Zur Frage der dysrhaphischen Storungen des Riickenmarks
und der von ihnen abzuleitenden Geschwulstbildungen.
Von
B. Ostertag.

(1L Teil aus der psychiatrischen und Nervenklinik der Universitit Berlin [ Geh.-Rat
Bonhoeffer].)

Mit 21 Textabbildungen.
( Bingegangen am 1. Juni 1925.)

I. Teil: Beitrag zur Kenntnis der genuinen Gliosen und der
Hoéhlenbildung im Riickenmark.

Mit der Arbeit Bielschowsky und Ungers ist die Betrachtung des
Problems der Syringomyelie und verwandter Zustinde in ein neues
Stadium getreten. Fufiend auf den Untersuchungen Helds iiber Ent-
wicklung, Differenzierung und Bau der Glia, auf den Ergebnissen der
sorgfaltigen embryologischen Studien Cajals, den Forschungen Schieffer-
deckers und eigenen Untersuchungen, die sich mit den auf Entwicklungs-
stérungen zuriickzufithrenden Erkrankungen des Zentralnervensystems
(teils erst nach eigener Klsrung der histogenetischen Verhéltnisse und
Zusammenhinge wie z. B. bei der tuberdsen Sklerose) befaBten, -ist
Bielschowsky und im AnschluBl 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 Stérung im SchlieBungs-
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 Vorriicken des dorsalen Epen-
dymkeils bis zu seiner Vereinigung mit dem ventralen. Den zwei Etappen
entsprechen nun auch zwei Terminationsperioden fiir Hemmungen und
Storungen, die er als Akatarrhaphie!) bei Ausbleiben eines normalen Zu-
sammenschlusses der Medullarfalten oder als Dyskatarrhaphie bei Aus-
bleiben oder Hemmung der Rhaphebildung bezeichnet.

1) A- bzw. Dyskatarrhaphie (hergeleitet von xazogddpser = zusammennihen)
hat Henneberg die Vorginge benannt, spricht aber jetzt selbst (wohl aus prak-
tischen Griinden) einfacher von Dysrhaphie bzw. Arrhaphie.
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Dem ersten Typus der Akatarrhaphie gehdren an: persistierender
Plattentypus bei Rhachischisis und Spina bifida, rinnenférmiges
Riickenmark oft mit Invagination der Haute, Einrollungen (Diaste-
matomyelie), Bildung eines Bindegewebsseptums in der hinteren
SchlieBungslinie, Teratombildung und mesodermale Tumoren in der-
selben. ‘

Dem zweiten Typus der Dyskatarrhaphie gehoren an: Persistieren
des primdren Medullarrohres (Myelocystocele, genuine Hydromyelie),
Gliosis spinalis, Syringomyelie, wahrscheinlich auch die zentral gelege-
nen Gliosen, Neuroepitheliome, Neurinome. Durch Steckenbleiben des
hinteren Ependymkeiles in verschiedenen Entwicklnngsstufen kommen
die verschiedenen Formen der Hydromyelie zustande. Mit der Hemmung
des SchlieBungsvorganges ist die Abwanderung der Seitenwandspongio-
blasten gestért. Aus den liegengebliebenen Spongioblasten entsteht
durch Metaplasie das gliotische Gewebe.

Die Bezeichnung der zur Rede stehenden Stérungen als A- bzw.
Dyskatarrhaphien beruht also auf der neueren Erkenntnis vom Wesen
des komplizierten SchlieBungsvorganges des Riickenmarkes und gibt
uns die Mdglichkeit einer systematischen Hinteilung und damit eines
besseren Verstiandnisses und einer einheitlichen Auffagssung der so man-
nigfach gearteten Fehl- und Geschwulstbildungen des Riickenmarks.

Ein kiirzlich von mir beobachteter Fall eines frithgeborenen Knaben
mit Hydrocephalus und Hohlenbildung im Riickenmark gestattete, in
selten dargebotener Weise Einblick in die Histogenese und formale Ent-
stehung einiger der eben genannten Stérungen zu gewinnenl).

Faill 1. Aus dem Krankenblatte der Tiibinger Kinderklinik (Prof. Birk) kénnen
wir Folgendes entnehmen: Der beim Tode am 15. X. 1924 4 Tage alte Knabe
war als Zwillingskind spontan in Schéidellage geboren. Nach Angaben des Arztes
handelte es sich um eine Frithgeburt, etwa in 35.—36. Woche. Der andere Zwilling
war normal entwickelt. Bei der Aufnahme in die Klinik wurde ein ziemlich
groBer, stark gespannter Hydrocephalus mit weit klaffenden Schidelnéhten, eine
Spina bifida und eine Lahmung der oberen Extremitéten vermerkt. Die Sektion
wurde am 15. X. 1924 vorgenommen. Aus dem Sektionsprotokoll sei notiert:
Neugeborenes Kind mit im Eintrocknen begriffenem Nabelschnurrest, vermehrter
Kopfumfang, weite Diastase der Schidelknochen. Im Bereich der Lendenwirbel-
sdule eine kugelig-knollige Hautanschwellung. Keine weiteren MiBbildungen,
iibrige Korperorgane ohne Belang. Zur Erhaltung des Hydrocephalus wird die
Leiche von der Aorta aus mit Formol injiziert. Nach vollzogener Hértung konnte
folgender Befund erhoben werden:

1) Der erste Teil der Arheit sei ausschlieBlich der Wiedergabe und der speziellen
Besprechung dieses Falles vorbehalten, wihrend die Erérterung der allgemein
wesentlichen Punkte am SchluB der Arbeit erfolgen soll, da die Analyse dieses
initialen Falles eine Reihe interessanter Aufklirungen fiir das Zustandekommen
der im zweiten Teile zu besprechenden Verhiltnisse zu geben geeignet ist.
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Die Eroffnung der Ventrikel 148t einen enormen Hydrocephalus internus mit
starker Erweiterung auch des ITI. Ventrikels und des Aquaeductus erkennen. Auf-
fallend ist die hochgradige Kleinheit des Cerebellum, das im Sagittaldurch-
messer nur 6 mm miBt. Das dorsale Dach des IV. Ventrikels ist enorm vorgewélbt.
Das Riickenmark ist ca. 14 cm lang. Am caudalen Teil sind die Wirbelbégen nicht
geschlossen, das Riickenmark liegt direkt unter dem Integument. Es besteht eine
typische Spina bifida subcutanea. Im Bereich der Lendenanschwellung ist dann
das Riickenmark von normaler Stirke bis in die Gegend des mittleren Brust-
markes hinein. Dann nimmt der Umfang rasch zu, das Riickenmark wird klein-
fingerdick, hat zunichst noch eine recht solide Konsistenz (gliotisches Gewebe).
Wenige Zentimeter oberhalb ist es jedoch in eine zylindrische prall mit Liquor
gefiillte Hohle umgewandelt, die mit dem stark erweiterten IV. Ventrikel kom-
muniziert., Die ventrale Seite ist von einer knapp 2 mm dicken Riickenmarks-
substanz gebildet. Die Substanz des Riickenmarks verdiinnt sich auf dem Durch-
schnitt zunehmend in der seitlichen Begrenzung und der dorsalen Partie, wo sie
stellenweise nur papierdiinn ist, teilweise iiberhaupt zu fehlen scheint, so daf es
den Anschein hat, als ob die dorsale Seite der Hohle nur von den weichen Hirn-
hiuten gebildet wird. Der Ubergang aus dem derben gliotischen Stiick in den
Hydromyelus ist sehr eigenartig. Der Hydrocephalus miindet an dieser Stelle
blind: Die Pia sinkt in die Tiefe und inseriert etwa im Zentrum der Gliose. Durch
die pralle Fiillung sind die-seitlichen Rénder des Riickenmarks von der Zentral-
kanalgegend aus nach dorsal auseinandergetrieben.

Demnach hat die makroskopische Untersuchung ergeben: eine Spina
bifida subcutanea, eine Gliose. des Brustmarks mit nach oben anschlie-
Bender liquorgefiillter H6hle im Riickenmark in Kommunikation mit
einem Hydrocephalus internus und Hypoplasie des Kleinhirns.

Zur Untersuchung gelangten (vgl. hierzu das Schema [Tafel 1)] folgende Stiicke:

1. Block in Gelatine eingebettet aus der Spina bifida (unterstes Lumbalmark).

2. Block in Celloidin eingebettet mit 1 em Zwischenraum: gegeniiber dem
Block 1; zwischen Block 2 und Block 3 liegen ca. 5 em Zwischenraum.

3. Ein Block in Paraffin aus dem Brustmark, wihrend der daran anschlieBende

4. Block in Celloidin eingebettet wurde. (Block 3—7 sind in Serien geschnitten.)

Der 5. Block enthélt bereits den Anfang der Umfangsvermehrung des Riicken-
marks (Beginn der Gliose).

6. Ein Block in Paraffin eingebettet.

Der 7. Block enthilt den Einschlag der Pia in das Riickenmark und den Be-
ginn des Hydromyelus.

Der 8. Block wurde wiederum in Paraffin eingebettet und entspricht mit dem
in Celloidin eingebetteten

9. Block der Hohe der Cervicalanschwellung, der

10. Block oralwirts nach dem Beginn der Medulla.

Der 11. Block stammt (in Celloidin eingebettet) aus der oberen Medulla oblon-
gata und schlieBt mit der gréBten Ausdehnung der Oliva inferior ab,

12. Block (in Celloidin eingebettet) enthélt den caudalen Teil des Pons und das
Kleinhirn.

Weiterhin wurden Stiicke aus Hirnrinde, Hirnstamm und Ependym untersucht.

Bei der mikroskopischen Untersuchung gelangten zur Anwendung die Eisen-
himatoxylinfirbung nach Heidenhain, Weigertsches Eisenhdmatoxylin, van
Giesonfiarbung, die Holzersche Gliafsirbung und zur Orientierung iiber den Ganglien-
zellgehalt eine Féirbung mit Chresylviolett.
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Mikroskopischer Befund.

Aus der Spina bifida') (s. Abb. 2). Das Riickenmark ist auf dem Querschnitt
lang gestreckt. Die Vorderhérner sind lateral und dorsal ausgezogen und ver-
lingert. Direkt in der dorsoventralen Ebene verliuft die Medullarrohrbildunyg,
nur im vorderen Teil mit mehrschichtigem Ependym ausgekleidet, wiahrend
nach weiter hinten der eigentliche Ependymbelag unterbrochen und durch
gliotisches Gewebe ersetzt ist. Es kommt zur Verklebung der Seitenplatten
mit einer starken Anlagerung von Spongioblasten. Am Abgange der vorderen
Wurzeln liegen Kerne von Schwannschen Scheidenzellen, die auch in den
Wurzeln zu verfolgen sind. Das sonst iibliche und dem Alter entsprechende
Bild der markscheidenhaltigen Nervenfasern- ist nirgends zu finden. Die Kanal-
bildung hat dorsal einen nach rechts und links bis an die Peripherie gehenden
Rezessus. Nach hinten setzt sich die so entstandene rhombische Hohle bis an
die membrana reuniens fort und ist wieder mit deutlichem Ependym aus-
gekleidet. Diese einem hinteren Ependymkeil entsprechenden Zellagen reichen
big an das Corium. Wir finden unter der Haut ein Durcheinander von jungem
Bindegewebe und Zelthaufen, die Spongioblasten entsprechen. Das Bindegewebe
ist wie haufig nicht deutlich zu differenzieren, Dura und Piaanteil lassen sich
nicht trennen.

i Das Bild wechselt in den folgenden Schnitten nur in der Weise, daB ver-
schiedentlich Spongioblastenhaufen auch an der Peripherie unter der Grenzschicht
des Riickenmarks liegen. ’

1) Ich spreche fernerhin kurz von Spina bifida, obwohl es sich korrekter um eine
Spina bifida subcutanea. Die Wirbelbdgen klaffen, das Riickenmark ist geschlossen,
die Dura jedoch nicht, die Pia steht in enger Verbindung mit dem Corium. Tber
den caudalsten Teil vermag ich nichts auszusagen, da er, wie auch das Kleinhirn
und einzelne Partieen (z. B. Abb. 8), nicht unverletzt in meine Hinde kam. Auch
sehe ich davon ab, ein bereits so haufig beschriebenes Bild eingehend zu erértern.

Text zu nebenstehender Abbildung.

Ubersichtsschema zum Fall 1. Rot gezeichnet ist der priméire Ependym- bzw.

der Zentralkanal, verstiarkt rot gezeichnet der vordere und hintere Ependymkeil.

Schwarz gestrichelt ist das gliotische Gewebe. In 6 und 7 bezeichnet die kreis-

runde Partie das Gebiet der Hyperplasie und Hypertrophie.

Querschnitisbild 1 und 2 entsprechen dem Block 1. Der dorsale gestrichelt ge-
zeichnete Streifen entspricht der duBeren Haut (s. Abb. 2).

Querschnitt 3 ist der caudale Abschnitt des Blockes 2.

Querschnitt 4 gleich Block 3.

Querschnitt & entspricht dem Block 4 (Gliose durch das linke Hinterhorn, Abb. 4).

Querschnitt 6 entspricht dem Blocke 5 (Abb. 5).

Querschnitt 7 und 8 entsprechen Block 6 (Abb. 7).

Querschnitt 9—I12 entsprechen dem Block 7 (Abb. 8 und 9).

Querschnitt 13 und 14 entsprechen dem Block 8 und 9 (Abb. 10).

Querschnitt 15 ist die Hohe des Blockes 10.

Querschnitt 16 entspricht dem Block und Abb. 11. Der Kreis bezeichnet die

Lage der Ependymformation dieser Abb.

Die GréBenverhaltnisse konnten bei der enormen Divergenz natiirlich nicht
eingehalten werden, sie gehen jedoch aus den mit der gleichen VergréBerung
(10 fach) aufgenommenen Abb. 2, 3, 4, 5 und 7 deutlich hervor. Abb. 8, 9 sind
gegeniiber den eben genannten um /5, Abb. 10 um die Hélfte verkleinert. Die
Querschnitte sind so dargestellt, wie sie die Aufsicht auf die orale Flache der

Blocke bietet.



94 B. Ostertag: Zur Frage der dysrhaphischen Stérungen des Riickenmarks

An weiteren Schnitten zentralwirts sicht man wieder vorne die Bildung eines
langgestreckten Kanals, einen mehr oder minder geschlossenen, von gliotischem

-

Abb. 2. Aus dem Gebiet der Spina bifida. Unter
der auferen Haut maschiges, lockeres Bindegewebe
ohne scharf abgesetzten Ubergang zum Nervengewebe.
Der vordere und der hintere Ependymkeil sind deut-
lich sichtbar, dieser liegt dicht unter dem Corium.
Das Lumen (persistierendes Medullarrohr) ist in der
Mitte durch Verklebung der Seitenwinde unter-
brochen, im dorsalen Abschnitt Erweiterung mit
Spaltbildung bis an die Grenze der Nervensubstanz
links. Schnitt ein wenig schrig getroffen.
Vergr. 10fach.

Ganglienzellen in der Niahe zu beiden Seiten des Ep-Spa.
des Riickenmarks ist das mesodermale Gewebe der Pia

Gewebe umgebenen Spalt
und erst hinten das in
enger Verbindung mit der
mesodermalen Membrana
reuniens liegende Nerven-
gewebe.

Noch weiter aufwirts
zu den makroskopisch
scheinbar normalen Par-
tien hin stilpt sich der
hinterste Abschnitt des
Lumens nach vorne ein,
so daB dieses eine Y-for-
mige Gestalt mit dem offe-
nen Winkel dorsalwirts
annimmt.  Wéhrend in
den ersten Schnitten dieses
Blocks die in der Deck-
platte liegenden Spon-
gioblasten eine Ausdiffe-
renzierung zu einem hin-
teren Ep-Keil !} zeigen, ist
dies an der Stelle der Y-
férmigen Spaltbildung
nicht mehr nachweisbar.
Diese sieht folgender-
maBen aus: Dag Medullar-
rohr gabelt sich dorsal in
einen rechten und linken
Spalt, der bis zu der Stelle
zieht, wo die hinteren
Wurzeln abgehen. Der
Spalt ist links ausgespro-
chener als rechts.

Bald liegt dann die
Haut in gréBerer Entfer-
nung, und es zieht sich das
mesodermale Gewebe als
Pia und Dura iiber den
dorsalen Teil des Riicken-
marks. Die Pyramiden-
areale sind marklos. Von
Hinterhornzellen oder re-
gelrechter Anlage dieser
grauen Substanz ist nichts
zu finden, wohl aber liegen

ltes. Wie in allen Partien

lockerer, die Gefille sind

prall mit Blut gefiillt, verschiedentlich ist es zu frischen Blutungen gekommen.

1) Ep = Ependym.
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Block 2 zeigt in seiner ganzen Hohe eine Erweiterung des Medullarrohres?)
mit Abschniirungen von embryonalen Epkanallumina, so daf auf einer An-
zahl von Schnitten der Eindruck entsteht, mehrere Zentralkanalbildungen vor
sich zu haben. Ventral ist das Lumen mit Ependym ansgekleidet, dorsal einfach
mit gliotischem Gewebe, das sich zusammenschliefend nach hinten als gliotischer
Strang fortsetzt. Unmittelbar unter der Grenzmembran liegen noch Spongio-
blastenhaufen, die sich an der Riickseite des Organs nach beiden Seiten bis in
die Gegend der hinteren Wur-
zelaustrittszone  fortsetzen.
Abb. 3 illustriert die Verhalt-
nisse der dorsalen Gliose.
Die graue Substanz ist ven-
tral gut angelegt, die Hinter-
hérner sind durch die Wuche-
rung der Spongioblasten in
ihrer Struktur nicht zu er-
kennen, doch finden sich auch
Ganglienzellen an den ent-
sprechenden Stellen.

Block 3: Die Marklosig-
keit der Pyramidenareale tritt
deutlich hervor. Furchenbil-
dungen finden sich am vor-
deren und hinteren Umfang
des Organs, an den typischen
Stellen des embryonalen Ein-
dringens der Gefdfle. Das ;
Lumen ist weit, quergestellt. e n
An den Seiten liegen massen- '
haft  Spongioblastenhaufen.
Besonders deutlich ist auf
diesen Querschnitten die enge
Verbindung des mesoder-

Abb. 3. Hinter der vorderen Commissur liegt
eine Zentralkanalbildung, ventral und seitwarts
mit Ependym bekleidet. Dorsal gliotische Be-
grenzung. Diese zieht sich inder dorsalen Schluf-

malen Gewebes mit den dor- linie bis an die Peripherie, die nach rechts und
salen Ependymkeilzellen. Das .~ links hin eine ganze Strecke weit mit Ependym-
Gliafaserpriaparat nach Holzer zellen (*) besetzt ist. Rechts und links vom
gibt an dem unreifen Gewebe Lumen im Zentrum Spongioblastenhaufen und
keine einwandfreie Unter- Bildung von Ependymkanilen.

scheidung der Gliafasern und
der feinsten mesodermalen Elemente, die an 2 Stellen aufs engste zusammen-
hingen. Nahezu in der dorsalen Mitte liegt ein schmales Stiick gliotischen Ge-
webes, rechts und links davon mesodermales Gewebe, das bis dicht an das Lumen
eindringt. Die peripherische Randzone ist verdickt. — Erst an den weiter zentral-
wirts gelegenen Schnitten tritt eine Rhaphebildung ein. Dabei kommt es aber
trotz regelrechter Anlage der Hinterstringe zu keiner glidsen Septumbildung,
sondern zu einer mesodermalen Rhaphe mit beiderseitig angelagertem gliotischem
Gewebe.

Block 4 ist das Stiick unterhalb der Verdickung. Zu den bisher beschriebenen
Verdnderungen des Riickenmarks tritt eine weitere auf. Die Kanalbildung?) liegt

1) Es handelt sich um das persistierende Medullarrohr (also einen Hydromyelus).
%) Von einem echten Zentralkanal ist auch hier noch keine Rede. Das peri-
stierende Medullarrobr ist lediglich durch die dorsale Gliose hinten abgeschlossen.
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quer. Die Hinterstringe sind, wie auch weiter unten, gut angelegt, doch verlauft
durch den linken ein Auslaufer des Kanals bis an die Membrana limitans heran,
der hier wiederum mit dem dorsalen Mesenchym in engster Beriihrung steht.
In das Gebiet der linken hinteren Wurzeln zieht von dem Lumen aus gliotisches
Gewebe bis an die Grenzmembran und ist- weiterhin deutlich zu verfolgen. Das
teilweise mehrschichtige Ependym, hesonders an den seitlichen Teilen des vorderen
Abschnittes 146t bald Ausbuchtungen, die teilweise auf dem Schnitt zentral-
kanaldhnliche Lumen bilden, erkennen. An den Vorderhornzellen ist beziiglich
ihrer Anordnung und Menge
etwas Pathologisches nicht
zu vermerken, wihrend die
Zellen des Hinterhorns recht
spérlich oder stark an die
Peripherie verlagert sind.
Mit diesem Schnitte ist be-
reits eine stirkere Wuche-
rung um die Zenfralkanal-
bildung im hinteren und
seitlichen Teile zu sehen,
die sich im néchsten Block
immer deutlicher zeigt.

In Block 5 konnen wir
bereits eine Umfangsver-
mehrung des Riickenmarks
feststellen. Zunéchst treffen
wir auf das scheinbar dop-
pelte Lumen des vorigen
Blockes. An Stelle der das
Abb. 4. Links und rechts ist in der Photographie linke Hinterhorn durch-
vertauscht, da der Block von caudal nach kranial  gichenden Gliose legt auf
geschnitten wurde. Bemerkenswert ist die gute  gieser Hohe ein von glioti-
Anlage des rechten Hinterhornes, wahrend das linke
arm an markhaltigen Fasern ist, und von einerstrich- Spalt, wihrend der Kanal
formigen Gliose, die von dem Winkel der Kanal- bal, walrenc der thana
bildung bis an die Austrittsstelle der linken hinteren bald nur noch einfach in
Wurzeln geht, durchzogen ist. Man beachte auch, weiter dreieckiger Gestalt
wie tief das Bindegewebe in dem Sulcus medianus  auftritt und sich allmahlich
posterior (Verzogen) mit dem deutlich sichtbaren wie im caudalen Abschnitt

hinteren Ep-Keil vordringt. in der Mittellinie bis un-
mittelbar * an die dorsale
Randzone hinzieht. Auf kurzen Strecken ist es zu einem Verschlufi des Medullar-
rohres gekommen und derbes, breites, gliotisches Gewebe zieht in der dorsalen
SchlieBungslinie bis nach hinten und erst unmittelbar unter der Membrana
limitans liegen dann Spongioblastenhaufen, die eine deutliche Ausdifferenzierung
z1 einem mit hohem Zylinderepithel ausgekleideten, meist ventral offenen Zentral-
kanal zeigen. Zu beiden Seiten dieser dorsalen Gliose liegen dann massenhaft
Spongioblasten (Abb. 5).

Mit der Umfangsvermehrung, die sich schnell bis zum Dreifachen der unteren
Segmente das Riickenmark vergrofiert, setzt auch eine echte Hypertrophie der
Ganglienzellen der Vorderhorner, besonders des linken ein. Die Vorderhorngan-
glienzellen sind nicht nur, wie sémtliche nervosen Parenchymelemente, Glia und
Ganglienzellen zahlenmiBig vermehrt, sondern — wie die bei gleicher VergrdBe-
rung aufgenommenen Abb. 8a und b veranschaulichen — bei guter Korrelation
der einzelnen Bestandteile um das 3—4fache vergroBert.

schem Gewebe umsiumter
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Der 6. Block zeigt im Anfang noch dieselben Verhaltnisse. Bald jedoch liegt
an der Stelle des bisherigen ventralen Kanals und der diesen mit der hinteren
Ependymbildung verbindenden Gliose ein offener langgestreckter Kanal, der sich
von der vorderen Commissur bis nahezu an die Peripherie der dorsalen Randzone
ausdehnt (echter Hydromyelus). Die um ihn sich ausbreitende Gliose ist immer
michtiger geworden und verdrangt die tibrigen Ritckenmarksteile in der Weise,
wie wir es bei den von der dorsalen SchlieBungslinie ausgehenden Wucherungs-
prozessen in allen Seiten- und Hinterstrangpartien zu sehen gewohnt sind. Der
Umnfang des Riickenmarks nimmt im folgenden sehr schnell zu. Von der einen

Abb. 5. (Dieselbe VergroBerung.) Vermehrter Riickenmarksquerschnitt,

Gliose in der hinteren SchlieBungslinie, gliotische Spaltbildung durch das

linke Hinterhorn, zellige Hyperplasie simtlicher ektodermaler Bestand-

teile, besonders beachtenswert die Hypertrophie vor allem der Ganglien-
zellen im linken Vorderhorn.

Seite her tritt ein aus Gliagewebe bestehender, teils von einer glidsen Grenz-
membran, teils von Ependym begrenzter Vorsprung in das Lumen hervor, dringt
allméhlich den hinteren Teil des Kanals zusammen, und schlieft das Lumen
hinter der vorderen Commissur ab, so daB ein vom vorderen Ep-Keil allein ge-
bildeter Zentralkanal entsteht. Wahrend noch zu Beginn des Blockes 5 die Haupt-
masse des wuchernden Gewebes aus Zellen vom Typ der grofien Gliazellen und
weniger Faserbildnern bestand, insbesondere aber die Hypertrophie der Elemente
wohl am zentralen Wucherungszentrum am stirksten, im aligemeinen jedoch iiber
den ganzen Querschnitt verbreitet ist, besteht jetzt das gliotische Gewehe aus
einer reichlichen Menge von Fasern, dazwischen gelagerten kleinen Zellen und grofen
plasmareichen, oft mehrkernigen Spinnenzellen mit weit verfolgbaren Fortsatzen
(vgl. Abb. 5 mit 7).

Archiv fiir Psychiatrie, Bd. 75. 7
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Am dorsalen’ Abschnitt fallt hier schon der Reichtum an GefiBbindegewebe
auf, das genau hinter der dorsalen Ependymformation liegt und sich bis in die
mesodermale Membrana reuniens verfolgen 1aBit. Das ganze gliotische Gewebe
ist reich an Mesoderm. In der Gliose selbst sieht man Erweichungen an mehreren
Stellen des Querschnittes. (Histologisch ohne Interesse.)

Block 7. Der Riickenmarksquerschnitt nimmt an Umfang zu und wird fast
ganz von der im Zentrum gelegenen Gliose gebildet. Hinter dem nun dauernd
verfolgbaren Zentralkanal liegt gliotisches Gewebe, Fasern, kleine Gliazellen und

Abb. 7. Statt der zelligen Hyperplasie gliotisches Gewebe im Zentrum des

Querschnittes. Vorderer und hinterer Ependymkeil deutlich. Aus dem

gliotischen Gewebe ragt ein polypdser Zapfen in das Lumen vor (und

fithrt auf den folgenden Schnitten zum vollkommenen VerschluB). Man

beachte schon hier dorsal vom hinteren Ep-Keil das reichliche Binde-
.gewebe (dunkel).

2—3kernige Astrocyten. Im dorsalen Gebiet ist nun anfangs recht peripher, all-
méhlich immer mehr im Zentrum, dem Zentralkanal zu, aber stets in der dorso-
medialen Ebene Bindegewebe zu erkennen, gegen das sich die Glia deutlich mit
einer Grenzmembran absetzt. Kiner dieser hinter dem Zentralkanal gelegenen,
mesodermales Gewebe fithrenden Raume erweitért sich in den folgenden Schnitten
schnell und imponiert bald als eine von Bindegewebe ausgekleidete Hohle. Dieses
Bindegewebe steht, wie auf den einzelnen Schnitten deutlich ersichtlich ist, dauernd
in Verbindung mit der Pia an der dorsalen Riickenmarksperipherie (Deckplatte).
Die Hohle wird zusehends grofier und drangt die normalen Partien des Riicken-
marks bzw. der Gliose immer mehr auseinander, so daB wir, wie in Abb. 9 gezeigt,
die dorsale Seite der Hohle von meningealem Bindegewebe gebildet sehen, das auch

7 *
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die Hohle als solche auskleidet. Einige Millimeter weiter oberhalb sieht man die
Substanz des Riickenmarks bzw. der den Querschnitt bisher ausfiilllenden Gliose
lediglich als Begrenzung der nun auftretenden Hohle hochgradig komprimiert.
Zunichst ist die bindegewebige "Auskleidung der Hohle noch deutlich.

Hier ist die Stelle zu erwahnen, die makroskopisch als die eingeschlagene im-
poniert hat, sie beginnt unimittelbar kranialwérts von der Abb. 9, indem sichdie dor-
salen Teile der Gliose (wie bei der Diastematomyelie) etwas einrollen und. dabei
den Piaiiberzug mit in die Tiefe nehmen. Bemerkenswert ist, daf dabei hintere

Abb. 8. Marklose Pyramidenvorderstrange. Zentralkanal hinter

dervorderen Commissur sichtbar. Sehr deutlich sind in der zen-

tralen Gliose die adventitiellen Raume (2). Im Zentrum sehr

stark erweiterter nicht  etwa - geschrumpfter adventitieller

Raum mit mesodermalem Gewebe, der Beginn der Hohle

(bei I). Bei 3 hellere Partie an der Randzone der Gliose ent-
spricht den Stellen regressiver Veranderung.

Warzeln mit in die Tiefe genommen werden. Nach '/, cm ist die Einrollung nicht
mehr zu sehen, das Mesoderm nimmt an Michtigkeit ab, und bald ist die Hohle
allein von glidsem Gewebe umgrenzt. | )

Block 8 und 9 koénnen: gemeinsam besprochen werden. Hinter der gut an-
gelegten vorderen Commissur liegt der wohl ausdifferenzierte Zentralkanal, hinter
diesem durch eine 2—3 mm breite Gliaschicht getrennt die grofie Hohle. Sie ist
vereinzelt mit ein- oder mehrschichtigem Epenidym ausgekleidet, meist durch eine
glitse Membran begrenzt. An den Seitenteilen 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 Hohle dagegen micht besonders stark entwickelt. Die Paralateralfurchen be-
stehen auch in diesen Teilen. Die Vorderhornzellen sind deutlich zu. erkennen,
die Pyramidenareale sind marklos, sonst ist jedoch der Streifen zwischen der Hohle
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Abb. 9. Weitere QuerschnittsvergréBerung. Die Hohle vergroBert,
mit mesodermalem Gewebe ausgekleidet, das auch dorsal den Ab-
schluBl bildet.

Abb. 10. Aus dem oberen Brustmark. Zentralkanal gut sichtbar, die von glio-
tischem Gewebe umgrenzte Hohle in ihrer gréBten Ausdehnung, die dorsale
ektodermale Begrenzung ist papierdiinn. Deutlich sind die paralateralen Furchen.
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und der Membrana limitans durch Riickenmarkweill ausgefiillt. An der dorsalen
Begrenzung ist die Gliose papierdiinn. Hinterhornzellen fehlen vielfach; hintere
Whurzeln sind vorhanden, aber sehr diinn und spérlich.

Block 10. Besondere Aufmerksamkeit wurde dem Verhalten des Zentralkanals?)
beim Ubergang in die Hohle geschenkt. Wilhrend bislang der Zentralkanal durch

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 von dem Hydromyelus getrennt liegt, nihert er sich
jetzt immer mehr der Héhle, er wird kleiner und steht durch eine Zellage von
Spongioblasten, die teilweise in die die Hohle auskleidende Gliose iibergehen, mit
dies er in Verbindung. Man kann zunichst noch eine Lumenbildung erkennen,
dann treten die dorsaleren Ependymzellen seitwarts, und der ventrale Zellbestand-
teil des urspringlichen Zentralkanals bildet den Boden der Hohle, so daB wieder
ein reiner Hydromyelus entsteht noch unterhalb der Medulla.

Vergleichsweise herangezogene Bilder einer anderen Medulla oblongata vom
Ubergang des Zentralkanals in den Sulcus medianus des IV. Ventrikels zeigt, wie
dort das Ependym sehr lange am Boden des Sulcus als Zellhaufen verfolgbar

1y der iibrigens nicht erweitert ist.
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liegen bleibt, und daB die Verhiltnisse denen des vorliegenden Falles entsprechen,
allein mit dem Unterschiede, daf hier durch den Hydrocephalus- Hydromyelus
der Sulcus gewaltig auseinandergedriangt, nur noch eine gerade erkennbare Ver-
tiefung bildet.

Aus dem caudalen Teil der Olive (Block 11): Das Organ ist durch den Hydro-
cephalus plattgedriickt. Der sonst tief einschneidende Sulcus medianus ist nur
als seichte Furche ausgepréigt. Die Oliven sind marklos, in ihrem Zellgehalt gut

Abb. 12. Kleinhirn und Pons, Zellbild, 2fach vergroBert.
An der Kleinhirnrinde ist die embryonale Kornerschicht
deutlich. Wie erwahnt, war die linke Hailfte stark
beschadigt, Defekte sind jedoch nach dem Gesamt-
befund nicht anzunehmen. Vom IV. Ventrikel geht
ein Spalt linksseitig nach oben, die dem Ventrikel be-
nachbarte Partie des Kleinhirns (Ventrikeldach) ragt
als ein stumpfer Zapfen in den Ventrikel vor. Der
Zellreichtum dieser eigenartigen Bildung (Naheres s.
Text) tritt durch die dunkle Farbung sehr gut hervor.

ausgebildet. Die Pyramidenbahnen sind kaum angelegt und marklos. Am Rande
fallt eine dichte Gliose auf. Auf einer Reihe von Schnitten liegt in dem Velum me-
dullare posterius gliotisches Gewebe, dessen Herkunft bis ins Kleinhirn zu ver-
folgen ist, dessen Charakter aber durchaus an ein gliomatdses Wachstum erinnert,
und in dem es deutlich zu Rosettenformen und Ausdifferenzierung von embryo-
nalen Ependymkanalen mit Cilienbesatz kommt.

Block 12 enthilt das Kleinhirn iiber dem groBten Durchmesser und dem cat.-
dalen Ponsabschnitt. Die Kleinhirnrinde zeigt foetale Verhaltnisse. Die suBere
Kornerschicht ist noch iiberall erhalten. Das ganze Organ ist aber selbst fiir eine
Frithgeburt im 8. Monat von abnormer Kleinheit (auf den enorm verringerten
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Sagittaldurchmesser ist im makroskopischen Befund bereits hingewiesen). Das
Ventrikelependym selbst bietet keine auffalligen Verhéltnisse. Wohl aber setzt
gich der Ventrikel (wie aus der Abbildung hervorgeht) an der rechten Seite bis
weit in das Kleinhirnmark hinauf fort. Die Verhiltnisse werden am besten durch
~die Abb. 12 dargelegt, wo der in den Ventrikel hineinragende Zapfen durch seinen
Zellreichtum auffallt. Diese Bildung liegt in der Median- (Schluf3-) Tinie des Klein-
‘hirns. Die in dichten Haufen fischzugéhnlich Iliegenden langgestreckten Zellen er-
innern am ehesten an dic Verhiltnisse in Gliomen mit Neurinomen. Zwischen

Abb. 13 ist die in Abb. 12 bezeichnete Partie bei stirkerer VergréBerung. Bel I
fischzugéhnliche Anordnung der Glia. Bei I entsprechende Partie im Quer-
schnitt getroffen. Bei 2 Ganglienzellen. Bei 3 Kérnermaterial.

den Zellhaufen liegen Ganglienzellen aus dem Gebiete des Zahnkerns und der
Dachkerne. Die Zellen sind durch ihre Polymorphie ausgezeichnet, neben den
vom Typ der langgestreckten, wirbelférmig angeordneten liegen solche vom
Spongioblastentyp, auch mehrkernige Monstregliazellen fehlen nicht. An dem in
den Ventrikel hineinragenden Zapfen ist noch ein Befund von besonderem Inter-
esse. Unter dem Bpendym liegt eine Schicht zellreicher subependymérer Glia, unter
ihr kernarmes glidses Gewebe, darunter eine Kornerschicht. Dann eine Zeile
groBer Ganglienzellen, die groBte Ahnlichkeit mit embryonalen Purkinjezellen
haben, ohne daf aber die Fortsatze weit zu verfolgen wiren. Am Rande eines
gliogenen Zapfens siedeln sich diese Ganglienzellen an, wie die Purkinjezellen
gegeniiber der Kornerschicht in Analogie mit der embryonalen Kleinhirnrinde.
Die Medulla oblongata selbst ist in bezug auf die friihzeitig angelegten Faser-
gebiete gut erhalten, dagegen sind die gleichméBig angelegten Oliven wie das
Pyramidenareal marklos.
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Was nun die iibrigen untersuchten Stiicke 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 subependyméren
Glia, ferner eine starke Ansammlung unreifer gligser Elemente an der Umschlag-
stelle des Ependyms, an der Stelle der Substantia grisea periventricularis, wo
sich unter pathologischen Verhéltnissen (z. B. der zentralen Neurofibromatose) die
hauptsachlichsten Lager der nicht abgewanderten, wenig ausdifferenzierten
Spongioblasten finden. . Das Ventrikelependym ist schwielig verdickt, von Ent-
ziindungserscheinungen ist nichts nachweisbar. Die geringen Infiltrate sind als
Reaktion auf den Gewebszerfall aufzufassen (symptomatische Entziindung).

Demnach ergibt die mikroskopische Untersuchung folgendes Bild:
Caudal eine Spina bifida subcutanea. Die Wirbelbigen sind nicht ge-
schlossen, die &dullere Haut ist epithelisiert, unter dem Corium liegt
das Nervengewebe. Das Riickenmark ist geschlossen, vorderer und
hinterer Ep.-Keil angelegt, teils besteht ein Hydromyelus, teils sind
die Seitenwandgebiete miteinander verwachsen. FEigenartige Erweite-
rung des hinteren Teils des Medullarrohres. Zellreiche Gliose und die
seitlichen Bestandteile. Weiter zentralwirts gut angelegte vordere Par-
tieen, dahinter unregelmifiige Ependymkanalbildung. In der hinteren
SchlieBungslinie gliéses Gewebe, in dem dorsal Ependymzellen liegen,
die stellenweise die dullere Begrenzung des Organs wmgreifen. Bald
liegt dorsal unter der Membrana reuniens ein hinterer Ep.-Keil, dessen
Zellfortsatze in engster Verbindung mit dem Mesoderm stehen, was
auch der Fall ist, wenn derselbe ventralwirts gewandert ist, so daB dann
in der hinteren SchlieBungslinie an Stelle der Rhaphe ausschlieBSlich
Mesoderm liegt. In der Umbildung zum Zentralkanal sind die verschie-
denartigsten Storungen zu verzeichnen : Persistierendes Medullarrohr (pri-
mére Hydromyelie), mesodermale Rhaphe. Fehlen des hinteren Ep.-
Keils und SchluB durch einfaches Zusammenlegen und Verkleben der
beiden Seitenwénde, wobei die r. und 1. hint. Ependympolzellen sich oft
nicht vereinigen. Bis ins Brustmark hinein meist zellige Hyperplasie zu
beiden Seiten des Ependyms, bei Beginn der UmfangsvergroBerung
eine starke Vermehrung (Hyperplasie}) der faserbildenden Elemente,
vorwiegend im Zentrum des Organs. Dabei tritt auch eine allgemeine
Hyperplasie und Hypertrophie der Ganglienzellen auf. Dann sieht
man eine Hydromyelie mit teilweise glidser Wand und gliotischer Hyper-
plasie der Umgebung. Abschlul des hydromyelischen Spaltes durch
Verwachsen der Seitenwinde und Bildung des Zentralkanals allein aus
dem vorderen Ep.-Keil. In dem gliotischen Gewebe sehr viel gefil3-
filhrendes Bindegewebe stets in Verbindung mit der Pia der hinteren
SchlieBungslinie und stets in von der Gliose scharf abgegrenzten ad-
ventitiellen Réumen. Hierbei ist deutlich zu verfolgen, wie zunichst
das GefiBbindegewebe in engstem Zusammenhang mit dem mehr oder
minder weit vorgeriickten hinteren Ep.-Keil steht (s. Abb. 4 und Abb. 7)
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und nur dort, wo kein hinterer Ep.-Keil-auffindbar ist und der AbschluBl
des Medullarrohres durch atypisches Verkleben der Seitenwiinde hinter
dem durchgehends gut fixierten vorderen Ep.-Keil erzielt wird, das
Bindegewebe in dem urspriinglichen Medullarrohr weit nach vorne ge-
lagert ist und erst bei weiterem Wachstum und Differenzierung der
Glia von glidsen Grenzmembranen umgeben wird. Dieses gesamte in
der Dorsoventralebene gelegene Bindegewebe stellt auf Serienschnitten,
es sei dies ausdriicklich betont, eine untereinander mit der mesoder-
malen Deckplatte kontinuierlich zusammenhéngende Gewebsmasse dar.
Wenn sich nun einer dieser GefiaBriume nach oben hin zunehmend
auf Kosten der Gliose erweitert und den caudalen Abschnitt der mit
dem Hydrocephalus kommunizierenden Hohle bildet, wird die Konti-
nuitit dieses mesodermalen Gewebes noch deutlicher, bis schlieBlich
nur ein einziges von der Pia ausgehendes Bindegewebskonglomerat
die Hohle vollstéindig austapeziert, wobei das Mesoderm streckenweise
allein die hintere Begrenzung des Riickenmarkes bildet. Erst im unteren
Cervicalmark ist die Hohle nur von gliotischem Gewebe umschlossen.
Am rechten Velum medullare post. liegt gliotisches Gewebe aus wenig
Fasern und viel kleinen Gliazellen bestehend, mit deutlicher Bildung
embryonaler Ependymkanéle. Spaltbildung im Unterwurmgebiet, vom
Ventrikelependym ausgekleidet, und Ganglioneurombildung an dem
zapfenartig in den Ventrikel hineinreichenden Dach. Diese besteht aus
wirbelartig angeordneten Gliazellen und gut differenzierten Ganglienzellen,
dhnlich embryonalen Typen der Purkinjezellen und zeigt, analog dem
Bauplan der Kleinhirnrinde, Ansiedelung der in Frage kommenden Gang-
lienzellen am Rande gliogener Zapfen. Foetaler Bau der Kleinhirnrinde.

Versprengung glidsen Gewebes in die hinteren Wurzeln. Persistieren
paralateraler Furchen entsprechend dem embryonalen Einstrahlen der
Gefalle. Chronischer Hydrocephalus internus.

Der vorliegende Fall wiirde schon an sich durch das Zusammen-
fallen der einzelnen Entwicklungsstérungen am Riickenmark und Klein-
hirn sowie durch das Zusammentreffen mit dem Hydrocephalus und
dessen Kommunikation mit der Héhlenbildung weitgehendes Interesse
beanspruchen und eine eingehende Besprechung unter den in der Ein-
leitung gegebenen Gesichtspunkten rechtfertigen. Doch sollen zunichst
nur die besonderen Eigentiimlichkeiten erdrtert werden').

Was das Zusammentreffen der Schliefungsstérung im Riickenmark
und Kleinhirn mit dem offenbar sehr frith entstandenen Hydrocephalus
anbetrifft, so ist ein &tiologischer Zusammenhang anzunehmen. Die

1) Daich mich z. Z. noch mit embryologischen Verhiltnissen beschéftige, stelle
ich auch die Erérterung histologischer Details, denen ich noch keine Deutung zu
geben vermag, zuriick.



und der von ihnen abzuleitenden Geschwulstbildungen. 107

Entstehung des kongenitalen Hydrocephalus ist oft ungeklart. IThn
in unserem Falle als Stauungs-Hydrocephalus anzusehen (etwa infolge
der Gliose), ist kaum angiingig!), vielmehr werden wir wohl mit mehr
Recht den gleichen causalen Faktor fir den Hydrocephalus wie fiir
die Stérung im SchluBl des Medullarohres annehmen miissen.

Das histologische Bild des Gehirns zeigt, abgesehen von den em-
bryonalen Verh#ltnissen, den Hydrocephalus und die schwielige Epen-
dymitis, aber trotz sorgfiltigen Suchens keinerlei Reste von Einschmel-
zungen, keine Héhle und keine Sklerose. Auch von entziindlichen Ver-
anderungen ist nichts nachzuweisen. Was wir an Infiltraten sehen, ist
auBerordentlich gering und diirfte, wie auch das Auftreten fettiger
Produkte, mit der Schiadigung des Parenchyms durch den Hydroce-
phalus in Zusammenhang zu bringen sein. Wenn wir bedenken, daf}
im kindlichen Gehirn Infiltrate schnell verschwinden, iiberhaupt der
Abbau in kurzer Zeit nicht mehr nachweisbar ist, so wire es nicht ver-
wunderlich, wenn wir von einem etwa abgelaufenen Prozef nichts mehr
nachweisen kénnen. Doch gibt der hobe Grad der schwieligen Epen-
dymitis  Anhaltspunkte fiir die recht frithe embryonale Entstehung,
die sich auBerdem durch den Zustand der Entwicklungsstorung des
Riickenmarkes dokumentiert. Und hier liegen die Verhiltnisse so, dafl
die ventralen Teile durchweg gut angelegt sind, und vor allen Dingen
die Partien um den vorderen Ep.-Keil herum einen erheblichen Grad
von Reife erlangt haben, dafl dagegen die hinteren Ependymforma-
tionen teils wohl angelegt, aber nicht vereinigt sind, teils {iberhaupt
fehlen. Bei geschlossenem Medullarrohr resultiert ein echter priméirer
Hydromyelus — hinterer Ep.-Keil angelegt — der, an einzelnen Stellen
vorriickend, doch niemals eine echte Rhaphe bildet, sondern eher
das Mesoderm der Deckplatte mitnimmt. Oder aber die Anteile des
hinteren Ep.-Keils vereinigen sich nicht, und dann erfolgt der Ver-
schluBl des Medullarrohrs durch ein atypisches Verkleben der Seiten-
wandarealé in dorsoventraler Richtung, oder das Medullarrohr bleibt
offen und der dorsale Abschlufl wird allein vom Mesoderm gebildet,
wobei dann dieses in das mehr rinnenartige Medullarrohr einwuchert.
Eine echte sekundire Zentralkanalbildung hat allerdings auch in diesen
Partien ventral stattgefunden, was nicht weiter verwunderlich ist,
wenn schon (vgl. die alten Befunde Hennebergs) bei noch schwerern
Stérungen der sekundére definitive Zentralkanal allein vom vorderen
Ep.-Keil gebildet wird. Der Nachweis, daB die Stérung in unserm
Fall auf die Formen primire Hydromyelie (persistierendes Medullarrohr)
wie urspriingliches Offenbleiben des Medullarrohrs zurtickzufiihren sind,

1) Obwohl Oppenheim in seinem Lehrbuch eine Beobachtung anfiihrt, nach
der ein kongenitaler Hydrocephalus durch Operation einer Spina bifida (Myelo-
Meningocele) geheilt sein soll.
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ist wesentlich fiir das Verstindnis der Hohle im Brustmark und deren Ab-
schluf}- caudalwirts durch die bindegewebig ausgekleidete und abgeschlos-
sene Hohle in der Gliose. Es diirfte zweckmiBig sein (in entgegengesetzter
Richtung, wie die mikroskopische Beschreibung), den Vorgang von
kranial nach caudal zu verfolgen, dann kénnen wir von der Stelle caudal-
wirts schauen, wo die Hohle und der Zentralkanal noch getrennt ist.
Das Bild ist folgendes: Ventral der sekundire ausdifferenzierte Zentral-
kanal, der mit Spongioblastenhaufen mit dem Boden der Hohle in Ver-
bindung steht. Diese ist nun etwa nicht allein von rein gliotischem
Gewebe umgeben, sondern in fast allen Teilen ist besonders ventral
ein echter hoher Ependymbelag trotz des Liquordruckes nachzuweisen,
und wie sich auf der Hohe nach der Vereinigung von Héhle und Zentral-
kanal feststellen 146¢, geht vom ventralen Ep.-Keil aus der Ependym-
belag kontinuierlich in den der Hohle iiber und das Ganze imponiert
wieder als ein einheitlicher Hydromyelus. So dafl wir die von der Gliose
umgebene Hahle nicht anders als einen speziellen Fall des Hydromyelus
(dhnlich dem Falle von Lundsgaard) zu bewerten haben, wihrend der
anschliefende caudalere Teil sehr leicht seine Erklirung in dem offen-
gebliebenen, nur vom Mesoderm abgeschlossenen Medullarrohr findet,
wie auch im caudalen Abschnitte des Rilickenmarkes priméres Offen-
bleiben der Medullarrinne und Persistieren des Medullarrohres neben-
einander vorkommen, nur daf im Brustmark, wie klargestellt, sich
durch ZusammenschluB3 der Seitenwinde hinter dem vorderen Ep.-Keil
der sekundare Zentralkanal gebildet hat. Wie auch in den unteren
Teilen, hat das urspriinglich nicht geschlossene Medullarrohr stark die
Tendenz zu einer Vereinigung der beiden dorsalen Hilften, wenn auch
nur durch Zusammenkleben der hinteren Seitenwandteile, und an der
Stelle, wo das Bindegewebe in das offene Medullarrohr eingewuchert
ist!), da hat die Glia auch die organogenetische Tendenz gehabt, echte
Grenzmembranen um das Mesoderm zu bilden. Und so wird uns die
ganze Bildung verstindlich, wenn die nur in der Mittellinie Mesoderm
enthaltende Gliose gleichfalls den Abschluf3 fiir die Hohle bildet, die
sich dann sekundir durch den Druck erweitert und zu dem oben be-
schriebenen Gebilde gefithrt hat. Es handelt sich also bei einer durch-
gehenden Stérung des SchlieBungsvorganges um ein priméres Offen-
bleiben des Medullarrohres mit Einwucherung von Bindegewebssub-
stanzen, sekunddren Schlul desselben mit Entstehung der Gliose, die
weiter kranialwirts wieder in einen Hydromyelus tibergeht. In diesem
Zusammenhange sei auch die Notwendigkeit betont, bei der Diagnose
und Analyse einer derartigen Storung den Gesamtbefund zu bertick-

1) Der Vorgang der Invagination der Haute ist auch aus den Untersuchungen
Gerlachs, Hennebergs u. a. hinreichend bekannt. ‘
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sichtigen. Denn, rein-isoliert betrachtet, wirde der Querschnitt aus
dem Hydromyelus leicht mit Hohlenbildung andersartiger Genese iden-
tifiziert werden konnen?), wie sie z. B. im Guddenschen Versuche zuletzt
von Ranke und Spatz am Zentralnervensystem als experimentelle Poren-
cephalie und Poromyelie erzeugt worden sind.

Spaiz konnte bei Riickenmarksdurchschneidung des neugeborenen Kamnchens
charakteristische Bilder von Héhlen (Porus) beschreiben, die von diinnen Siumen
umgeben sind und weit in den Stumpf hineinreichen, und er hat nachweisen konnen,
daB schon nach 14 Tagen keinerlei Zerfallsreste mehr auffindbar, die Pori alleine
von Fliissigkeit angefiillt sind. Er fiihrt dann weiter aus, da8 die Hohlen als End-
zustand irgendeines in der Entwicklungszeit stattgehabten Destruktionsprozesse
anzusprechen seien und glaubt, dafl diese Pori héufig als Syringo- oder Hydro-
myelie angesprochen wiirden, ferner, daB wegen der fehlenden Zerfallsresiduen
und Mangel an reaktiven Verinderungen zur Annahme einer Entwicklungshem-
mung Zuflucht genommen wiirde.

So wertvoll die durch das Guddensche Experiment?) gewonnenen Er-
kenntnisse fiir die Histopathologie des unausgereiften Nervensystems
sind, so mdchte ich an dieser Stelle nicht weiter darauf eingehen, als
wir uns vorwiegend damit beschaftigen wollen, wie die Stérung in der
weiteren Differenzierung des Riickenmarkes formal entsteht, und inwie-
weit sie geeignet ist, als Grundlage der im spéteren Leben einsetzenden
Prozesse pathologischen Wachstums zu gelten. Die urspriingliche Sché-
digung, der primire #tiologische Faktor ist uns in unserm Falle ver-
borgen. Dal} es keine groben Stérungen oder Erkrankungen im miitter-
lichen Organismus gewesen sind, dafiir spricht schon die Gesundheit
des anderen Zwillingskindes. Ob nun etwa durch Zirkulationsstérungen
ein primérer Hydrocephalus entstanden ist, der durch den Druck den
SchlieBungsvorgang von Kleinhirn und Riickenmark in Mitleidenschaft
gezogen hat, oder ob durch irgendwelche andere Ursache (vgl. die Ex-
perimente Schiefferdeckers) wirksam gewesen sind, die Abschniirung der
Medullarplatte vom Hornblatt schon zu beeintrichtigen, muf} dahin-
gestellt bleiben. Wir wissen, dal} die verschiedensten Ursachen sich in

1) Z. B., da hier die progrediente Wirkung der hyperplastischen Gliose durch
die Kompression der Wand nicht deutlich ist, wihrend das iiberschiissige progre-
diente Wachstum in den anderen Teilen keinem Zweifel unterliegen kann, eben-
sowenig wie die Beziehung der Hohle zum Medullarrohr.

) Es muB eine der nichsten Aufgaben sein, auch beim menschlichen Foet, die
Histologie etwa andersartiger, nicht mit dem Schliefungsvorgang in Verbindung
zu bringender Hoéhlenbildungen zu ergriinden, wozu aber in erster Linie eine noch
genauere Kenntnis foetaler Verhéltnisse gehort. In erster Linie kommt fiir unsere
Fragen die Untersuchung friih ausgestoBener Friichte in Betracht, denn im spiteren
Alter werden die Verhéltnisse bald verwischt, allein dadurch, daBl bei einer Sché-
digung der frithesten Anlage eine weitgehendst unabhingige Differenzierung der
erhaltenen Teile die formale Weiterentwicklung beeinflulit. Der Eingriff am neu-
geborenen, unreifen Tier stellt ja leider noch keine Schidigung der ersten Anlage
dar, ich verweise diesbeziiglich auf die kritischen Ausfithrungen von Ernst (in
Schwalbes Handbuch der MiBbildungen Bd. 8, S. 71).
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gleicher Weise am unausgereiften Nervensystem auswirken konnen,
ohne daB} sie spiter noch nachweisbar wiren.

Wesentlich ist fiir uns, was aus den dem Spongioblastem angehérigen
Elementen wird, wenn eine Stérung, wie die des SchlieBungsvorganges,
statt hat. Und hieriiber haben uns die Untersuchungen des vorliegenden
Falles bis zu einem gewissen Grade Antwort gegeben, wobei es auf jedem
Querschnitt aufs neue auffallig war, wie frithzeitig und gut die ventra-
leren Partieen des Riickenmarkes angelegt sein miissen, denn das Ge-
biet des vorderen Ep.-Keils war nirgendwo irgendwelchen Stérungen
unterworfen, wihrend das Seitenwandspongioblastem sich fehlerhaft
und tiiberschieBend weiterdifferenziert. Was nun die Spaltbildung am
Kleinhirn anbetrifft, so ist auch sie pathogenetisch von groflem Inter-
esse. Der prinzipiellen Bedeutung halber und wegen ihrer Beziehung
zu den spater oft genetisch unklaren Kleinhirncysten und Tumoren
mochte ich sie erst an anderer Stelle ausfiihrlich behandeln. Im Zu-
sammenhange hiermit gewinnt eine Beobachtung von Gredig Interesse,
der eine Entwicklungsstérung des Unterwurmes bei einem 10 Tage
alten Kinde beobachtete, verbunden mit einer Spaltbildung zwischen
den Kleinhirnhemisphiren und einer Myelomeningocele lumbalis. In
unserm Falle ist zudem das fiir die Bildung des Unterwurmes bestimmte
Material abwegig geworden, und es ist ein pathologisches Produkt ent-
standen, das an der Grenze von MiB- und Neubildung steht, und am
chesten als eine Ganglioglioneurombildung anzusprechen ist. Falle,
wie die von Gredig und der unsere, leiten iiber zu der nach Arnold und
Chiari genannten Milbildung, iiber die Schwalbe und Gredig, wie vor
allen Dingen Hrnst (1. ¢.), ausfiihrliche Untersuchungen angestellt haben
und zu denen Saifo erst jingst eine neuere Untersuchung beigesteuert
hat, die er als Meningo encephalo cystocele mit Hydromyelie und Gliose
beschreibt. '

Was uns an dem Fall besonders interessiert und weshalb er in dieser
Arbeit mitgeteilt wird, ist die Storung des SchlieBungsvorganges und
deren Folgeerscheinungen; ist die durch die Stérung bedingte beziig-
lich Ort und Qualitat fehlerhafte Differenzierung des Spongioblastems
in ihren mannigfaltigen Auswirkungen, worauf wir aber im einzelnen
erst unten eingehen wollen.

IL Teil: Beitriige zur Kenntnis der,neuroepithelialen Geschwiilste
und Syringomyelien,

Fall 2%). 39jahriger Mann. Klinisch ist aus der Anamnese bis zum Jahre 1917

nichts Bemerkenswertes zu entnehmen. Im Jahre 1917 Sturz mit dem Pferde.

1) Uber diesen Fall 2 babe ich bereits berichten kénnen (vgl. Centralbl. f. d. ges.
Neurol. u. Psychiatrie 82). Den Fall 3 verdanke ich dem giitigen Entgegenkommen
Herrn Professor Schusters und Herrn Kollegen Taterkas, der ihn unter klinischen
Gesichtspunkten bereits verdffentlicht hat (s. u.). -
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Das Pferd sei auf ihn heraufgestiirzt. Aufer Muskelzerrung keine Beschwerden., —-
Im Oktober 1919, ausgehend vom Riicken Schmerzen, als wenn er einen Giirtel um
den Leib hitte. Im Liegen schlimmer. Seit Anfang 1921 Eingeschlafensein der Beine,
besonders links. Paristhesien von der Mitte des Oberschenkels herab. Schwitzte
viel, nahm an Kérpergewicht ab. Seit Mai 1921 Unsicherheit in den Beinen, Ein-
knicken in den Knien und FuBgelenken, Gefiihlsstérung von den Hiiften abwérts.
Blase sei in Ordnung, Stuhlgang schlecht. Awfrnahmebefund: Bauchdecken-
reflexe nicht auslésbar, Beine auffillig kalt. Rohe Kraft der Oberschenkelbeuger
beiderseits herabgesetzt, links schlechter als rechts. Sonst grobe Kraft gut. Pa-
tellar- und Achillessehnenreflexe lebhaft. Beiderseits FuBlklonus. Babinski ange-
deutet. Grobe Ataxie der Beine. Scharf begrenzte Sensibilitatsstérung fiir alle
Qualititen von D 8 abwirts. Motorische Reizbarkeit auch am Rumpf erhdht.
Dauernde Fibrillenzuckungen auch an Brust- und Bauchmuskulatur. Am 11. VIL
Lumbalpunktion. Starke Triibung und Blutbeimengung. Wa.R. negativ. 21.VIL
klinische Demonstration : Rechts initiale Spasmen im Kniegelenk. Sonst eher hypo-
tonisch als spastisch. In den unteren Lumbal- und Sakralsegmenten Sensibilitat
etwas besser. Die langsame Entwicklung spricht fiir eine Neubildung, die auf
Hohe des 5. oder 6 Bw. sitzen muB; wegen der Wurzelschmerzen: wahrscheinlich
extramedullir. Am 26. VII. wurde der Patient operiert: Freilegung von D 4 bis
D 6. In der Hohe des 5.—6. Brustwirbels liegt eine bliduliche, wurstformige Her-
vorragung. Nach Eréffnung der Dura erweist sich der Tumor als ein von den
zarten Héuten ausgehender Kérper. Stumpfe Exstirpation desselben. Riicken-
mark stark abgeplattet und ausgebuchtet. DuraverschluB. Am 27. VIL. kom-
plette Lahmung der unteren Extremititen, Blase und Mastdarm. 10. VIIL
Exitus.

Sektionsbefund. Innere Organe: nekrotisierende Urocystitis. Decubitus. Status
infectiosus, sonst ohne Belang.

Das Gehirn zeigt makroskopisch keinerlei Besonderheiten. Die Obduktion des
Riickenmarkkanals ergibt einen Defekt der Dornfortsitze des 4.—6. Brustwirbels.
Darunter vernahte Durawunde. Verwachsungen der Dura mit dem Rest des
5. Brustwirbelbogens.  Das Riickenmark ist vom 3. bis zum 8. Brustsegment wurst-
formig aufgetrieben, etwa zeigefingerdick, filllt den ganzen Riickenmarkskanal
aus. In der Operationsstelle ist nur der Markmantel erhalten. Es fehlen die ex-
stirpierten Tumormassen, die intramedulldr exstirpiert sein miissen. Die genauere
Betrachtung wird erst nach Hartung in Formol vorgenommen. Das Halsmark
zeigt auf den Durchschnitten keinerlei Verénderungen. Auf der Hoéhe von D 3
zeigt sich das rechte Vorderhorn verdndert. In seiner Mitte liegt eine weillliche
Gliose von ovaler Gestalt, die sich in der Richtung hinter den Zentralkanal hinzieht.
Die Hinterstrange zeigen eine aufsteigende Degeneration. Auf D 4 nimmt die Ge-
schwulst rasch zu und fiillt auf D 5 schon die ganze Mitte des Riickenmarks als
eine fast strukturlose, graue, blutreiche Masse aus. Zwischen D 5 und 6 befindet
sich die Operationsstelle, wo man nur noch einen schmalen Mantel von Markweif3
sieht. Zwischen D7 und 8 erreicht der Tumor seine grofite Ausdehnung. Die
Struktur 146t makroskopisch einen leicht alveoldren Bau erkennen. Der Tumor
ist sehr blutreich, sonst leicht blaulich gefarbt. Sehr weich (markig weich). Die
Tumormassen liegen intramedulldr. Zwischen D 8 und 9 beginnt der Riicken-
marksquerschnitt an Umfang abzunehmen. Der Tumor nimmt zwar noch die
Hauptmasse des Riickenmarks ein, hat sich aber mehr nach links als nach rechts
ausgedehnt. In der Mitte des Durchschnitts liegt im Tumorgewebe eine homo-
gene kreisrunde Scheibe von derberer Konsistenz mit einer fast in dorsoventraler
Richtung verlaufenden Speltbildung. Nach weiter unten zu entpuppt sich dies
Gebilde als ein Gliastift, der immer mechr dorsalwirts zieht. Die Spaltbildung in
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seiner Mitte hort bald auf. Auf D 9 oben drangt er die Hinterstringe keilférmig
auseinander. Anf D 10 ist der Umfang des Riickenmarks vollstandig normal, nur
zeigt sich von diesem die Hinterstrénge auseinandertreibenden Gliastift ausgehend
eine hirsekorngroBe, in der Mitte erweichte Substanz im linken Hinterhorn. Im
unteren Teile vonn D 11 findet auch dieser Gliastift sein Ende, wo er ganz an der
dorsalen Randpartie des Riickenmarks endet.

,ﬁjAus der Medulla oblongata sowie dem Hals- und Lendenmark wurden Ge-
frierschnitte angefertict und mit den {iblichen Methoden gefarbt. Von D 11 bis
D 3 wurde das Riickenmark in Blocke zerlegt und diese, da wegen der Konsistenz

Abb. 14 (Fall 2). Aus dem Lumbalmark. Bei / Pyramidenvorderstrange. Bei

vordere Commissur. -In der Mitte die Zentralkanalformation davon nach rechts

und links, besonders deutlich bei 3a, b, ¢ versprengte Spongioblastenhaufen. Bei
4 Substantia gelatinosa centralis,

eine Einbettung notwendig wurde, in Paraffin bzw. Celloidin, einzelne nach vor-
heriger Chromierung eingebettet. Die Stelle des Operationsgebietes wurde natur-
gemiB nicht untersucht. Der nach unten an das Operationsgebiet anschliefende
Block wurde mnach Bielschowsky impragniert. Im iibrigen wurden die iiblichen
Farbungen angewandt. Von der Struktur der Hauptmasse des Tumors gaben
nach Giemsa gefarbte diinne Paraffinschnitte die besten Bilder.

Mikroskopischer Befund. Im Lumbalteil ist das Riickenmark normal kon-
figuriert. Weder an den Vorderhornzellen (diese sind maximal geblaht, der Zell-
leib homogen, tigroidarm) noch sonst in der grauen Substanz zeigen sich beziig-
lich der GroBe der Tektonik irgendwelche Anomalien. Das einzige, was auffallt,
sind die um den sehr zellreichen Zentralkanal herum gelegenen Haufen von Epen-
dymzellen, die teilweise einen groBen Protoplasmaleib besitzen, teils in plasmati-
schen Verbanden zu liegen scheinen. (Spongloblasten) Abb. 14.
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Schnitte aus dem unteren Dorsalmark zwischen D 10 und D 11 haben nun fol-
gendes Aussehen: An der Stelle des Zentralkanals liegt wieder ein dichter Zell-
haufen. Die vordere Commissur ist gut angelegt, ebenso verlaufen Fasern in der
hinteren grauen Commissur. Zwischen den beiden Hinterstrdngen hinter der Sub-
stantia gelatinosa centralis liegt ein gliotisches Gewebe, das die Hinterstringe
auseinanderdringt und mit einem schmalen Zipfel an die dorsale Peripherie des
Riickenmarkes hinanreicht. Die Gliose nimmt nach oben hin schnell zu und
drangt bald nicht nur den medialen Abschnitt der Hinterstringe auseinander.
Der Markfasergehalt des Hinterstrangareals zeigt lediglich leichte Aufhellung am
Rande, sonst sind nur die unmittelbar durch die Ausdehnung der Gliose betroffe-
nen Fasern der Hinterstringe geschidigt. In ihrem Zentrum liegt ein in der Dorso-
ventralebene verlaufender Spalt. In den unteren Teilen von D 11 148t sich keine
Zerfallszone wie .iiberhaupt keine scharfe Abgrenzung gegen das tibrige Riicken-
mark feststellen, wihrend sich etwas kranialwirts am Rande der Gliose eine Er-
weichung erkennen 14ft. In der Mitte der Gliose ist von Markfasern oder Abraum-
erscheinungen nichts zu sehen, doch liegen in den Randpartien des gliotischen
Stiftes untergegangene Markfaserreste und Abraumzellen, was dafiir spricht, da$§
hier die Ausbreitung des Prozesses schon eine akutere gewesen sein mufl. Die
GefaBe in. der Gliose sind vielfach hyalin verdndert, weiter findet man
Blutungen, Hamosiderinpigment und frische Erythrocyten im Gewebe, besonders
in der Randzone der Gliose.

In Block 17 (van Giesonpriparate am Paraffinschnitt) stellt sich der Zentral-
kanal als ein dichtes Geflecht von Gliafasern mit peripher davon gelegenen Kernen
dar. Die Ependymezellen haufen sich zu beiden Seiten des Zentralkanals. Der peri-
phere Erweichungsbezirk tritt bald deutlicher hervor und enthalt Gitterzellen. In
etwas hoheren Querschnitten (Grenze etwa D 10/9) begegnet man zuerst den
Rosenthalschen Fasern (s. u.). Sie liegen fast ausschlieBlich in der Nihe des dorso-
ventralen Spaltes, dessen Begrenzung aus einem lockeren plasmatischen Balken-
werk besteht (Abb. 15). In der Gliose sieht man nicht nur wie in threm untersten
Abschnitt kleine Gliakerne und Fasern, sondern auch Zellen mit langgestrecktem
Leib und gréBerem Zellkern, die mit mehreren Protoplasmafortsitzen den Astro-
cyten dhnlich sind. Um die CGefifle der Randpartien finden wir vereinzelt neben
dem hamosiderinhaltigen, diffus gelagerten, auch ein mit H,0, bleichbares, melano-
tisches Pigment. Die hier in Wucherung befindlichen, oft pigmenthaltigen glidsen
Elemente zeigen einen enormen Protoplasmaleib mit einem recht groBen Kern,
und nicht ganz selten Ansétze zu Kernabschniirungen.

Von nun ab vergréBert sich der Riickenmarksquerschnitt kontinuierlich.
Zwar rteicht die Gliose nicht mehr bis an die hintere Peripherie. Das gliotische
Gewebe hebt sich schon makroskopisch an den Priparaten durch die umgebende
Erweichungszone ab. Zentral von der Erweichungszone, also nach dem gliotischen
Gewebe hin, finden sich jedoch immer noch Reste von Markfasern, wie an den
fritheren Schnitten. Der gliotische Spalt verlduft jetzt nicht mehr in genau dorso-
ventraler Richtung, sondern in einem nach rechts hinten offenen, leicht ge-
kriimmten Bogen. Der urspriinglich linke, jetzt mehr ventral liegende Abschnitt
zeigh eine stirkere Wucherungstendenz als der rechte, daher mehr nach hinten
verlagerte. Der Kernreichtum an der linken, jetzt ventraleren Seite ist recht er-
heblich. Um den Zentralkanal herum liegen wesentlich mehr Zelthaufen als in
dem caudalen Abschnitte.

Das Riickenmark hat jetzt auf D 9 (Block 14) einen etwa um die Hilfte des
normalen Querschnittes vergroBerten Umfang. Die Ganglienzellen in den Vorder-
hérnern sind teilweise tigroidarm und gebliht, teilweise geschrumpft oder vakuolig
degeneriert. In der grauen Substanz der Vorderhérner begegnet man mehrkernigen

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 75. 8
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Gliazellen, und zwar sowohl unter den grofien faserbildenden Astrocyten, als auch
unter den als Abbauzellen funktionierenden. In der Randsubstanz der Glioge
finden sich jetzt massenhaft Gitterzellen, die teilweise auch basophil metachroma-
tische Substanzen enthalten. Im Alzheimer-Mann-Préparat erweist sich die Gliose
als aus einem dichten Fasernetz bestehend, mit reichlich protoplasmatischen Be-
standteilen. Die Farbung gestattet vor allem eine deutliche Unterscheidung der
Rosenthalschen Fasern von den untergehenden Markscheiden. Die Beziehungen
des Plasmas zu den lipoidhaltigen Rosenthalschen Fasern tritt eindrucksvoll her-

Abb. 15. (Heidenhain-Farbung.) Aus der zentralen (Gliose des Brustmarks. Bei I

Rand des gliotischen Spaltes. Bei 2 Rosenthalsche Fasern, stellenweise mit deut-

licher Beziehung zur Glia. Bei 3 faserreiches gliotisches Gewebe. Bei 4 Zerfalls-
zone am Rand der Gliose.

vor, wihrend andererseits die Markscheidenballen und Retraktionskugeln gut
zur Darstellung gelangen. Das schon von Rosenihal beschriebene farberische Ver-
balten bei van Gieson- und Gliafirbung stimmt mit unseren Priparaten durch-
weg iiberein.

Auch im Holzerpraparat zeigt sich die Gliose als ein dichtes Netzwerk feinster
Fasern, an dieser Stelle mit wenig Spinnenzellen, kleinen Gliakernen und, was fiir
uns eben wesentlich ist, finden sich hier an protoplasmareichen glidsen Elementen
die Auftreibungen der Rosenthalschen Fasern ebenso intensiv angefirbt. Eine voll-
kommene Ubereinstimmung mit den Holzerpriaparaten geben Heidenhain-Schnitte
(Abb. 15)1), in denen mittels geeigneter Differenzierung die Glia dargestellt
werden kann. .

Der Zentralkanal ist gegeniiber den bisherigen Schnitten nicht verdndert.
Weiter kranialwérts finden sich jetzt auch in den Vorderhérnern Erweichungen

1)-In der Reproduktion treten die Erythrocyten in den Capillaren links im
Bilde nicht scharf genug hervor, sondern sind leider diffus schwarz gefarbt.
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mit resorptiven Infiltraten. Regressive Erscheinungen unmittelbar um die Spalt-
bildung, die erst seit dem Ende des vorigen Blockes beobachtet werden konnte,
nehmen jetzt dauernd zu. In der peripheren Zerfallszone finden sich frische Blu-
tungen, deren Herkunft wahrscheinlich aus dem nur wenig héher liegenden Ope-
rationsgebiete herzuleiten sein diirfte.

Block 12. Bald (oberer Teil D 9) &ndert sich auch die &uflere Konfiguration
ganz erheblich, das Riickenmark nimmt eine mehr langsverzerrte Gestalt an.
Die gliotische Neubildung ergreift fast den ganzen Querschnitt des stark ver-

Abb. 16. GroBer, von Ependym ausgekleideter Hohlraum, von gliotischem Ge-
webe umgeben. Blutung in das Lumen, von einer echten Zentralkanalféormation
ist nichts mehr zu sehen.

groBerten Organs, und reicht wieder bis an die hintere Peripherie. Die Gliose
ist ventral ziemlich solide. Die Substanz der Vorderhérner und die ganze
Wucherungszone ist durch frische Blutungen zerstoért. Von einem Zentralkanal
ist nichts festzustellen, wihrend die vordere Commissur ganz gut- sichtbar ist,
Dafiir findet sich jetzt, besonders an den ventralen Teilen, ein mehrfaches Auf-
treten von mit Ependym ausgekleideten Hohlrdumen verschiedener Gestaltung.
Ein groBer mit ein- oder mehrschichtigem zylindrischen Epithel ausgekleideter
Hohlraum nimmt, wenn auch stark zusammengefaltet, die ganze Mitte der Ge-
schwulst ein. Die Verhdltnisse sind auf Abb. 16 wiedergegeben. Die Bildung
des mit Ependym ausgekleideten Hohlraumes ist nicht lange zu verfolgen. Seine
Umgrenzung besteht unter dem Ependym aus gliotisch-gliomatosem Gewebe.
Bald haben wir wieder eine dichte Gliose vor uns. In ihr tritt (kurz unter-
halb der Operationsstelle) im dorsalen Teil, wie auf Abb. 17 wiedergegeben, ein
Haufen derb, grobfaserigen, zusammengeballten Bindegewebes auf, iiber dessen
Herkunft erst unten diskutiert werden soll. In dies kernarme Bindegewebe dringen

K%
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von der ventralen Peripherie Gliafasern ein. Schon am van Giesonpréiparat sieht
man hier eine enge Verbindung von Bindegewebe und Gliafasern, deren Ab-
grenzung selbst im Holzerpraparat Schwierigkeiten macht, und nur in den Heiden-
hainpraparaten, die zur Darstellung der Glia benutzt werden konnten, einwand-
frei ihrer Natur nach festgestellt wurden.

Abb. 17. Bei 1 dichtes mesodermales Gewebe (van Giesonfarbung),
Bei 2 und 3 Ependymkanalbildungen am ventralen Teil (s. Text).

Im folgenden Block (unterer Teil D 8) nimmt der Tumor bis auf eine 1/,—1 mm
breite Randzone die ganze Peripherie des Riickenmarkes ein. In der Hauptsache
sind die Hinterstringe auseinandergedrangt. Von einem Zentralkanal ist nichts
zu finden. Dafiir liegen, wie auch im vorhergehenden Blocke, ventral Ependym-
formationen.

Nunmehr kommen wir in die groite Ausdehnung des Tumors. Das Riicken-
mark ist hier kreisrund von einem Durchmesser von 11—12 mm. Die Randpartie
an der dorsalen Fliche ist sehr schmal, wihrend der ventrale Teil und die seitliche
Begrénzung durch die vordere Commissur, die Vorderhtrner und einen reichlich
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nervenfaserhaltigen Saum von Markweill gebildet werden. Ein Teil der in diesen
Randpartien verlaufenden Nervenfasern ist allerdings der Markhiille entbléBt.
Der Tumor, der makroskopisch schon durch seine Weichheit und ldppchen-
formige Struktur imponiert, stellt sich im mikroskopischen Priparat als ein Ge-
webe dar, in dem es iiberall zur Ausbildung von Ependymkanilen gekommen ist.
(s. Abb. 18). Die Hohlrdume sind auf dem Querschnitt verschieden geformt. Oft
sind sie mit einem serésen geronnenen Inhalt angefiillt, der gelegentlich das sonst
mehrschichtige Ependymepithel platt driickt. In jedem Gesichtsfeld sieht man

Abb. 18. Aus dem neuroepithelialen Tumor. Mehrschichtige Ependymzellagen be-

grenzen die Lumina. Deutlich sind die dem Lumen abgekehrten Fortsitze der

Zellen, die sich bei der Gliafaserfarbung leicht anfirben und in einer das GefaB-

bindegewebe umgebenden Membran limitans endigen (z. B. bei 7 und 2). Bei 3

nur 1- bzw. 2schichtige Zellage gegen das Lumen. Partie aus einem stark erweiter-
ten Hohlraum.

mehrere Querschnitte durch derartige Bildungen vom Typus des embryonalen
Zentralkanals. Meist in mehreren Schichten liegen diese Zellen vom Typ der
Ependymzellen beisammen, alle reichen mit ihrem Protoplasma an das Lumen,
haben einen deutlich zylindrischen Zelleib mit basal sitzendem Kern. Aus dem
Zelleib entspringen dem Lumen abgewandt feine Fasern, die zu einer die nich-
sten Gefafle begrenzenden Membrana limitans ziehen und auf einzelnen Schnitten
haufig in ihrem ganzen Verlaufe zu verfolgen sind (s. Abb. 18). Mitosen sieht
man nicht, dagegen mitunter Kernabschniirungen. Neben diesen Zellen vom
Charakter der jugendlichen Ependymzellen finden sich solche, bei denen der
Protoplasmaanteil des Zellleibes teils gar nicht, teils kaum festzustellen ist. Bei
diesen letzteren ist der Kern im ganzen heller, die Granula aber sind dunkel
gefarbt, wihrend die Kerne der Ependymzellen ziemlich gro8, blasig und hell
sind. Zellen vom gleichen Charakter liegen scheinbar in protoplasmatischen
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Verbénden zusammen, &hnlich wie sie bereits oben als die versprengten un-
differenzierten Spongioblasten zu beiden Seiten des Zentralkanals geschildert
worden sind.

In Gliapraparaten ist die glidse Grenzmembran gegeniiber den im Gewebe ver-
laufenden Capillaren deutlich ausgebildet. In dieser Grenzmembran vereinigen sich
die aus dem Protoplasma an der Basis der Ependymzellen entspringenden Fasern.

Auffallig ist das Fehlen von Erweichungen in der Geschwulst. Das Binde-
gewebe ist sehr spérlich. Die Gefalle haben, wie iiberall in dem gliomatosen
Gewebe, eine etwas verdickte Wand, von Thrombosen ist aber nichts fest-
zustellen. Was wir an frischen Blutungen sehen, diirfte doch wohl am ehesten
als Folge des operativen Eingriffes anzusprechen sein.

Dem Operationsbericht nach soll der Tumor an'der dorsalen Seite in die weichen
Héute eingewachsen sein, so dall er bei der Operation als von diesen ausgehend
bezeichnet werden konnte. Svlbst aus unmittelbarer Nahe des Operationsbereiches
entnommene Stiicke zeigen kein derartiges Verhalten.

Oberhalb der Operationsstelle nimmt das Riickenmark an Umfang schnell
wieder ab, Die Operationsstelle hatte also den oralsten Abschnitt der (neuroepithe-
lialen) Geschwulstmasse betroffen. Das unmittelbar an das Operationsgebiet an-
schlieflende Gewebsstiick war wegen des schlechten histologischen Erhaltungs-
zustandes nicht zu verwerten. Zentralwirts von der Operationsstelle findet sich
eine sekundire Degeneration der Gollschen Stringe. Wihrend der Zentralkanal
jetzt wieder sichtbar ist — und zwar in einem fiir einen Erwachsenen durchaus ent-
sprechenden Zustande — findet sich von der linken Substantia gelatinosa centralis
ausgehend, das Vorderhorn verdringend, eine das linke Hinterhorn durchziehende
Gliomatose!), die aber keine Querschnittsvermehrung mehr bedingt. Die Bur-
dachschen Strange sind gut angelegt und intakt, nur die Struktur der linken
grauen Substanz hat gelitten. Das Gewebe unterscheidet sich in seinem Aufbau
nicht von dem des caudalen Teiles, weist auch eine lingsgerichtete Bildung auf.
Es ist von Blutungen durchsetzt. Auf der schon makroskopisch festgestellten
Héhe verliert sich dann die Gliose spurlos.

Der oralste Teil der Neubildung zeichnet sich durch ziemlichen Reichtum
groBer protoplasmatischer Spinnenzellen und gliose Hyperplasie der Umgebung aus.

Die Medulla wurde noch untersucht, ohne daB sich hier ein abwegiger Befund
erheben liefe.

Eine Untersuchung des Gehirng hat nicht stattgefunden.

Zusammenfassend 1aBt sich iiber den Fall 2 sagen, dall sich bei einem
39jahrigen Manne im Verlaufe von knapp 2 Jahren nach Auvftreten der
ersten Symptome klinisch Erscheinungen eines Riickenmarkstumors
progredient entwickelt haben, die fiir eine wahrscheinlich extramedul-
lare, das Organ komprimierende Geschwulst sprachen. Die Unter-
suchung des Riickenmarks ergab eine Stiftgliose, an typischer Stelle
von D 10 ab aufwirts sich vergréBernd mit einer zentralen syringomye-
lischen Spaltbildung und Rosenthalschen Fasern. Weiter zentralwirts

1) Es sei hier ausdriicklich bemerkt, dal Gliose und Gliomatose haufig Wert-
urteile sind, Gliose vermehrt nach Henneberg den Querschnitt nicht, besteht aus
wohl ausdifferenzierten Gliazellen und Fasern ; faserreich ist aber der Teil, wo das
tumorartige Wachstum anfingt, auch, aber das Auftreten groBer protoplasma-
tischer Elemente und vieler Spinnenzellen mit Kernteilungen erinnert mehr an
Gliom. Die Grenze fiir den Ubergang ist kaum zu ziehen.
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mehr gliomatdse Wucherung, Hydromyelie mit umgebender Gliose, die
dann wieder in eine Gliomatose mit zuerst in ihrem ventralen Teil sich
bildenden Ependymformationen iibergeht. Auf D 7 nimmt die epen-
dymale Neubildung fast den ganzen vergroBerten Riickenmarksquer-
schnitt ein und ist ihrem histologischen Charakter nach als eine neu-
roepitheliale Geschwulst anzusprechen. Sie besteht aus embryonalem
Ependymgewebe mit Bildung von Kanilen vom Typ des embryonalen
Zentralkanals. Die Nervenfasern in der Peripherie sind relativ gut er-
halten. Zentral endet die Geschwulstbildung als eine Gliose in der
linken grauen Substanz des oberen Brustmarks, im Zusammenhang
mit der Substantia gelatinosa centralis.

Fall 3. Bei der Beschreibung dieses Befundes verweise ich auf die bereits zi-
tierte Arbeit Taterkas. Das mir iiberlassene Riickenmark muBlte zu Zwecken der
makroskopischen Démonstration geschont werden, so dal eine liickenlose Serie
von dem Ubergang der Gliose in den Teil der Geschwulst, in dem es hauptsichlich
zu der Bildung von Ependymkanalformation gekommen war, nicht hergestellt
werden konnte. Im Sakral- und Lumbalmark sind die Verhaltnisse in Taterkas
Arbeit (dessen Abb. 1 und 2) wiedergegeben. Die Pyramidenareale sind vorwiegend
in den Seitenstringen aufgehellt, sie enthalten reichlich Corpora amylacea, aufler-
dem besteht eine Randgliose. Die dorsale Rhaphe ist ohne jede Anomalie. In der
Zentralkanalgegend findet sich dem Alter entsprechend ein dichtes Fasergeflecht
mit Kernen in der typischen Anordnung.

Dagegen fallt schon makroskopisch auf D 10—11 eine Gliose dorsal vom
Zentralkanal auf, durch die die Form der grauen Substanz — unsere Préparate
liegen etwas hoher als die Abb. 3 Taferkas — verdndert wird. An der Peripherie
dieses als Gliastift anzusprechenden Gebildes war schon makroskopisch eine Zer-
fallszone zu vermerken. Dem entspricht das mikroskopische Praparat. Hinter
dem Zentralkanal liegt ein faserreiches Gliagewebe, in dem sich aber auch aus-
differenzierte versprengte Ganglienzellen finden. An den Vorderhornsaulen kein
besonderer Befund. In der Umgebung der Gliose, besonders nach der grauen Sub-
stanz hin, findet man eine Zerfallszone mit Fettkornchenzellen um die Gefafle,
weiterhin sehr plasmareiche Gliazellen (grofie faserbildende), die héaufig mehr
oder minder stark einer vakuoligen Degeneration anheimgefallen sind. In dieser
Gliose liegen GefaBe mit hyalinverdickter Wandung.

Der nichste Schnitt (s. Abb. 19a) zeigt zundchst wieder einen wohl ausdiffe-
renzierten Zentralkanal, dahinter ein markarmes, gliareiches Gewebe (Substantia
gelatinosa centralis), an diese nach hinten anschlieBend ein faserreiches gliotisches
Gewebe mit starker Wucherungstendenz am Rande. Die Konfiguration der
Hinterhérner ist schwer verdndert. Die Hinterstrdnge sind auch nach hinten
und auseinander getrieben, jedoch erreicht die Gliose dorsalwirts nicht die
Peripherie. Bemerkenswert ist, dal sich auf dieser Héhe (an aufeinanderfolgenden
Schnitten untersucht) ein sich rasch vergroBernder Spalt genau in dorso-ven-
traler Richtung befindet.

Der Umfang des Riickenmarks nimmt schnell zu. Der Querschnitt zeigt nur
noch die Vorderhérner gut erhalten, Hinterhérner und Seitenstrangareal sind zu-
sammengepreft. Die Gliose dehnt sich immer mehr im Gebiete der dorsalen
Rhaphe aus. Vordere Commissur und Zentralkanal sind dauvernd gut erhalten.
Die Spaltbildung in der Mitte wird groBer. Auf den folgenden Schnitten unter-
halb der Abb. 5 Taterkas ist der Querschnitt weiterhin vergrofert, von einer
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Zentralkanalbildung ist nichts zu sehen, dagegen findet sich im ventralen Teile der
Geschwulst verschiedentlich eine Ausdifferenzierung zu Ependymkanalgebilden:
mehrschichtiges hohes zylindrisches Epithel (Abb. 19Db), oft mit Ciliarsaum, das
sich ganz wie in Fall 2 ver-
halt. Nach der dem Lumen
abgewandten Seite entsen-
den die Zellen zarte Fasern,
die sich meistenteils bis zu
einer Membranalimitans um
die Gefdfle herum verfolgen
lagsen, oder in dem glioti-
schen Gewebeuntertauchen.
Haufig sind diese Zentral-
kanalbildungen nicht voll-
standig, oft nur halbmond-
formig. Wahrend bisher die
ganze Bildung vorwiegend
aus kleinen Gliazellen, der-
bem Fasergeflecht und Fa-
serbildnern bestand, finden
sich jetzt "haufig, zZunichst
aber nur ventral, Zellen vom
Typ der Spongioblasten. Im
dorsalen Teil herrscht zu-
néchst noch das Bild der
Gliose vor. Die GefaBwan-
dungen sind hyalin verdickt.
einzelne scheinen tiberhaupt
verschlossen. Um die Ge-
faBe haufig Blutungen und
als Zeichen alter, stattge-
habter Blutungen Pigment.
Auf den nun folgenden
Schnitten — soweit ich an
dem  Préparat abzéhlen
konnte, handelt es sich um
C38 oder C4 — nimmt der
Tuamor den ganzen Quer-
schnitt mit Ausnahme eines
2—3 mm dicken Randsau-
mes ein. Inihm finden sich
noch markhaltige Nerven-
fasern. Ebenso sind die
Vorderhornzellen ganz gut
erhalten, wenn auch in ihrer
Lagebeziehung schwer ver-
andert. Der eingebettete
Schnitt weist einen Léangs-
durchmesser von 1,6 mm und einen queren von fast 2 mm auf. Die Wucherungs-
zone an der Peripherie zeigt nicht mehr, wie in den unteren Abschnitten der Gliose,
langgestreckte senkfecht gestellte Gliakerne, sondern groBle Spongioblastenhaufen,
héaufig epithelartig aneinander liegend. Dazwischen Spinnenzellen mit regressiven
Erscheinungen. Der Hauptteil besteht aus spongioblastenahnlichen Zellen, die

Ober- bzw. unter-

gerichteten Spalt deutlich. Da-

- Aus dem oberen Dorsalmark.
Ibildungen (Gefrierschnitt).

genommen bei gleicher Vergroflerung.

halb von Taterkas Abb. 4. Tn 19aist die zentrale Gliose mit dem dorsoventral

vor liegt der Zentralkanal (I). 19b. Der Riickenmarksquerschnitt ist verzogen, an der Stelle des Zentral-
kanals liegen bei 2 und 3 Ependymkana

Abb. 19a und b, auf
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zur Bildung von Zentralkanilen neigen, wie es Ribbert auf Abb.2 seiner Ar-
beit (V. A. 225) abbildet. Auch Bilder seiner dort befindlichen Abb. 4 finden
sich haufig. Doch liegen die Verhiltnisse nicht so einfach wie im vorhergehenden
Falle. Die aus hohen, reinen Ependymzellen bestehenden Formationen treten nicht
so deutlich hervor und sind eigentlich nur im Zentrum der Geschwulstbildung
gut wahrzunehmen. Die ganze Neubildung ist auch ungleich zellreicher. Die Zellen
als solche sind in der Randpartie (der Wucherungszone) mehr kubisch, die Kerne
verhiltnismaBig groB, chromatinreich, aker etwas kleiner als in dem vorhergehen-

Segra n .‘.

4
[

Abb. 20 zeigt die Wucherungszone des neuroepithelialen Haupttumors. 1 die Rand-

zone, rechts Rest der Riickenmarkssubstanz, links aus dem Tumor. Man beachte

gegeniiber Abb. 18 den mehr kubischen Charakter der Zellen. Bei 2, 3 und 4

ist die Bildung von Ependymkanilen (Lumen im Zentrum der Zellhaufen) deut-
lich sichtbar. Bei & Kerne in plasmatischen Verbinden.

den Falle. In der Wucherungszone liegen oft derartige Zellen in plasmatischen
Verbanden oder Epithelnestern dhnlich aneinandergereiht, in ihnen kommt es zur
Bildung von allerdings meist einschichtigen Ependymkanalen. Erst mehr nach dem
Zentrum der Neubildung hin findet man mehrschichtige Ependymkanéle, die Zellen
sind noch gréBer, das Protoplasma blaB, feinfaserig, an der Basis sich in fibrilldre
Substanzen fortsetzend. Der langgestreckte Kern liegt basal. Die Fibrillen tauchen
entweder in einem Fasergewirr unter, streben aber meist Gefallen zu, ohne daf
aber exakte Grenzmembranen wie in dem vorigen Falle gebildet werden. Wo es
zu mehrschichtigem Belag kommt, sind die Zellen sehr schmal. Kernteilungsfiguren
sind in miBiger Menge nachzuweisen. Auffallig sind aber atypische Kernformen,
die besonders im ventralen Teil der Neubildung in einer plasmatischen Grundsub-
stanz liegen und bei denen nicht immer sicher gesagt werden kann, nach welcher
Seite hin sie sich ausdifferenzieren. Astrocytendhnliche Zellen (wie im Fall 2),
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die nicht im Ependymverbande liegen, sind scltener zu sehen. Eine Ausdifferen-
zierung zu kleineren Gliakernen findet anscheinend iiberhaupt nicht statt.

In der Geschwulst kommt es mehrfach zu Blutungen, die von dem GefiB-
bindegewebe aus organisiert werden. Die meisten Blutungen, die wir nachweisen

Abb. 21 veranschaulicht vor allem das Einwuchern des

Gefafibindegewebes in die Lumina des Tumors und die

Ausdifferenzierung zu Ependymkanilen wie in Fall 2.
(Aus dem Zentrum des Tumors.)

kénnen, sind jedoch frischerer Natur und bestehen aus zusammengesinterten Ery-
throeyten und Fibrin. Zu Nekrosen ist es-in der Geschwulst nicht gekommen. In
den Ependymkanilen liegt oft eine eiweiflhaltige Flussigkeit.

Die GefdaBveranderung ist dieselbe wie auf den vorhergehenden Abschnitten.
Es kommt zu Blutungen, die sich in die beschriebenen Zentralkanallumina er-
gieBen und dort organisiert werden. Man beobachtet weiterhin, wie es auch schon
andere Untersucher getan haben, dafl Gefafie in diese Ependymkanile einwuchern
(s. Abb. 21). Die radisire Anordnung der Zellen um die Gefifle ist meist jedoch
auf die eben beschriebenen Vorginge der in die Ependymkanile einwuchernden
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GefiBe zuriickzufithren. Auf dieser Abbildung tritt auch schon ein Befand her-
vor, auf den Untersucher der Wiener Schule hesonderes Gewicht gelegt haben,
némlich die Paradestellung der Kerne in parallelen Zeilen. In der linken Seite der
Abb. 7 T'aterkas sieht man eine einzelne derartige Zeile, wie wir sie jedoch haufiger
beobachten konnen. Nach weiter oben hin nimmt die Geschwulst etwas an Méch-
tigkeit ab. Ahnlich, wie sie begonnon hat, endet sie mit einer Gliose mit nahezu
dorso-ventraler Spaltrichtung in der Oblongata. Die Abb. 6 Taterkas entspricht,
wie ich aus dem mir giitigst liberlassenen Blocke feststellen konnte, etwa dem
Schnitt 235 des bekannten Villigerschen Leitfadens. Tm Zentrum liegt derbes,
faserreiches Gliagewebe mit zellreicher Randzone. In der Mitte Erweichungen
und Zerfall, man siebt auch Abbauzellen. Das Hinterstrangareal, die Hinterstrang-
kerne und die Fibrae arcuatae int. sind gut erhalten. Was jedoch auf diesem
Schnitt ebenso wie auf denen des Dorsalmarkes beim caudalen Beginn des Tu-
mors auffallt, ist der Gliareichtum der erhaltenen Riickenmarkssubstanz. Eine
Zentralkanalbildung ist auf diesen Schnitten schon wieder sichtbar als ein lang
gestreckter Haufen von entsprechenden Zellen, in dessen Naéhe massenhaft
Spongioblasten gruppenweise in plasmatischen Verbinden liegen.
Zusammenfassung des Befundes: Bei einer 49jahrigen Frau wurden in
einjadhrigem Krankheitsverlaufe Erscheinungen manifest, die das kli-
nische Bild einer Pachymeningitis cervicalis darboten. Anatomisch findet
sich eine im unteren Dorsalmark beginnende, in der Medulla endigende
gliose Wucherung aus derb faserigem Gewebe, hinter dem Zentralkanal
gelegen, mit' den Beziehungen zur hinteren SchlieBungslinie. Die an-
tingliche (liose enthéalt heterotopische Ganglienzellen. Bei weiterem,
bald mehr gliomatdsem Wachstum findet sich eine in dorso-ventraler
Richtung gelegene Spaltbildung, wie bei beginnender Syringomyelie.
Auf ihrer grofiten Ausdehnung besteht die Neubildung aus Spongio-
blasten mit ausgesprochener Neigung zu Ependymkanalbildungen, in
die hinein es teilweise zu Einwucherungen von GefafBbindegewebe, teil-
weise zu Blutungen, entweder aus den jungen GefiBen oder durch die
hyalin veranderten GefiBe, kommt. Auffallend ist, da} trotz der Ver-
drangungserscheinungen von seiten des Tumors an seiner gréfiten Aus-
dehnung die Ganglienzellen nicht erheblich erkrankt sind und auch der
Markscheidengehalt der Randpartien ein verhiltnismafBig guter ist.

In den beiden Fillen von neurcepithelialer Geschwulstbildung
treffen wir caudal auf ein normal konfiguriertes Riickenmark mit regel-
rechter Ausbildung auch des Zentralkanals, allerdings liegen im Fall 2
sponglioblastenshnliche Zellhaufen in plasmatischen Verbinden um den
Zentralkanal verstreut. Der zunichst hinter der Substantia gelatinosa
centralis gelegene Gliastift befindet sich im ventralen Teil der dorsalen
Rhaphe. Das gliotische Gewebe geht kranialwirts in gliomatdse Par-
tien iiber, die mit einer glitsen Hyperplasie der normalen Riickenmarks-
anteile vergesellschaftet ist. Bei weiterem Wachstum des Gliastiftes
tritt (schon ziemlich bald erkennbar) ein dorso-ventral gerichteter Spalt
auf. Im ventralen Teile der Gliomatose erscheinen auf gewisser Héhe
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an Stelle des Zentralkanals Epehdymkanalbildungen. Sie sind zunéchst
nur halbmondférmig, oder es liegen Zellen in Haufen beieinander, in
deren Mitte és zur Bildung kleinster Lumina kommt. Bald beherrschen
die Ependymformationen das Querschnittshild.

Das oft cilienbesetzte Ependymepithel ist mehrschichtig entsprechend
seinem embryonalen Charakter, deutlich reichen alle Zellen mit ihrem
Protoplasma an die Oberfliche der Zentralkanalbildungen heran. Die
Zellfortsatze sind als faserig-protoplasmatische Striange verfolgbar,
Teilungen und Verastelungen finden erst bei ihrer Insertion an der
Membrana limitans um die GefiBe herum statt. Neben diesem typi-
schen embryonalen Ependymepithel gibt es noch eine Anzahl Zellen,
die nicht in dem Epithelverbande liegend im Gewebe einer proto-
plasmatisch faserigen Substanz eingelagert sind. TIch beriicksichtige
dabei nicht diejenigen Bilder, die moglicherweise durch Anschnitte
der mehrschichtigeri Epithellagen — die Ependymkanalbildungen ver-
laufen natiirlich in simtlichen Ebenen — entstehen, sondern nur die
Zellen, die durch ihre langgestreckte Form, meist dunkler gefirbten Kern,
geringes Protoplasma und Einlagerung in diese faserig protoplasma-
tische Substanz als unterschiedlich von den Ependymzellen imponieren.
Die Gliafdrbung deckt die Verwandtschaft zu Astrocyten auf.

Im Falle 2 haben wir eine Geschwulst von durchaus einheit-
fichem Bau vor uns: Die Ependymzellen in ihrer reiferen embryo-
nalen Form (2 Jahre manifeste klinische Symptome), daneben aus
dem epithelialen Verbande geloste differenziertere Zellen. Anders
Fall 3 (1 Jahr klinisch manifeste Symptome). Hier ist die Wachs-
tumstendenz stirker, die KEpendymzelle als konstitutionierendes
Element weniger reif, mehr dem wurspriinglichen Epithel, dem
,,Neuroepithel”“ entsprechend. Die Zellen sind kubischer, die Kerne
kleiner, Kernabschniirungen h#ufiger, die Differenzierungsmdiglich-
keiten groBere (Abb. 20). Hier wuchern auch Gliafasern und Zellen
diffus zu den GefiBlen, wihrend im Fall 2 stets eine Membrana limi-
tans gebildet wird.

Im Falle 2 endet die pathologische Neubildung mit einer Gliose in
der linken grauen Substanz, im Falle 83 dhnlich, aber an die Mittel-
linie gebunden in der Medulla oblongata.

Im Falle 2 geht die Gliomatose, bevor das Neuroepitheliom auf-
tritt, erst in eine ependymausgekleidete Hohle (Hydromyelie mit glio-
matoser Wand) iiber, so dal hier die ja nicht seltene Kombination
Hydromyelie und Gliose in ein und demselben Riickenmark an-
getroffen wird.

Dies sei rekapituliert, bevor wir ung nun mit der Deutung der Be-
funde befassen.
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Ehe wir zu der Pathogenese der Tumoren Stellung nehmen kénnen,
diirfte eine Erdrterung gewisser bemerkenswerter Befunde zweckmiBig
sein, die nicht immer eine einheitliche Deutung erfahren haben.

In unserem Fall 2 und 3 fallt, sobald die gliotische Wucherung auch
nur etwas gréBer wird, die Spalibildung auf. Dieser Befund gilt vielfach
als das Zeichen des beginnenden Zerfalls des mangelhaft mit GefiBen
versorgten gliotischen Gewebes, und es unterliegt keinem Zweifel, dall
es sich bei Hohlenbildungen oft genug um die zentrale Erweichung
einer Gliose handelt. Doch méchte mir scheinen, daB in den vor-
liegenden Féllen, in denen die deletdre Schidigung des Riickenmarks
erst durch die Wucherung des neuroepithelialen Haupttumors bedingt
ist und die Gliose nur in geringer Ausdehnung, noch ohne gréBere
Wachstumstendenz besteht, die Dinge etwas anders liegen. Schon
im caudalen Abschnitt der Gliose zeigt sich ziemlich bald, besonders
deutlich in Fall 2, wie die ganze Wucherung sich symmetrisch gewisser-
maBen um eine im Riickenmark dorso-ventral verlaufende Lingsachse
ausbreitet, und genau in diesem Langsdurchmesser tritt zuerst der sich
rasch vergréBernde Spalt auf. Im Falle 3 bleibt die Spaltbildung, so-
weit ich an meinen Praparaten verfolgen konnte, in der Mittellinie.
Im Falle 2 tritt eine Veranderung der Verhéltnisse ein, der Spalt wird
verschoben und, wie sich auf Serienschnitten ohne weiteres erkennen
laBt, hat dies seinen Grund darin, dal die eine (rechte) Hilfte der
Gliose eine erheblich stirkere Wucherungstendenz zeigt, wihrend die
andere (Lnke) Seite keine wesentliche Umfangszunahme erfahrt.

Dadurch wird aber nichts an der Tatsache geédndert, daB in unseren
Beobachtungen die Gliose zunichst aus zwei symmetrischen Halften
angelegt ist, und daB sich im Langsdurchmesser zuerst die Spalt-
bildung zeigt. Im Zentrum der Gliose finden wir wohl regressive Ver-
anderungen an der Glia, wir finden aber keinerlei Markscheidenreste
oder sonstigen Abbau nervéser Substanz, dagegen massenhaft Rosen-
thalsche Fasern. Nach auBen hin liegt in der Gliose das typische aus-
gereifte faserreiche Gewebe mit kleinen Kernen, weniger groBen faser-
bildenden Spinnenzellen, weiter peripherwirts erst folgt eine zellreichere
Zone, in der dann Reste von Markscheiden liegen und moch weiter
peripherwirts folgt eine Zone der zirkuliren Erweichung, in der sich
auBerdem reichlich Fettkérnchenzellen und Markscheidenreste finden.
Hier haben wir es wohl damit zu tun, dal die Gliose in der Zone,
die die Markscheidenreste enthalt, langsam infiltrativ gewachsen ist,
und erst peripherwirts ein stirkeres Wachstum des gliotischen Ge-
webes einsetzte und zur Zerfallszone fithrtel). Zur Frage der Rosen-

1) Wie oben ausgefiihrt, ist die scharfe Grenze zwischen der Gliose und dem
gliomatosen Wachstum nur sehr schwer zu ziehen.
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thalschen Fasern hat jingst Tannenberg in einer Arbeit, auf die ich
unten zuriickkomme, Stellung genommen ; er hilt sie fiir ,,Markscheiden-
zerfallsprodukte™. Wenn auch in unserem Falle 2 in der Peripherie
der Gliose, und zwar schon in deren unteren Abschnitten Gebilde liegen,
die den Rosenthalschen Fasern vielleicht @hnlich sehen, aber sicher als
Reste untergegangener Markscheiden anzusprechen sind, so ist im
Zentrum der Gliose, und zwar am stirksten iberall in der Umgebung
des Léngsspaltes der Befund echter Rosenthalscher Fasern zu erheben.
Die Untersuchungen dieses Autors und deren eingehende Kontrolle
durch Bielschowsky haben uns in dem fiarberischen Verhalten die Hand-
habe zu ihrer sicheren Untersuchung gegeben. Die elektive Farb-
barkeit mit den Hamatoxylinlacken, insbesondere der Heidenhainschen
Férbung, die Farbbarkeit nach der Weigertschen Fibrinmethode sind
von Rosenthal selbst schon gebiihrend gewiirdigt worden. Ihre engen
Beziehungen zur Glia lassen sich aber noch besonders schén durch die
Holzersche Gliafarbung und durch Alzheimer-Mann-Préaparate dar-
stellen. Gerade die letztere” Methode, die uns die Moglichkeit gibt, im
Riickenmark plasmatische, Faserglia und Marksubstanz darzustellen,
eighet sich ganz ausgezeichnet. Man sieht eine Anzahl plasmatischer
Strukturen, die dann Substanzen enthalten, deren Firbbarkeit den
Markscheidenlipoiden nahe steht. Vereinzelt 1aBt sich der Zusammen-
hang derartiger plasmatischer Bildungen mit grofkernigen plasmareichen
Gliazellen erweisen. In den meisten Fillen jedoch finden sich die
kolbenférmigen Verdickungen der Rosenthalschen Fasern oder ihre
wurstformige Konfiguration isoliert im Gewebe. Bielschowsky meint
von diesen freiliegenden Gebilden, daB ,,diese metamorphoplasmatischen
Ausliufer der zur Myelinbildung bestimmien Gliazellen'* sich analog den
Gliafasern von der Mutterzelle emanzipiert hatten.

Aber warum finden sich nun die Rosenthalschen Fasern gerade in dem
Zentrum der Qliose? Die Erklarung hierfiir diirfte m. B. darin liegen,
daB das jetzige Zentrum der Gliose gleichzeitig deren &ltesten Teil dar-
stellt; akzeptiert man die Theorie Bielschowskys, so sind hier die Seiten-
wandspongioblasten haften geblieben und fehlerhaft differenziert, da sie
nicht zu ihrer bestimmungsgemifen Funktion (u. a. der Myelinbildung)
gelangt sind. Das darumliegende rein gliotische Gewebe ist dann aus
der Metaplasie der Spongioblasten entstanden und neueren Datums,
wahrend die geschwulstmiBige Ausdehnung an der #ulleren Peripherie
nicht gar zu alt sein diirfte.

Wir sehen also, daB einmal dem symmetrischen Aufbau der Gliose?),
ferner dem gleichfalls symmetrischen Befund des Auftretens der Rosen-

1) Der symmetrische Aufbau 14Bt sich auch sehr schén an den Fillen nach-
weisen, in denen eine dorsale Gliomatose in zwei symmetrische Zapfen verlduft.
(Fall Marburg, Bitidorf, s.u.).
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thalschen Fasern im Zentrum der Gliose eine'gewisse. Bedeutung zu-
kommt. Uber die Natur der Rosenthalschen Fasern bedarf es wobl
keiner Diskussion mehr, doch ist es verwunderlich, dall von embryo-
logischer Seite bisher den Vorgingen bei der Myelinanbildung und den
chemisch-nutritiven Funktionen, die der embryonalen Glia dabei zu-
fallen (man denke an die Lehre von Helds Neurencytium), so. wenig
Beachtung geschenkt wurdel).

Abgesehen von den dorso-ventralen Spaltbildungen, die wir auf die
Anlage und Entstehung der Gliose beziehen, konnten wir im Falle 1
noch eine andere beobachten: der primire, dem Medullarrohr noch
nahestehende Ependymkanal 168t auf den besprochenen Querschnitten
(s. Abb. 3 und 5) an beiden Seiten Spongioblastenhaufen erkennen,
gleichzeitig entsteht aber zirkulir um diese ganze Zentralkanalbildung
ein gliotisches Gewebe, von dem ein Strang die hintere Riickenmarks-
halfte zur Peripherie durchzieht. Und es war schwer zu erkliren, wie
diese die linken Hinterstringe durchsetzende oft in der Lingsrichtung
gespaltene Gliose entstanden ist. Den lateralen Spaltbildungen, die etwa
durch eine Filtelung des Neuralrohrs schon bedingt sein konnen,
entspricht diese Stelle ebenso wenig wie den schiefen Spaltbildungen
Hennebergs.

Und der Mechanismus wiirde unklar bleiben, kénnten wir nicht im
caudalen Ende eine ganz analoge Spaltbildung beobachten. Wir haben
oben (Abb. 2) gesechen, daB der hintere Ep-Keil an der Membrana re-
uniens fixiert bleibt und da von der Medullarrohrbildung nach beiden
Seiten, und zwar nach links mehr als nach rechts ein offener Spalt
bis an die geschlossene Grenzschicht in die Gegend der hinteren
Wurzel-Eintrittszone hinzieht. Deutlicher tritt diese Spaltbildung
noch hervor, wo die dorsale Partie sich ventralwirts lagert und so die
Y-férmige Gestalt (Tafel 1, Fig. 2) des Medullarrohres bedingt. Hier
laBt sich dann die Persistenz des Spaltes von der Seitenwandplatte
aus nach der linken Wurzeleintrittszone erkennen. Uberall ist das
Hinterstrangareal links weniger gut ausgebildet, sehr gliareich, bis an
der fraglichen Stelle die Gliose wieder mit der Spaltbildung auftritt,
die sich dann nach oben weithin verfolgen lafit. Meines Wissens ist
eine derartige Ursache der lateralen Spaltbildung noch nicht aufge-
deckt worden.

Wir fassen demnach ihre Entstehung so auf, dal Teile des Me-
dullarrohres wie am dorsalen Pol (Deckplatte) auch seitwirts mit dem

1y Auch das Vorkommen dieser plasmatischen Strukturen entspricht embryo-
nalen Verhidltnissen. In ihnen ist der Leitweg fiir das nervose Parenchym zu
sehen und in ihnen spielt sich auch der Vorgang der spateren Myelinanbildung fiir
die Nervenfasern ab. Die Deutung dieser plasmatischen Leitbahnen hat Held in
seinem Buche iiber Entwicklung nervéser Substanzen ausfiihrlich dargelegt.
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Areal der Fligelplatte an der Peripherie fixiert geblieben sind. Beim
Vorriicken des hinteren Ep-Keiles konnten sich dann die Innenflichen
nur aneinanderlegen, der Spalt bleibt mehr minder deutlich bestehen.

Weiter wire im Gesamtrahmen unserer Betrachtung die Frage der
Herkunft des Bindegewebes in den Tumoren des Rickenmarks zu er-
értern. Ohne hier auf die umfangreiche Literatur'), die erst kiirzlich
von Henneberg eingehend gesichtet wurde, einzugehen, méchte ich nur
die Befunde an unseren Fallen klarzustellen versuchen, wohl wissend,
daBl gerade hierbei weitgehende Schliisse aus den vereinzelten Beob-
achtungen nicht gezogen werden diurfen. Zunéchst handelt es sich
um die Frage, stellt das Bindegewebe einen reparatorischen Vor-
gang, eine Narbenbildung in dem zerfallenden gliotischen Gewebe dar,
oder handelt es sich um eine Versprengung mesodermaler Elemente, bei
der nun einmal vorhandenen Entwicklungsstérung des Organs. Im
Falle 2 (Abb. 17) mull man sebr vorsichtig die Verhiltnisse beurteilen.
Die Gliose ist schon etwas vorgeschrittener und es finden sich eine
ganze Reihe Blutungen und Zerfallsherde in dem Gewebe. Ich wiirde
die Frage, woher dieses Bindegewebe stammt, iiberhaupt nicht dis-
kutieren, lage dieses ziemlich strukturlose Bindegewebe nicht gerade
an der Stelle der hinteren Schliefungslinie; und weiter : warum liegt nur
gerade an dieser einen Stelle ein derartiger Haufen grobbalkigen Binde-
gewebes, wo doch auch an- anderen Stellen desselben Querschnittes
reichlich Zerfall des Gliagewebes und Blutungen stattgefunden hat ?

Henneberg nimmt fir seine Fille der mesodermalen Tumoren in
der hinteren SchlieBungslinie an, daf bei mangelndem Schluf3 des
Neuralrohrs das Bindegewebe der Schluliplatte Zeit und Gelegenheit
gehabt habe, in das offene Neuralrohr einzuwuchern, wofiir im Sinne
anderer Autoren auch die Fille sprechen wiirden, in denen gliose
Grenzmembran gegeniiber dem Bindegewebe gebildet ist, wihrend
Bielschowsky die Ansicht vertritt, dafl das Bindegewebe der Deck-
platte beim Vorwirtswandern des hinteren Ependymkeils mit in die
Tiefe gezogen wird. Hierfir lieBe sich vielleicht auch wie in unserem
Falle der intime Zusammenhang zwischen den Gliafasern und dem
Bindegewebe anfiihren?).

1y Qerlach, Haenel, Hofmann, Lundsgard, Schmaus, Laxer, Bielschowsky,
Henneberg u. a. ,

2) Das gegebene Vergleichsmaterial liefert unser Fall 1. Wir haben dort ge-
sehen, wie der hintere Ependymkeil bis zum Beginn der Gliose im Brustmark
dauernd an der hinteren SchluBlplatte verharrt und wie seine Zellfortsitze mit
dem lockeren maschigen Bindegewebe in allerengster Verbindung stehen. Wir
wissen auch durch die Arbeit Schiefferdeckers, dal die Zellfortsétze des Neural-
rohrepithels, die bis an die Peripherie gehen, fiir den Stoffwechsel des embryonalen
Riickenmarks von groBer Bedeutung sind und mit dem Mesoderm in engem Kon-
nex stehen. Die Theorie der vasculo-fibrésen Veranderungen ist unten gestreift.
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Auffallig ist ferner das Zusammentreffen dieses Bindegewebsballens
mit der Stelle, wo die Neuroepitheliombildung beginnt (s. u.).

Klarer liegen die Verhiltnisse in Fall 1. Bindegewebe liegt in iiber-
reichlicher Menge in der dorsalen Gliose und kleidet ferner ein gutes
Stiick weit die mit dem Hydrocephalus kommunizierende Héhle aus.
Wir haben an dieser Stelle auch die eigenartige Einschlagbildung der
Pia verzeichnen kénnen'), und es ist die Frage, ob dies Bindegewebe
etwa durch eine Verlagerung im Sinne des Mitgerissenwerdens in die
Héhle gekommen oder aber bei unvollstindigem Schluf der Medullar-
platte in diese Partieen gelangt ist. Der grofie Reichtum an gefaf-
fithrendem Bindegewebe gerade in der Gegend des dorsalen Septums
in der Hauptmasse der Gliose spricht eher fiir ein Einwuchern des
Mesoderms, wie wir auch auf der Héhe des Beginns der groflen Hohle
stellenweise die dorsale Seite allein vom Mesoderm der Deckplatte ge-
bildet sehen (Abb. 9). Gewil ist es letzten Endes in dem Fall iiberall
zu einem Schlufi des Neuralrohres gekommen, wenn auch, wie dar-
gelegt, zu einem atypischen. Schon in den am wenigsten auffilligen
Partieen sehen wir das dorsale Septum von Gliosegewebe oder vom
Mesoderm gebildet, dann kommen die Stellen, an denen kein hinterer
Ep.-Keil gebildet wurde, wie in der Hauptmasse der Gliose, wo
auch das meiste Bindegewebe liegt; schliefllich die alleinige Be-
grenzung der Hohle durch Mesoderm; das alles spricht eher fiir ein
Einwuchern des Bindegewebes bei fehlendem SchluBl des Medullar-
rohres, wihrend dort, wo der hintere Ep.-Keil vorriickt, er auch das
Mesoderm mitnehmen kann. Beweiskriftig fiir die primére Verlage-
rung sind auch die Falle Gerlachs, Hennebergs, Bzelschowskys weniger
der von Lundsgaard.

Um auf den Bindegewebshaufen im Falle 2 (Abb. 17) zuriickzu-
kommen, so wiirde fiir eine embryonale aktive oder passive Verlagerung
sprechen die Lage in der hinteren Schlieungslinie, der Umstand, daB
sich in den anderen Zerfallszonen der Gliomatose bindegewebige Ersatz-
wucherung nicht findet; die Ansicht iiber das formale Aussehen kénnte
héchstens unterstiitzend herangezogen werden. Sicheres lift sich aber
bei dem vorgeschrittenen Fall nicht sagen, und das sei auch ausdriicklich
Tannenberg gegenitber betont, der aus weit vorgeschrittenen Fillen
Schliisse fiir die Pathogenese der Syringomyelie und die Histogenese
einzelner Symptome zieht.

') Wie oben vermerkt, sind bei Invagination des Mesoderms auch hintere
Warzeln in das R. M. gelangt. Dieser Befund ist fiir die Entstehung der Ver-
anderungen, die Maas in seinem Fall von Recklinghausenscher Krankheit und Sy-
ringomyelie aufgedeckt hat, von pathogenetischer Bedeutung; der Befund der
erkrankten Nervenfasern im R. M. kann nur durch einen unserer Beobachtung
analogen Vorgang erklirt werden.

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 75. 9
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Im Falle 2 finden wir in den normalen Riickenmarkspartieen, in der
Medulla oblongata, an den hinteren Wurzeln und den Riickenmarks-
hauten keinerlei Versprengungen nerviser 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, gelegentlich erhoben werden kann. Anders liegen dagegen die
Verhiltnisse im Fall 1. Bei der schweren Stérung, die wir vor uns
haben, finden wir versprengte gliGse Substanzen vom Charakter der
zentralen Glia, nicht nur gelegentlich an den durch die Wucherung
der Schwannschen Scheidenzellen gekennzeichneten Riickenmarks-
wurzeln, sondern auch frei in der Pia. Derartige Bilder scheint auch
Diirck bei seiner Demonstration vor der Deutschen pathologischen
Gesellschaft 1914 vor sich gehabt zu haben.

In dem Velum medullare post. des IV. Ventrikels liegt nun zwischen
dem ausdifferenzierten Plexusepithel und der Leptomeninx gleichfalls
ein Gewebe, in dem an den Serienschnitten zunichst Haufen spongio-
blastendhnlicher Elemente, dann aber Zellen vom ausgesprochenen
Charakter der Ependymzellen auftreten, die dann weiter zentralwirts
auch richtige Ependymkanile mit mehrschichtigem hohem Epithel
bilden. Es handelt sich hier um versprengtes Gewebe wenig aus-
differenzierter Glia vom Spongioblastentyp, das doch immerhin noch
erhebliche Potenz zur Wucherung und Ausdifferenzierung in sich tragt.

Abgesehen von den auf Blutungen zuriickzufiihrenden Pigmenten,
die sich im 2. und 3. Falle finden, liegen im Falle 2 besonders deutlich
an der Stelle, wo die Gliose anfingt, geschwulstartig (gliomatds) zu
wuchern, groBe gliose Elemente mit diffus in die Umgebung iibergehen-
dem Protoplasma, die ein melanotisches, mit H,0, bleichbares Pigment
enthalten. Derartige, dem Ektoderm eigentiimliche Pigmentierungen
sind in letzter Zeit wiederholt bei Prozessen pathologischen Wachs-
tums oder Keimversprengung nachgewiesen worden. Entsprechend den
von Henneberg und Bielschowsky bei den zentralen Tumoren der Neuro-
fibromatose beschriebenen Spongioblastenversprengungen mit mela-
notischer Pigmentierung im Protoplasma habe auch ich in 2 Fallen
dieser Erkrankung das Vorkommen melaninhaltiger Zellen &hnlich dem
Pigment der Substantia nigra beobachten kénnen, und es gewinnt viel-
leicht einiges Interesse, daf3 in dem vorliegenden Falle die dieses Pig-
ment fithrenden Zellen progressiv sind und morphologisch grofite Ahn-
lichkeit mit den Elementen der bei der Recklinghausenschen Erkrankung
beobachteten zentralen Haufen aufweisen. Das Ubersichtsreferat von
Oberndorfer bringt eine ganze Anzahl Beobachtungen iiber melanin-
haltige Zellen bei Geschwiilsten des Nervensystems. Beziiglich der neuro-
epithelialen Geschwillste ist es bemerkenswert, daf3 Bitidorfs Fall auch
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Pigmentnaevi aufwies. Die abnorme Pigmentation ist auch (cf. Biel-
schowsky) sicher recht haufig mit Entwicklungsstérungen des nervosen
Ektoderms, zumal solchen mit Neigung zu blastomatoser Weiter-
entwicklung vergesellschaftet.

Mit dem Auftreten der gliotischen Wucherung im Falle 1 geht auch
eine Hypertrophie und Hyperplasie simtlicher Elemente des Riicken-
marksquerschnittes einher. Wahrend wir caudalwirts von dieser Stelle
um den Medullarkanal herum ein reichliches zelliges Gliagewebe finden,
fangt dieses an der Stelle der Querschnittsvermehrung (diese bedingend)
zu wuchern an, und es finden sich neben den bisherigen plasmareichen,
groffkernigen gliésen Elementen und den kleinen Gliakernen eine
groBe Anzahl protoplasmareicher weit verzweigter, oft mehrkerniger
Spinnenzellen in fibrillogenetischer Tatigkeit. Am auffalligsten aber
sind die gegeniiber der Norm und den anderen Querschnitten um das
Mehrfache vergroBerten Ganglienzellen (Abb. 6). Derartige monstrose
Elemente kennen wir sonst nur bei der tuberdsen 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, findet offenbar auch keinen besseren Vergleich
als den mit den Zellen dieser Krankheit!). Mit Recht weist er
auf die gleichzeitige quantitative und besonders qualitative Zunahme
aller Parenchymbestandteile hin. Die von Bielschowsky und seinen
Mitarbeitern gegebene Erklirung, daf die Hypertrophie dieser groBlen
Ganglienzellen der Ausdruck einer Kompensation fir die durch Glia-
wucherung untergegangenen Zellen sei, kann m. E. eine Erklarung
fiir unseren Befund nicht abgeben. Abgesehen davon, daf von einem
Untergang von Ganglienzellen nichts nachzuweisen ist, findet sich
auf gleicher Hohe die Hypertrophie und Hyperplasie eben nicht nur
der Ganglienzellen, sondern auch der Gliazellen, und ich glaube,
hierin mit Marburg einig gehen zu kénnen, der meint: ,,Danach muf
man offenbar im Foetalstadium auch eine Korrelation verschiedener
Elemente anerkennen.” Der uns unbekannte trophische Faktor, der
gerade an dieser Stelle die Elemente des Nervenparenchyms zum
Wachstum und {fiberschiissiger Vermehrung anregt, mag gleicherweise
Ganglienzellen und Glia treffen. Es liegt mir fern, die Berechtigung
der von Bielschowsky gegebenen Theorie der kompensatorischen Hyper-
trophie zur Erklirung des Vorkommens derartig monstroser Ganglien-
zellen in Frage stellen zu wollen (dieser Autor stiitzt seine Ansicht auf
Erfahrungen langjéhriger Studien bei der tuberdsen Sklerose), méchte
aber doch auf Grund des vorliegenden Falles bei Vorhandensein gleich-

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

g%
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zestiger Hypertrophie von Glia und Ganglienzellen bei entwicklungs-
geschichtlich frithzeitigen Storungen das gemeinsame trophische Moment
in den Vordergrund stellen.

Die entwicklungsgeschichtlichen Forschungen (Schiefferdecker, Ca-
jal, Bielschowsky) haben die komplizierten Vorginge bei der definitiven
Ausdifferenzierung des Neuralrohrs zum Zentralkanal und die Moglich-
keit der Stérungen beim SchlieBungsvorgang und der Rhaphebildung
teilweise geklart. Legen. sich die Medullarwilste nicht aneinander, so
bleibt der Schiufl des Medullarrohres aus, was meist nur am dor-
salen Teil der Fall ist, dann kann es naturgemafl zu keinem hin-
teren Ependymkeil (der sich in der Deckplatte anlegt) und damit
selbstverstandlich auch nicht zu einer Rhaphebildung kommen. Die
Ursache fiir den fehlenden Schlu$ ist vielleicht in einzelnen Fiallen die
Verzégerung bei der Abschniirung der Medullarplatte vom Hornblatt.

Bei der Umwandlung des Medullarrohres in den Zentralkanal ver-
engt sich nun nicht etwa nur das Lumen, sondern von dorsalwdrts her
legen sich beim Vorriicken des hinteren. Ependymkeils die Seitenwand-
platten aneinander und verschmelzen, dann riicken die Seitenwand-
spongioblasten ab und differenzieren sich zur Glia aus'). Bleibt das Vor-
riicken des hinteren Ependymkeiles aus, und damit die Rhaphebildung,
dann bleiben die Seitenwandspongioblasten am Orte ihrer Entstehung
fixiert und differenzieren sich atypisch aus — zur Gliose oder zum
Spongioblastom. Das Vorriicken des hinteren Ependymkeiles und das
Zusammentreffen mit dem vorderen ist wesentlich fir das Verschmelzen
der Seitenwandspongioblasten-Anlage und fir das "“Abwandern der
Spongioblasten?). Wird der hintere Ependymkeil am Vordringen ge-
hindert, dann persistiert das Medullarrohr, es resultiert die primire
Hydromyelie — centrale Gliose — Syringomyelie.

Die Lokalisation der Gliose innerhalb des Querschnittes. Im Fall 1
ist das Riickenmark geschlossen. Im caudalen Abschnitt der Spina

1) Vorgsnge, die in ihrer Kompliziertheit (primires und sekundires Neuren-
cytium) von Held 1. c. aufgedeckt sind.

2) DaB bei einem Vorgang, wie im Fall 1, die Fixierung bzw. das Fehlen des
hinteren Ep.-Keiles an der mangelnden Weiterdifferenzierung schuldig ist, diirfte
heute keinem Widerspruch mehr begegnen, doch ist vielleicht wohl zu bedenken,
daB bei schon geschlossenem Medullarrohr die Stérung am Seitenwandspongio-
blastem im sekundiren Neurencytium angreift, und daB erst, wenn diesem das
Zusammenlegen unmdglich gemacht wird, auch der hintere Ep.-Keil an seinem
Vorriicken gehindert ist. Auch darf hier auf die vasculo-fibrésen Verdnderungen
im Bereich der Gliosen hingewiesen werden, die zum mindesten (nach Bielschowsky)
als kumulierendes Moment aufoefaBt werden miissen, nach Schiefferdecker schon
durch Storung der Lymphzirkulation (Verlegung der Lympbriaume), vielleicht
aber auch als Fremdkorper wirkend, pathologische Prozesse an dem ruhenden
Spongioblastem ausldsen konnen.
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bifida geht die Riickenmarkssubstanz eng an das Corium heran, der
hintere Ependymkeil liegt deutlich in engster Verbindung mit der Deck-
platte. Der ventrale Ependymkeil ist entsprechend ausgebildet. Das Ge-
biet zwischen vorderem und hinterem Ependymkeil wird von einer ein-
fachen glisen Grrenzschicht, zu deren Seiten noch abwandernde Spongio-
blastenhaufen zu sehen sind, gebildet. Wihrend an einer ganzen Reihe
von Schnitten der ganze Spalt des Medullarrohres offen zu verfolgen ist,
ist an verschiedenen Stellen eine Verklebung (cf. Abb. 2) der Seitenwiinde
eingetreten, durch die es unméglich gemacht wird, daB je noch einmal
der hintere Ependymkeil an den Ort seiner Bestimmung zum Schluf}
des Zentralkanals gelangt. Ahnliche Bilder hat Schiefferdecker bei den
Hithnerembryonen beobachtet. Hier haben wir einen Mechanismus vor
Augen, der beim SchluB des Neuralrohrs stérend wirken kann. Wie wir
ferner gesehen haben, ist der vordere Ependymkeil in der Lage, selb-
sténdig einen Zentralkanal zu bilden), wenn bei der atypischen Ver-
schmelzung der Seitenwiinde der hintere Ep.-Keil dorsal fixiert bleibt.
Wenn wir nun wissen, daB es von Seiten der Seitenwandspéngioblasten
in der von Bielschowsky klargestellten Weise zu den Gliosen kommt, so
ist natiirlich die Moglichkeit nicht von der Hand zu weisen, daB auch
von den liegengebliebenen hinteren Ependymkeil- bzw. den mit ihnen
verbundenen dorsalen Seitenwandzellen gleiche Vorginge ihren Ausgang
nehmen. Hierfiir spricht auch der Befund, daB bei Beginn der Stiftgliose
die dorsale Rhaphe zwar ausgebildet ist, aber nicht bis zur Substantia
gelatinosa centralis hinzieht, sondern in ihrem ventralen Teil die Gliose
beherbergt. Und dadurch wire es erklirlich, weshalb in verschiedenen
Riickenmarksabschnitten (wie ich es auch an einer symptomlos. ver-
laufenen Stiftgliose [Zufallsbefund] feststellen konnte), die Stiftgliose
bald mehr dorsal, bald mehr ventralwirts gelegen ist, dadurch bedingt,
wie weit der hintere Ep.-Keil vorriicken konnte. Diese verschiedene
Lagerung findet sich auch in unseren Fallen.

Bei dem so hiiufigen Zusammentretfen von Gliose (bzw.der ihrwesens-
gleichen Syringomyelie) mag folgende Bemerkung am Platze sein: Wenn
wir hier von Hydromyelie reden, dann ist selbstverstiandlich damit die
genuine Hydromyelie gemeint, im Gegensatz zu der Kompression be-
dingten Erweiterung eines noch offenen Zentralkanals. Viele Fille der
Literatur von Syringomyelie sind eigentlich wohl Hydromyelien, bei
der das Medullarrohr in der Mitte verklebt ist. Bereits beim Fall 1 ist
darauf hingewiesen, daf VerschluB des Medullarrohres (und Gliose)
und nur partielles Verkleben an einzelnen Stellen fortlaufend mit Hy-
dromyelie abwechseln. .

1) Auch dies ist nicht verwunderlich, denn, wie auch in Fall 1 beobachtet
werden konnte, geht der hintere Ep.-Keil fast ganz bei der Rhaphebildung auf,
und der} sekundirs Zentralkanal wird fast allein vom vorderen gebildet.
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Da die liegengebliebenen Seitenwandspongioblasten eine Metaplasie
im Sinne der Differenzierung zu dem gliotischen Gewebe (bzw. Glio-
matose) erfahren, so nimmt es nicht wunder, daB auch bei der in Fall 2
im Verlaufe der Gliose auftretenden Hydromyelie ebenfalls eine gliotisch-
gliomatos veranderte Wand sich findet.

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

Mit der dorsalen Gliose bzw. der Syringomyelie verbunden findet
sich haufig eine (in unserem Fall 2, das linke) Hinterhorn durch-
setzende Gliose, die, kontinuierlich mit der das ganze Riickenmark
durchziehenden Stiftgliose (resp. dem Tumor) zusammenhingend,
semen kranialen Abschlufl bildet. Auf dem Querschnitt hingt diese
Bildung mit der Gliose um den Zentralkanal zusammen. Wir haben
also den Befund erwiesen, dafl 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
Storung sich nur an der einen Seitenplatte abgespielt hat. Im Fall Biit-
dorf z. B. trifft neben den Neuroepitheliom Hydromyelie und der Aus-
gang der Neubildung in zwei symmetrische gliomatése Zapfen zusammen.
Ich meine fast, dafl man diese seitliche Lage mechanisch erkliren kann
durch eine Storung beim Zusammenlegen des dorsalen Seitenwandspon-
gioblastems, ohne zu der Hypothese der Faltelungen des Medullarrohres
seine Zuflucht nehmen zu miissen. Dafiir sprechen auch die Lage, die
dorsolaterale Richtung und Spaltbildung und der Zusammenhang mit
dem Zentralkanal (s. Fall 1).

Bedeutsam nicht nur in klinischer, sondern auch in genetischer
Hinsicht ist die Lokalisation der Twmoren. Hier darf ich zunachst
auf den 1. Fall zuriickgreifen. Es ist nichts Neues, daB sich eine Gliose
im Brustmark findet, wihrend wir es in den unterenTeilen des Riicken-
markes mit einer embryologisch fritheren Entwicklungsstérung zu tun
haben. Altere Untersuchungen Hennebergs (vgl. auch die klassischen
Untersuchungen von Recklinghausen) haben gezeigt, dafl im Lumbal-
teile sogar eine einfache Rinnenbildung des Medullarrohres, also eine
embryologisch recht frithe Entwicklungsstérung bestehen kann, whh-
rend in zentraleren Abschnitten des Riickenmarks eine Stiftgliose oder
Syringomyelie besteht!). Dieses Zusammentreffen (offenes Medullar-

1) Henneberg bezeichnet sogar die Stiftgliose als eine ganz abortive Form der
Spina bifida.
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rohr caudal, — zentral, wenn auch fehlerhafte SchlieBung) entspricht
den Verhéltnissen des Embryos, an dem sich das Medullarrohr an den
Beugestellen — im Lumbal- und im Cervicalteil am spétesten schliefit.
An diesen beiden Orten sind daher auch die Tumoren des Riicken-
markes, sei die primére Stérung eine Arrhaphie oder Dysrhaphie,
am haufigsten, und es ist sicher kein Zufall, daB wir in der Hohle
des Falles 1 an der Grenze von Brust- und Cervicalmark die Aus-
tapezierung mit Bindegewebe sehen.. Nach dem, was oben (8. 105)
ausgefiihrt ist, sind wir zu der Annahme berechtigt, daB es hier an
dieser zweiten Préadilektionsstelle von Entwicklungsstérungen ur-
spriinglich zu keinem Schlusse des Neuralrohres gekommen ist. —
An dieser Stelle finden sich auch sonst hiufig Fehlbildungen und
Tumoren auf Grund entweder Fehlens oder fehlerhaften Schlusses des
Medullarrohres. '

Wie in den Fallen von Draek, Marburg und Cash liegt in unserem
Fall 3 der neuroepitheliale Tumoranteil im obersten Halsmark bzw. in
der Medulla oblongata, wihrend im Fall 2 entsprechend den Fillen von
Rosenthal und Bittdorf das Brustmark betroffen ist. In dem von bis-
herigen Nachuntersuchern offenbar iibersehenen Fall von Thielen ist
das untere Cervicalmark der Sitz der Epithelschlauchbildungen. Ent-
sprechend unseren Fillen konnte auch Rosenthal und Cash, ferner Bitt-
dorf den Befund einer dorsal des Zentralkanals gelegenen stiftférmigen
gliotischen Wucherung erheben, die auf der genannten Hohe in den
Tumor von neuroepithelialem Charakter itberging.

In dem Falle von Bittdorf handelt es sich im Halsmark um eine
Hydromyelie mit gliomatéser Wand, anschlieBend nach unten im
Brustmark fand sich der michtige zentrale Tumor als zellreiches
Gliom mit zallreichen Epithelschliuchen. Dicht unterhalb lag ein
echtes Neurom und eine primére zentrale Gliose, die je in ein
Hinterhorn iiberging. Ahnlich, nur in der Medulla lokalisiert, stellt
sich die Beobachtung Marburgs dar, wo caudal der neuroepitheliale
Tumor in zwei gliomatése Zapfen auslauft. Nach oben hin lieB sich
dieser Tumor in eine gliosse Wucherung mit Cystenbildung, nach
unten in eine als Syringomyelie imponierende Hohle, die sich nach
Abb. 5 seiner Arbeit in dem einen Burdachschen Strange befindet,
verfolgen. Die anderen sonst angefiihrten Beobachtungen, so die
von Schlesinger und Strauf, die auch Marburg als wenig beweis-
kriftig ansieht, méchte ich ebenso wie diejenigen, deren Beziehungen
zu dem von uns behandelten Stoffe nur sehr locker sind, aufler
Acht lassen.

Von den neuroepithelialen Geschwulstbildungen finden wir einen
Teil an dieser Stelle des schon physiologischerweise spiten Schlusses
des Neuralrohres lokalisiert, einige derselben Art liegen jedoch auf der
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Hohe der Medulla oblongata®). Dies ist wesentlich fiir die Patho-
genese.

Rosenthal hat diese Geschwiilste erstmalig beschrieben und als Neu-
roepithelioma gliomatosum microcysticum bezeichnet, indem er ihre
Zugehdrigkeit zu den Gliomen aus frithem Entwicklungsstadium be-
tonen wollte. Das Hauptgewicht legt er bei diesen neurcepithelial
genannten Geschwiilsten in den Nachweis der Ependymzelle in ihrer
»Klassischen Entwicklung®. Vor allem in den Wucherungszonen des
Tumors imponieren Zellen, die dem prim#iren Neuroepithel vollstindig
gleichen, wir kénnen im Aufbau, wie es Marburg in seinem Falle be-
sonders betont hat, die] Weiterentwicklung dieser Primitivspongio-
blasten Cajals in das primordiale Epithel mit den langgestreckten
Fortsitzen feststellen, und haben ‘schlieBlich nach den den .Tumor
zusammensetzenden Zellelementen tatsichlich eine Geschwulst vor
uns, die der ersten Zeit der Bildung des Neuralrohres entspricht.
Eine vollige Ausdifferenzierung zu eigentlichem reifen Gliagewebe
findet nicht statt, wenn auch in dem Protoplasma der mehrschich-
tigen hohen Epithelelemente Faserbildungen nachweisbar sind, die
sich dann bis in die die GefaBe bildende Membrana limitans
verfolgen lassen. Im Falle 2 gewinnen wir bei der gleichmifligeren
Ausdifferenzierung der Ependymformationen und der deutlichen Bil-
dung einer Membrana limitans um die GefaBwand sowie der fehlenden
Neigung zum Zerfall im Tumor den Eindruck, dafi es sich um eine
langsam wachsende und daher wohl auch etwas besser ausdifferen-
zierte Geschwulstbildung handle, als im Falle 3, in dem die Ausdiffe-
renzierung zu Epithelkanslen weniger distinkt ist, sich die faserigen
_Zellfortsitze mehr unmittelbar an die Wandung der Gefifle ohne
Grenzmembran anlegen. Elemente, die zu Ganglienzellen werden, also
Neuroblasten im engeren Sinne, haben wir im Falle 2 und 3 nicht
finden koénnen. Aufmerksam geworden durch die Beobachtungen
Marburgs fielen auch 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 iiblichen Literaturbesprechungen als in der
Medulla lokalisiert angegeben, wihrend er tatsichlich vom Velum medullare
posterius seinen Ausgang nimmt. Im Fall 1 haben wir in dem durch den fehler-
haften SchlieBungsvorgang, der bis in das Kleinhirn sich hinaufzieht, auseinander-
gezogenen Velum medullare eine glidse Substanz liegen, 'die aus embryonalen
Gliazellen stellenweise mit der Tendenz zur Bildung von Zentralkanélen besteht.
Damit ergibt sich die Moglichkeit, auch dem Fall Muthmann-Sauerbeck eine ra-
tionelle Grundlage beziiglich des Ortes seiner Entstehung zu geben, und es wire
weiterhin darauf zu achten, wie héiufig Schliefungsstorungen im caudalen Teil
Teil des Riickenmarks mit Stérungen 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 auch Cash auf Grund
ihrer Anordnung mit. Neurinombildungen in Verbindung bringen, und
zwar in ihren Fallen wohl mit Recht, denn sie konnten den Befund
neurinomatdser Bildungen an normalen und aberrierenden Nerven-
wurzeln erheben. Im Fall 3 haben wir zwar nirgends neurinomatése
Bildungen an den Wurzeln sehen kénnen, und ich mochte den von
Marburg fir die Neurinomnatur angefithrten Beweis der hyalinen
Degeneration der Fasern nicht gar zu hoch bewerten, kann es aber
nicht bestreiten, dafl die morphologische Anordnung einzelner Zell-
elemente den Eindruck einer Ahnlichkeit mit Neurinomstrukturen er-
weeken kann'). N

In diesem Zusammenhange sei auch die bekannte- Beobachtung
von Orzechowsky und Nowviki angefihrt: in einem Falle von allge-
meiner Neurofibromatose fand sich ein ependymaler Tumor an einer der
Pradilektionsstellen, wihrend in einem Medianustumor Ependymforma-
tionen auftreten. Gleichfalls gehdrt der Fall Maas, von dem. Biel-
schowsky in seiner Syringomyeliearbeit auf Abb. 20 ein Ubersichts-
bild gibt, hierher. Auch in meinem Fall Z. (Berl. Neurolog. Ges. Mai
1923) sind derartige Tumoren im Zentralkanal vorhanden.

Fiir uns gewinnen derartige Beobachtungen an Bedeutung durchFille,
wie den von Marburg beobachteten und vor allem aber den weitaus in-
struktiveren, den Cash beschrieben hat, deren sehr schéne und sorg-
faltige Analyse die Beziehungen zum Neuroepitheliom, zum Gliom und
Neurinom darlegt. DaB die neuroepithelialen Geschwiilste enge Be-
ziehungen zu den Gliomatosen haben, und kontinuierlich mit dem
kranialen und caudalen Pol in diese iibergehen, haben die vorstehenden
Beobachtungen gezeigt. Ich bin aber anderer Ansicht wie Marburg, der,
wenn ich ihn recht verstanden habe, die Syringomyelie-Gliomatose in
seinem TFalle pathogenetisch als zwei selbstindige Vorginge auffaft.

Es ist ferner wesentlich, festzustellen, wo im Verlaufe der das
ganze Riickenmark durchsetzenden Stérung 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 von hohem, meist mehr-
schichtigem Epithel (mit Ciliarsaum) auftreten und sich diese Elemente
von dort aus immer mehr iber den Querschnitt dorsal- und lateral-
wirts verteilen. Schon Taterks ist es aufgefallen, daB3 der ,,den Vorder-

1) Diesbeziiglich méchte ich auf eine soeben erschienene Arbeit von Krumbein
aus dem Bonner pathologischen Institute hinweisen, der die herrschende Ansicht
iiber den diagnostischen Wert der Band- oder Palisadenstellung der Kerne einer
Kritik unterzieht und sie als eine besondere Unterform des feinfibrillaren mesen-
chymalen Gewebes auffait, die in enger Beziehung zum GefaBsystem steht.
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hérnern zugewandte Teil des Tumors eine besonders kernreiche Kuppe
zeigt‘. Diese kernreiche Kuppe enthilt nun alle die Zellelemente, wie
sie Rosenthal in seiner ersten Beschreibung als das tumorbildende Ele-
ment hervorgehoben hat, nimlich als die ,,Ependymzelle in ihrer
klassischen Entwicklung*.

Worauf es uns aber ankommt, ist gerade die Feststellung, daBl von
dem vorderen Ependymkeil bzw. dem von ihm gebildeten Zentralkanal
auf der Hohe des neuroepithelialen Tumors (im Gegensatz zu allen an-
deren Abschnitten des Riickenmarks) nichts mehr zu finden ist. Das-
selbe kénnen wir im Fall 2 nachweisen; auch Bitidorf und Cash haben
das beschrieben (ohne allerdings auf diesen Umstand Gewicht zu
legen). Es miissen also die Zellelemente des vorderen Ependymkeils
in dem Twmor mit aufgegangen sein, wenn sie es nichi gewesen sind,
die ganz allein formativ dem Tumor seine Note gegeben haben.

Schon Brielschowsky hat gelegentlich bemerkt, dal vom vorderen
Ependymkeil Geschwiilste vom neuroepithelialen Charakter ausgehen
kénnen. 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 Griinde, die uns das Recht geben, den Keim fiir den
Tumor in eine Zeit zu verlegen, die einer entwicklungsgeschichtlich
sehr frithen Stufe entspricht. Warum die Storung, die den SchlieBungs-
vorgang des ganzen Riickenmarks betroffen hat, sich gerade an dieser
Stelle als besonders tiefgreifend auswirken konnte, ist erdrtert.

Nun unterscheiden sich zweifellos die als Neuroepitheliom beschrie-
benen Fille in ihrer Zusammensetzung der Elemente. Im Falle 2 sehen
wir eine Geschwulst, die ausschlieBlich aus mehrschichtigem Epen-
dymepithel besteht, mit dunklen, chromatinreichen, basal sitzenden
Kernen, aus deren dem Hohlraum abgewandten Teile Fasern entspringen,
die sich auf der Hohe der Neubildung zu richtigen Grenzmembranen
um das Mesoderm zusammenlegen. Daneben findet man in der Wuche-
rungszone ganz gleichartige Kerne, in die faserigen Substanzen ein-
gelagert, die sich dann bei der Gliafirbung als jugendlichen Faser-
bildnern durchaus analoge Elemente entpuppen — allein mit dem
Unterschiede, daB sich in den durch die Tumorbildung bedingten
raumlichen Verhiltnissen meist nur 2—3 Fortsatze finden lassen, von
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 intrafasciculiren, den Ependymzellen gleichenden auch kleine Kerne,
in dem Fasergewirr, die sich schon mehr den kleinen Gliakerfien néahern.
Demgegeniiber dominieren im Falle 3 zumal deutlich in der Wucherungs-
zone kleine kubische Zellen mit groBen Kernen haufig in plasmatischen
Verbénden, die sich erst im Zentrum (vgl. Abb. 20 und 21 miteinander)
zu Ependymformationen ausdifferenzieren. Diese gleichen dann den eben
geschilderten Formationen, doch ist die Mannigfaltigkeit der Zellele-
mente, wie aus den vorhergehenden Ausfithrungen ersichtlich, eine
wesentlich gréflere, von denen die in grobbalkigen plasmatischen Struk-
turen und die in plasmatischen Verbinden 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 kénnte 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
grolere ist. So konnte Marburg die urspriinglichste Neuralepithelzelle
als die Mutterzelle fiir die epithelialen Geschwiilste feststellen. Vermag
ich auch nicht in allem der Beweistfithrung Marburgs beziiglich des Neu-
rinomgewebes im Tumor zu folgen, so ist es doch bemerkenswert, daB
in seinem Falle wie im Falle von Cash Neurinombildungen in der Peri-
pherie aufgetreten sind. Was fiir uns wesentlich ist, ist, dall Maas,
Orzechowskiund Novikitatsichlich bei Neurofibromatose auch andere Ent-
wicklungsstorungen des Nervensystems (Ependymtumoren im Riicken-
mark) nachgewiesen haben, und daB ferner eine Verwandtschaft dieser
Krankheit mit der tubertsen Sklerose besteht, alles Prozesse, die auf
friithzeitiger Entwicklungsstorung beruhen, ohne daB wir aber in der
Lage wiren, daraus tatsichlich eine Terminationsperiode festzusetzen.
Genau so wie bei den arrhaphischen Stérungen sich dysrhaphische
hinzugesellen, und die Schwere der Stérung verschieden — selbst
in benachbarten Bezirken — tiefgreifend ist, so finden sich bei unseren
Geschwiilsten an gewissen Pridilektionsstellen Elemente friiherer Peri-
oden versprengt. Ob die Abschniirung der Ganglienleiste im Sinne
Antonis und Marburgs fir 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 erklérbar, dal gerade an den Stellen, wo tiefgreifende
Storungen des Riickenmarks am ehesten manifest werden, auch Teile
der Ganglienleiste mit betroffen werden kénnten, falls sich hierauf zu-
riickzufiihrende Elemente sicher nachweisen lassen.

Nur wire es dann wahrscheinlich, daf} sich in einer derartigen Ge-
schwulst wenigstens einige Elemente mit Ansatz zu Differenzierung
von Neuroblasten finden wirden. Was wir aber in unseren Geschwiilsten
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vor uns sehen, ist die Mutterzelle der embryonalen Ependymzelle, in
der es im einen Fall zur Ausbildung einer relativ reifen Geschwulst mit
Bildung von Fasern und Grenzmembranen, in dem anderen Falle (mit
kiirzerem klinischen Verlaufe) zu einer weniger reifen Geschwulst
kommt, in der Primitivspongioblasten im Sinne Cajals zu embryonalem
Ependym sich ausdifferenzieren kénnen.-

Ebenso wie bei Rosenthal und Bilidorf sind im Fall 2 die Beziehungen
zum Gliom deutlich und auf sie wiirde die Bezeichnung ,,Neuroepithe-
lioma gliomatosum'* passen oder, wie Borst es vorschligt, ,,Spongio-
blastoma’’, da sie rein glits wiren und der eigentlichen nervosen
Elemente entbehren. Dagegen wire Fall 3 wie der Marburgs, obwohl
auch bei ihnen rein nerviése Elemente nicht — zum mindesten nicht
unbedingt sicher — darstellbar sind, mit Marburg, ,,da sich der Tumor
nur aus Ependymzellen und Stadien in ihrer Entwicklung zusammen-
setzt’, als unausgereifte Form des Neuroepithelioms, bei der es
eben nur zur Bildung von Ependymzellen kommt, nicht aber zur
Bildung von Glia und Ganglienzellen, zu bezeichnen. Er nennt sie
,, Ependymales Blastom*.

Die Zugehorigkeit der neuroepithelialen Geschwiilste, zu den aus
Entwicklungsstérungen hervorgegangenen wird auch von Marburg an-
erkannt. Die engen Beziehungen zu den auf die Stérungen beim defi-
nitiven SchlieBungsvorgang des Riickenmarks zuriickzufithrenden Fehl-
bildungen und deren blastomattse Entartung haben wir dargelegt und
sind zu der Ansicht gelangt, daf} die neuroepithelialen Geschwiilste auf
einer tiefgreifenden Stérung beim Medullarschlufl (an gewissen Pré-
dilektionsstellen) beruhend, im Verlaufe und als Teil einer durch-
gdngigen Storung des SchlieBungsvorganges (Dysrhaphien) auftreten
und formativ. der zur Geschwulst entarteten Fehlbildung die Note
geben.

Mit dem, was wir oben gesagt, ist zugleich dargelegt, weshalb wir einen
festen Zeitpunkt in der Entwicklungsperiode fiir die Entstehung der neuro-
epithelialen Tumoren verantwortlich zu machen, nicht in der Lage sind.
Was wir sagen konnen, ist lediglich, daf3 diese Tumoren vom Neuroepithel
ihren Ausgang nehmen kénnen zu einer Zeit, in der der vordere Ep.-
Keil oder Teile desselben noch nicht zur Ruhe gekommen sind?).

Wir wollen fiir die Forschung den Wert des Zusammentreffens dys-
ontogenetischer Geschwulstbildungen voll anerkennen, miissen aber be-
denken, dafl eine und dieselbe Schadlichkeit sich an demselben Organ
verschiedentlich auswirken kann. Beim Riickenmark allein dadurch; daf3
der SchlieBungsvorgang nicht einheitlich gleichzeitig vor sich geht, auch

1) Wahrend 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 erkliarlich, daB die gleiche
Noxe an ein und demselben Organ Storungen verschiedener Inten-
sitdt auslosen kann.

Das Wesentliche fiir die moderne Auffassung der besprochenen arrha-
phischen und dysrhaphischen Stérungen bildet die von Cajal herriih-
rende genauere Kenntnis von den Vorgéingen im embryonalen Ent-
wicklungsmechanismus bei der Umwandlung des Medullarrohres in den
Zentralkanal, die nicht etwa auf einer nur gleichm#Bigen Verengerung
beruht. An der Bodenplatte des Medullarrohres bildet sich der friih
ausdifferenzierte vordere Ependymkeil, an der Deckplatte der hintere.
Zu beiden Seiten des Medullarrohres liegen die Seitenwandspongio-
blasten. Bei der Umwandlung in den Zentralkanal riickt der dorsale
Keil ventral und verschmilzt mit dem vorderen. Die Seitenwinde legen
sich dabei von dorsalwérts 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 noch
geraume Zeit ins extrauterine Dasein hineinreicht. Die dorsale Rhaphe
kommt zustande, wenn der hintere Ep.-Keil bestimmungsgema an
den ventralen gelangt ist und das Hinterstrangareal durch das Ein-
wachsen der hinteren Wurzeln gebildet wird. Tritt bei dem Vorgang
der Rhaphebildung eine Stérung ein, so bleiben die Seitenwandspongio-
blasten an atypischer Stelle fixiert haften und differenzieren sich spater-
hin auch atypisch aus. Durch deren Metaplasie (Bielschowsky) ent-
steht das Spongioblastom bzw. die progressive gliotische Wucherung;
mag nun auch die Stérung allein in der hinteren SchlieBungslinie er-
folgt sein und dort lokalisiert bleiben oder sich an einer oder beiden
fehlerhaft verschmolzenen Seitenwandplatten auswirken.

Vom fehlerhaften Zusammenschluf8 des Medullarrohres, wo natiir-
lich die Rhaphebildung ausbleiben muB, bis zur unvollstindigen oder
fehlerhaften Rhaphebildung gibt es eine kontinuierliche Reihe von
Storungen, die den Keim zu spiterem pathologischem Wagchstum in
sich tragen und mannigfach miteinander kombiniert sein konnen.
Was wir zeigen konnten, ist nur ein kleiner Ausschnitt aus den zahl-
reichen Variationsmoglichkeiten, auf die einzugehen wir uns versagen
miissen, um die Grenzen der sich vorwiegend auf Selbstbeobachtetes
beschriankenden Mitteilung nicht zu iiberschreiten. Es ist genug, wire
es gelungen, durch die Wiedergabe der Fille, der vergleichenden Beob-
achtungen des vorliegenden Materials und durch die Klarstellung der
gemeinsamen Grundziige neue Stiitzen fiir die Theorie beigebracht zu
haben, die mit der Einordmung der durch Hemmungen uud Stérungen
in der Entwicklungsperiode bedingten Geschwiilste des Riickenmarks
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in das System der Arrhaphien und Dysrhaphien uns den Schliissel zum
besseren Verstindnis ihrer Pathogenese in die Hand gegeben hat.

Uber den itiologischen Faktor wissen wir nichts, ebensowenig,
weshalb embryonal frith versprengtes Material im reifen Lebensalter
zu wuchern beginnt. Fir das konstitutionelle und Vererbungsmoment
liegen noch keine spruchreifen Unterlagen vor.

Ein Teil der Fragen, allein beziiglich der formalen Genese, die auf Ant-
wort harren, ist bereits oben angedeutet; weitere systematische Untersu-
chungen, vor allen Dingen menschlichen embryonalen Materials und die
serienweise UntersuchunginitialerFalle diirfte zunichstnoch der aussichts-
reichste Wegsein, unseiner Klarung der brennendsten Fragen niaber zufiih-
ren, und vielleicht gelingt es bei der Untersuchung ausgestoflener Friichte
gelegentlich auch einen Einblick in die kausale Genese zu gewinnen ).
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