfSrmigen 
gliotisehen Wueherung erheben~ die auf der genannten HShe in den 
Tumor  von neuroepithelialem Charakter iiberging. 

In  dem Falle yon Bittdor] handelt  es sieh im Halsmark  um eine 
Hydromyel ie  mit  gliomatSser Wand, ansehliel~end nach unten im 
Brus tmark  land sich der maehtige zentrale Tumor als zel lreiches 
Gliom mit  zalflreichen Epithelschlauchen. Dicht unterhalb lag ein 
echtes Neurom und eine prim~re zentrale Gliose, die je in ein 
Hinterhorn iiberging. J~hnlich, nur in der Medulla lokalisiert, stellt 
sich die Beobachtung Marburgs dar,  wo caudal der neuroepitheliale 
Tumor  in zwei gliomatSse Zapfen auslauft. Nach oben hin liel~ sich 
dieser T u m o r  in eine gli5se Wucherung mi t  Cystenbildung, nach 
unten in eine als Syringomyelie imponierende HShle, die sich naeh 
Abb. 5 seiner Arbeit in dem einen Burdachschen Strange befindet, 
verfolgen. Die anderen sonst angeffihrten Beobachtungen, so die 
yon Schlesinger und Strau[3, die auch Marburg als wenig beweis- 
kr~ftig ansieht, mSchte ich ebenso wie diejenigen, deren Beziehungen 
zu dem yon uns behandelten Stoffe nur sehr locker sind, auger 
Acht lassen. 

Von den neuroepithelialen Geschwulstbildungen linden wir einen 
Teil  an dieser Stelle des schon physiologischerweise spaten Schlusses 
des Neuralrohres lokalisiert, einige derselben Ait  liegen jedoch auf der 
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H6he der Medulla oblongatal). Dies ist wes, entlich fiir die Patho- 
genese. 

Rosenthal hat diese Geschwfilste erstmalig beschrieben und als Neu- 
roepithelioma gliomatosum mieroeysticum bezeichnet, indem er ihre 
ZugehSrigkeit zu den Gliomen aus friihem Entwicklungsstadium be- 
tonen wollte. Das Hauptgewicht legt er bei diesen neuroepithelial 
genannten Gesehwfilsten in den Naehweis der Ependymzelle in ihrer 
,,klasSischen Entwicklung". Vor allem in den Wueherungszonen des 
Tumors imponieren Zellen, die dem prim~ren Neuroepithel vollst~ndlg 
gleichen, wir k6nnen im Aufbau, wie es Marburg in seinem Fal!e be- 
sonders betont hat,  die] Weiterentwieklung'! dieser Primitivspongio- 
blasten Ca]als i n  das primordiale Epithel mit den langgestreekten 
Forts~tzen feststellen, und haben schliel]lieh nach den den T u m o r  
zusammensetzenden Zellelementen tats~chlich eine Geschwulst vor 
uns, die der ersten Zeit der Bildung des Neuralrohres entspricht. 
Eine v61!ige Ausdifferenzierung zu eigentliehem reifen Gliagewebe 
findet nicht  start, wenn auch in dem Protoplasma der mehrschieh- 
tigen hohen Epithelelemente Faserbildungen nachweisbar sind, die 
sich dann bis in die die Gef/~Be bildende Nfembrana limitans 
verfolgen lassen. Im Falle 2 gewinnen wir bei der gleichm/~lligeren 
Ausdifferenzierung der Ependymformationen und der deutl ichen Bil- 
dung einer Membrana limitans um die Gef/~Bwand sowie der fehlenden 
Neigung zum Zerfall im Tumor den Eindruek, dal] es sich um eine 
langsam waehsende und daher wohl auch etwas besser ausdifferen- 
zierte Gesehwulstbildung handle, als im Fal!e 3, in dem die Ausdiffe- 
renzierung zu Epithelkan/~len weniger distinkt ist, sich die faserigen 
Ze!lforts~tze mehr unmittelbar an die Wandung der Gef~Be ohne 
Grenzmembran anlegen. Elemente, die zu Ganglienzellen werden, also 
Neuroblasten im engeren Sinne, haben wir im Falle 2 nnd 3 nicht 
finden k6nnen. Aufmerksam geworden durch die Beobachtungen 
Marburgs fielen aueh uns im Fall 3 die in Paradestellung angeord- 

1) Die vergleichende Betrachtung unseres ersten Falles von initialer Gliose und 
Hydromyelie ist geeignet, noch auf eine interessante Analogie einzugehen. Der Fall 
Muthmann-Sauerbeck wird bei den fiblichen Literaturbesprechungen als in der 
Medulla lokalisier$ angegeben, wahrend er tatsachlich vom Velum medullare 
posterius seinen Ausgang nimmt. Im Fall 1 haben wir in dem durch den fehler- 
haften Schliel]ungsvorgang, der bis in das Kleinhirn sich hinaufzieht, auseinander- 
gezogenen Velum medullare eine gli6se Substanz liegen, die aus embryonalen 
Gliazellen stellenweise mit der Tendenz zur Bildung yon Zentralkanalen besteht. 
Dan~Jt ergibt sich die M6glichkeit, auch dem Fall Muthmann-Sauerbeck eine ra- 
tionelle Grundlage bezfiglich des Ortes seiner Entstehung zu geben, und es ware 
weiterhin darauf zu aehten, wie haufig SchlieSungsstOrungen im caudalen Teil 
Tell des Rfickenmarks mlt StSrungen im dorsalen Teil des Metencephalons ver- 
gesellschaftet sind. 
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neten Kernreihen mit dazwischen kernloser protoplasmatischer Grund- 
substanz auf. Bildungen, die Marburg wie aueh Cash auf Grund 
ihrer Anordnung m i t  Neurinombildungen in Verbindung bringen, und 
zwar in ihren F/~llen wohl mit Recht, denn sic konnten den Befund 
neurinomat6ser Bildungen an normalen und aberrierenden Nerven- 
wurzeln erheben. Im Fall 3 haben wir zwar nirgends neurinomat6se 
Bildungen an den Wurzeln sehen kSnnen, und ich m6chte den yon 
Marburg ffir die Neurinomnatur angefiihrten Beweis der hyalinen 
Degeneration der Fasern nieht gar zu hoeh bewerten, kann es aber 
nicht bestreiten, dab die morphologische Anordnung einzelner Ze]l- 
elemente den Eindruck einer J~hnlichkeit mit Neurinomstrukturen er- 
weeken kann 1). 

In diesem Zusammenhange sei auch die bekannte: Beobachtung 
von Orzechowsky und Noviki angeffihrt: in einem F~lle yon a]lge, 
meiner Neurofibromatose land sich ein ependymaler Tumor an einer der 
Pr~dilektionsstellen, w~hrend in einem Medianustumor Ependymforma- 
tionen auftreten. Gleiehfalls geh6rt der Fall Maas, yon dem Biel- 
schowslcy in seiner Syringomyeliearbeit auf Abb. 20 ein lYbersichts- 
bild gibt, hierher. Aueh in meinem Fall Z. (Berl. Neurolog. Ges. Mai 
1923) sind derartige Tumoren im Zentralkana] vorhanden. 
: F fir uns gewinnen derartige Beobachtungen anBedeutung durchF~lle, 
wie den yon Marburg beobachteten und vor allem aber den weitaus in- 
struktiveren, den Cash beschrieben hat, deren sehr  schSne und sorg- 
fi~ltige Analyse die Beziehungen zum Neuroepitheliom, zum Gliom und 
Neurinom darlegt. DaB die neuroepithelialen Geschw/ilste enge Be- 
ziehungen zu den Gliomatosen haben, und kontinuierlich mit dem 
kranialen und caudalen Pol in diese fibergehen, haben die vorstehenden 
Beobaehtungen gezeigt. Ich bin aber anderer Ansicht wie Marburg, der, 
wenn ieh ihn recht verstanden habe, die Syringomyelie-G]iomatose in 
seinem Falle pathogenetisch als zwei selbst~ndige Vorg/inge auffal]t. 

Es ist ferner wesentlich, festzustellen, wo im Verlaufe der das 
ganze Riickenmark durchsetzenden St6rung das Ependymelement 
zuerst proliferierend auftritt. Vor allen Dingen in Fall 3 ist es gut zu 
beobachten, wie an den ventralen der vorderen Commissur anliegen- 
den Teilen zuerst Ependymkanalbildungen yon hohem, meist mehr- 
schiehtigem Epithel (mit Ciliarsaum) auftreten und sich diese Elemente 
yon dort aus immer mehr fiber den Querschnitt dorsal- und lateral- 
w~rts verteilen. Schon Taterl~a ist es aufgefallen, dab der ,,den Vorder- 

1) Diesbezfiglich mSehte ich auf eine soeben erschienene Arbeit yon Krumbein 
aus dem Bonner pathologischen Institute hinweisen, der die herrschende Ansieht 
fiber den diagnostischen Wert der Band- oder Palisadenstellung der Kerne einer 
Kritik unterzieht und sie als eine besondere Unterform des feinfibrill/~ren mesen- 
chymalen Gewebes auffaBt, die in enger Beziehung zum Gef/~Bsystem steht. 
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h6rnern zugewandte Teil des Tumors eine besonders kernreiehe Kuppe  
zeigt". Diese kernreiche Kuppe  enth~lt nun alle die Zellelemente, wie 
sie Rosenthal in seiner ersten Beschreibung als das tumorbildende Ele- 
ment  hervorgehoben hat, n~mlich als die , ,Ependymzelle in ihrer 
klassisehen Entwicklung".  

Worauf es uns aber ankommt,  ist gerade die Feststellung, dab yon 
dem vorderen Ependymkeil  bzw. dem yon ihm gebildeten Zentralkanal 
auf der H6he des neuroepithelialen Tumors (ira Gegensatz zu allen an- 
deren Absehnitten des Rtickenmarks) niehts mehr zu linden ist. Das- 
selbe k6nnen wir im Fall 2 naehweisen; aueh Bit tdor/und Cash haben 
das besehrieben (ohne allerdings auf diesen Umstand Gewicht zu 
legen). Es miAssen also die Zellelemente des vorderen Ependymkeils 
in dem Tumor mit au/gegangen sein, wenn sie es nicht gewesen sind, 
die ganz allein /ormativ dem Tumor seine Note gegeben haben. 

Schon Bielschowsky hat  gelegentlich bemerkt ,  dab yore vorderen 
Ependymkeil  Geschwfilste vom neuroepithelialen Charakter ausgehen 
k6nnen. Wenn nun der vordere Ependymkeil  gerade am ehesten in 
ein Ruhestadium zu kommen scheint, wenn er bei unseren Neuroepi- 
theliomen im Tumor aufgegangen sein muB, so haben wir hierin eine 
Reihe gewichtiger Grfinde, die uns das l~echt geben, den Keim fiir den 
Tumor in eine Zeit zu verlegen, die einer entwicklungsgeschichtlich 
sehr frfihen Stufe entspricht. Warum die St6rung, die den SchlieBungs- 
vorgang des ganzen l~fickenmarks betroffen hat, sich gerade an dieser 
Stelle als besonders tiefgreifend auswirken konnte, ist er6rtert. 

Nun unterscheiden sich zweifellos die als Neuroepitheliom beschrie- 
benen F/~lle in ihrer Zusammensetzung der Elemente. I m  Falle 2 sehen 
wir eine Geschwulst, die ausschlieBlich aus mehrschichtigem Epen- 
dYmepithel besteht, mi t  dunklen, chromatinreichen, basal sitzenden 
Kernen, aus deren dem Hohlraum abgewandten Teile Fasern entspringen, 
dig sich auf der H6he der Neubildung zu richtigen Grenzmembranen 
um das Mesoderm zusammenlegen. Daneben finder man in der Wuche- 
rungszone ganz gleichartige Kerne, in die faserigen Substanzen ein- 
gelagert, die sich dann bei der Gliaf~rbung als jugendlichen Faser- 
bildnern durchaus analoge Elemente entpuppen --  allein mit  dem 
Unterschiede, dab sich in den durch die Tumorbildung bedingten 
r~umlichen Verh~ltnissen meist nur 2 - -3  Forts~tze linden lassen, yon 
denen ein faserig protoplasmatischer sich in der Ependymbildung ver- 
liert, ein anderer, wenn er verfolgbar ist, an der Membrana limitans an- 
setzt. Hier wiederholt sich ein normal entwicklungsgeschichtlicher Vor- 
gang, wie wir ihn im ersten Falle gut beobachten konnten, wenn die 
Spongioblasten sich aus dem Ependymverbande  16sen und zu Faserbild- 
nern werden. Das Bestreben der Zellen nach weiterer Ausreifung ist 
sicher ein recht erhebliches, sehen wir doch in dem Zentrum neben 
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den intrafascicul~ren, den Ependymzellen gleichenden auch kleine Kerne, 
in dem Fasergewirr, die sich schon mehr den kleinen Gliakerflen n~hern. 
Demgegeniiber dominieren im Falle 3 zumal deutlich in der Wucherungs- 
zone kleine kubische Zellen mit  grol~en Kernen h~ufig in plasmatischen 
Verb~nden, die sich erst im zen t rum (vgl. Abb. 20 und 21 miteinander) 
zu Ependymformationen ausdifferenzieren. Diese gleichen dann den eben 
geschilderten Formationen, doch ist die Mannigfaltigkeit der Zellele- 
monte, wie aus den vorhergehenden Ausfiihrungen ersichtlich, eine 
wesentlich grSl~ere, von denen die in grobbalkigen plasmatischen Struk- 
turen und die in plasmatischen Verb~nden gelegenen Zellen nicht ein- 
wandfrei zu bestimmen sind, an Neurinomstrukturen denken lassen. 
Auch zeigt sich in der mangelnden scharfen Abgrenzung gegen das 
Mesoderm und der Neigung zum Zerfall die Unreife gegeniiber Fall 2. 
An den Anfang dieser Reihe kSnnte man den Fall Marburgs stellen, 
bei dem die Unreife der Matrixzelle und die Mannigfaltigkeit der von ihr 
gelieferten Produkte,  wie auch die Zerfallsneigung eine noch erheblich 
grSl~ere ist. So konnte Marburg die urspriinglichste Neuralepithelzelle 
als die Mutterzelle fiir die epithelialen Geschwiilste feststellen. Vermag 
ich auch nicht in allem der Beweisffihrung Marburgs bezfiglich des Neu- 
rinomgewebes im Tumor zu folgen, so ist es doch bemerkenswert, dab 
in seinem Falle wie im Falle yon Cash Neurinombildungen in der Peri- 
pherie aufgetreten sind. Was fiir uns wesentlich ist, ist, daI~ Maas, 
Orzechowski und Novikitats~chlich bei Neurofibromatose auch andere Ent- 
wicklungsstSrungen des ~ervensystems (Ependymtumoren im Riicken- 
mark) nachgewiesen haben, und dal~ ferner eine Verwandtschaft dieser 
Krankhei t  mit  der tuberSsen Sklerose besteht, alles Prozesse, die auf 
friihzeitiger EntwicklungsstSrung beruhen, ohne dal~ wir aber in der 
Lage w~ren, daraus tats~chlich eine TerminationspBriode festzusetzen. 
Genau so wie bei den arrhaphischen St5rungen sich dysrhaphische 
hinzugesellen, und die Schwere der StSrung verschieden -- selbst 
in benachbarten Bezirken -- tiefgreifend ist, so linden sich bei unseren 
Geschwiilsten an gewissen Pr~dilektionsstellen Elemente friiherer Peri- 
oden versprengt. Ob die Abschniirung d e r  Ganglienleiste im Sinne 
Antonis und Marburgs fiir die Entstehung der Gliomatose eine be- 
sondere Rolle spielt und damit  formgebend auch auf die neuroepi- 
thelialen Geschwiilste wirkt, vermag ich nicht zu sagen, doch erscheint 
es mir ebensogut erkl~rbar, dab gerade an den Stellen, wo tiefgreifende 
StSrungen des Rfickenmarks am ehesten manifest werden, auch Tefle 
der Ganglienleiste mit  betroffen werden kSnnten, falls sich hierauf zu- 
riickzufilhrende Elemente sicher nachweisen lassen. 

Nur w~re es dann wahrscheinlich, dal~ sich in einer derartigen Ge- 
schwulst wenigstens einige Elemente mit  Ansatz zu Differenzierung 
von Neuroblasten linden wfirden. Was wir aber in unseren Geschwiilsten 
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yor uns sehen, ist die Mutterzelle der embryonalen Ependymzelle, in 
der es im einen Fall zur Ausbildung einer relativ reifen Geschwulst mi t  
Bildung yon Fasern und Grenzmembranen,  in dem anderen Falle (mit 
kfirzerem klinischen Verlaufe) zu einer weniger reifen Geschwulst 
kommt,  in der PrimitivspongioblastGn im Sinne Ca]als zu embryonalem 
Ependym sich ausdifferenzieren k5nnen. 

Ebenso wig bei Rosenthal und Bittdor/sind im Fall 2 die Beziehungen 
zum Gliom deutlich und auf sie wiirde die Bezeichnung ,,Neuroepithe- 
lioma gliomatosum" passen odGr, wig Borst es vorsehl~gt, ,,Spongio- 
blastoma", da sie rein gliSs w~ren und der eigentlichen nGrv5sen 
Elemente entbehien. Dagegen wi~re Fall 3 wig der Marburgs, obwohl 
auch bei ihnen rein nGrvSse Elemente nicht - - z u m  mindesten nicht 
unbedingt sigher - -  darstellbar sind, mit  Marburg, ,,da sich der Tumor 
nur aus Ependymzellen und Stadien in ihrer Entwicldung zusammen- 
setzt",  als unausgereifte Form des NGuroepithelioms, bei der es 
eben nur zur Bildung yon Ependymzellen kommt,  nieht aber zur 
Bildung von Glia und Ganglienzellen, z u  bezeichnen. Er nennt sie 
, ,Ependymales Blastom".  

Die Zugeh6rigkeit der neuroepithelialen Geschwiilste, zu den aus 
Entwieklungsst6rungen hervorgegangenen wird auch von Marburg an- 
erkannt.  Die engen Beziehungen zu den auf die StSrungen beim deft- 
nit iven SchlieBungsvorgang des Riickenmarks zuriickzufiihrenden Fehl- 
bildungen und deren blastomatSse Entar tung haben wit dargelegt und 
sind zu der Ansicht gelangt, dal~ die neuroepithelialen Geschwiilste auf 
einer tiefgreifenden StSrung beim Medullarsctflul] (an gewissen Pri~- 
dilektionsstellen) beruhend, im Verlaufe und als Teil einer durch- 
ggngigen StSrung des SchlieBungsvorganges (Dysrhaphien) auftreten 
und fo rma t iv  der zur Geschwulst entar te ten Fehlbildung die Note 
geben. 

Mit dem, was wir oben gesagt, ist zugleich dargelegt, weshalb wir einen 
festen Zei tpunkt  in der Entwicklungsperiode ftir dig Entstehung der neuro- 
epithelialen Tumoren verantwortl ich zu machen, nicht in der Lage sind. 
Was wir sagen k6nnen, ist lediglieh, dab dieseTumoren vom Neuroepithel 
ihren Ausgang nehmen k6nnen zu einer Zeit, in der der vordere Ep.- 
Keil oder Teile desselben noeh nicht zur Ruhe gekommen sindl). 

Wir wollen fiir die Forschung den Wert  des Zusammentreffens dys- 
ontogenetiseher Geschwulstbildungen ro l l  anerkennen, miissen aber be- 
denken, dab eine und dieselbe Sehiidlichkeit sieh an demselben Organ 
verschiedentlich auswirken kann. Beim Riiekenmark allein dadurch, dag 
der SchlieSungsvorgang nicht einheitlich gleichzeitig vor sich geht, auch 

1) W&hrend von Seitenwandspongioblasten Gliome-Gliomatosen ausgehen, 
bildet das Material des Ep.-Keiles offenbar nur das Neuroepitheliom. 
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an verschiedenen Partieen auf verschiedenen Entwicklungsstufen 
gehemmt werden kann, und so ist es erkl~rlich, dal~ die gleiche 
Noxe an ein und demselben Organ StSrungen verschiedener Inten- 
sitar auslSsen kann. 

])as Wesentliche ftir die moderne Auffassung der besprochenen arrha- 
phischen und dysrhaphisehen StSrungen bildet die von Cajal herriih- 
rende genauere Kenntnis  yon den Vorg~ngen im embryonalen Ent-  
wieklungsmechanismus bei der Umwandlung des Medullarrohres in den 
Zentralkanal, die nieht etwa auf einer nur gleiehm~I~igen Verengerung 
beruht. An der Bodenplatte des Medullarrohres bildet sieh der friih 
ausdifferenzierte vordere Ependymkeil ,  an der Deekplat te  der hintere. 
Zu beiden Seiten des Medullarrohres liegen d i e  Seitenwandspongio- 
blasten. Bei der Umwandlung in den Zentralkanal rtiekt der dorsale 
Keil ventral  und versehmilzt mit  dem vorderen. Die Seitenw~nde legen 
sich dabei yon dorsalw~rts her aneinander. Beim Zusammentreffen des 
hinteren mit  dem vorderen Ep.-Keil  wandern die Seitenwandspongio- 
blasten ab und differenzieren sich zur Glia aus, ein Vorgang, der noeh 
geraume Zeit ins extrauterine Dasein hineinreicht. Die dorsale Rhaphe 
k o m m t  zustande, wenn der hintere Ep.-Keil  bestimmungsgemal~ an 
den ventralen gelangt ist und das Hinterstrangareal  dutch das Ein- 
wachsen der hinteren Wurzeln gebildet wird. Tr i t t  bei d e m  Vorgang 
tier Rhaphebildung eine StSrung ein, so bleiben die Seitenwandspongio- 
blasten an atypischer Stelle fixiert haften und differenzieren sieh spater- 
hin auch atypiseh aus. Dureh deren Metaplasie (Bielschows]cy) ent- 
s teht  das Spongioblastom bzw. die progressive gliotisehe Wueherung; 
mag nun auch die StSrung allein in der hinteren Schliel~ungslinie er- 
folgt sein und dort  lokalisiert bleiben oder sich an einer oder beiden 
fehlerhaft  verschmolzenen Seitenwandplat ten auswirken. 

Vom fehlerhaften Zusammenschlul~ des Medullarrohres, wo natiir- 
lich die Rhaphebildung ausbleihen muB, bis zur unvollst~ndigen oder 
fehlerhaften Rhaphebildung gibt es eine kontinuierliehe Reihe yon 
StSrungen, die den Keim zu sp~terem pathologisehem Waehstum in 
sieh tragen und mannigfaeh miteinander kombinier t  sein kSnnen. 
Was wir zeigen konnten, ist nur ein kleiner Aussehnitt  aus den zahl- 
reichen VariationsmSglichkeiten , auf die einzugehen wit uns versagen 
miissen, um die Grenzen d e r  sieh vorwiegend auf Selbstbeobachtetes 
beschrankenden Mitteilung nicht zu iiberschreiten. Es ist genug, w~re 
es gelungen, dutch die Wiedergabe der F~lle, der vergleichenden Beob- 
aeh~ungen des vorliegenden Materials und dureh die Klarstellung der 
gemeinsamen Grundziige neue Stiitzen fiir die Theorie beigebraeht zu 
haben, die mit  der Einordnung der dureh t t emmungen  und St6rungen 
in der Entwieklungsperiode bedingten Geschwiilste des Riickenmarks 
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in das Sys tem der Ar rhaph ien  und Dys rhaph ien  uns den Schliissel zum 

besseren Verst~ndnis  ihrer  Pa thogenese  in die H a n d  gegeben hat .  

~ b e r  den i~tiologisehen F a k t o r  wissen wir nichts,  ebensowenig,  

weshalb embryona l  fri ih versprengtes  Mater ia l  im reifen Lebensa l te r  

zu wuchern  beginnt .  Fi i r  das kons t i tu t ionel le  und  Vere rbungsmomen t  

l iegen noch keine spruchre i fen  Unte r l agen  vor.  

E i n  Tei l  der Fragen ,  allein beziiglich der formalen  Genese, die auf Ant-  

wor t  harren,  is t  berei ts  oben angedeu te t ;  wei tere  sys temat i sche  Untersu-  

chungen,  vor  allen Dingen  menschl ichen embryona len  Materials  und die 

se r ienweiseUntersuchung initialerF~ille di irf te  zun~chst  noch der aussichts- 

re ichs te  Weg sein, uns einer K]~rung der b rennends ten  F r a g e n  n~her zu ffih- 

ren, und vie l le icht  gel ingt  es bei  der Un te r suchung  ausgestoBener F r i i ch te  

gelegent l ich  auch einen E inb l i ck  in die kausale  Genese zu gewinnen  1). 
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