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Hinsichtlich der Pathogenese der Syringomyelie werden heute noch 
verschiedene M6glichkeiten diskutiert, wenn aueh betont werden muB, 
dal~ in den jfingeren Arbeiten die entwicklungsgesehiehtliehe Auffassung 
sehr im Vordergrund steht. Nach dieser Auffassung wird die Syringo- 
myelie als eine Spongioblastose anf Grund einer Hemmung in der spinalen 
t~aphebildung (Henneberg, Bremer) angesehen. 

So nimmt Pinner an, dab in erster Linie Entwick]ungsstSrungen 
des Medullarrohrs ffir das Zustandekommen einer Syringomyelie ver- 
antwortlich zu maehen sind. Ho]]mann kommt auf Grund der ]~e- 
sprechung seine r eigenen 7 F~lle (makro- und mikroskopiseh) zu dem 
Schlug, dab die Gliose in der Regel dutch Entwicklungsst6rungen in 
der friihembryonalen Zeit bedingt ist. Als Ursache der prim~ren Gliose 
werden An0malien bei der Bfldung der hinteren SchlieBungslinie an- 
genommen. Der Transsudation bei Zirkulationsst6rungen wird ffir Ent- 
stehung und Ausbreitung der H6hlenbildung und der Gliose groBe Be- 
deutung beigemessen. Grundlage nnd Ausgangspunkt des Krankheits- 
prozesses abet sollen in der Regel bei der Mehrzah] der F~lle kongenitale 
Entwieklungsanomalien bflden. Diese gu{]ern sich im Zurfickbleiben yon 
Nestern embryonalen Keimgewebes in der SchlieBungslinie des Zentral- 
kanals. In eine ghnliche ]%ichtung zielen die grundlegenden Arbeiten 
Hennebergs nnd Kochs, in welchen die Sya'ingomyelie als Produkt einer 
Dysraphie, einer StSrung im Sehliegungsmeehanismus des embryonalen 
Neuralrohrs, aufgefagt wird. Aufbauend auf diesen Arbeiten hat Bremer 
besonders auf die konstitutionellen, famfli~tren und heredit/~ren Faktoren 
in der Pathogenese hingewiesen. Der ,,Status dysraphieus", dessert 
Stigmata Sternumanomalien, Kyphoskoliose, Mammadifferenzen , ~,ber- 
wertigkeit der Spannweite fiber die K6rperl/mge, livide und kalte H/inde, 
Kriimmungstendenzen der Finger, zirkul~r begrenzte Sensibilit/~ts- 
stSrungen, Spina bifida und Enuresis nocturna sind, soll die Rolle einer 
idiol0athisehen Krankheitsbereitsehaft spielen. 
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Ist nach diesen Theorien die der Syringorayelie zugrunde liegende 
Gliose eine prira/~re, so faBt Tannenberg sie als sekund~re I{eaktion 
~uf eine einm~lige st~rke Sch~digung (Trauma) oder auf eine ehroniseh 
einwirkende Noxe (sehlechte Gef~gversorgnng) auf. Tannenberg sieht 
die Syringomyelie Ms einen eigenartigen ehronisehen VernarbungsprozeB 
an, bei dem Degenerationsvorg~nge und reaktive Proliferationen von 
seiten der Gli~ d~uernd Hand in I-I~nd gehen. Gobermann und Saxer 
wollen die Entstehung der Syringomyelie auf chronisch entziindliehe 
Prozesse zurtictdiihren, die vielleieht infekti6ser Natur sein k6nnten. 
Gobermann teilt den F~ll eines 30j~hrigen Mannes mit, dessen Pia des 
I~/ickenm~rkes sieh bei der Sektion als sehr verdiekt erwies. In  das 
Mark selbst war yon der Pia aus fibr5ses Gewebe gewuehert, das zahl- 
reiche ncugebildete Gefs enthielt. SAX~R fiihrt einen 6j~hrigen Jungen 
an, dessen I~iiekenmark auger H6hlen und Spalten sehwere ehroniseh- 
entz/indliche Ver/~nderungen der H/~ute sowie Neurogliawneherungen 
zeigte. 

Gr6gere Bedeutung wird dem Trauma, besonders als auslSsendem 
Faktor, zugesproehen. So haben Bremer, Krause-Glatt und Zielaskowsky 
F~lle besehrieben, bei denen sieh entweder ira AnsehluB an eine schwere 
Geburt oder an eine trauraatisehe Seh/~digung des Riickenmarks mit 
Hgmatomyelie eine Syringomyelie entwiekelt hatte. Krause fiihrt einen 
20j/~hrigen an, bei dem ira Ansehlug an einen Gefs in der 
3/fedulla oblongata naeh einem symptomenarmen Stadium eine Syringo- 
bulbie entstanden war. Dureh die Sektion wurde die Diagnose best/~tigt. 
Auch ira Riiekelxmark war eine ausgedehnte I-I6hlenbfldung mit zentraler 
Nekrose vorhanden. Krause verwertet den Fal l  fiir die Annahme, dab 
Syringobulbie aueh dutch exogene Sch/s - -  Blutung, Entz i indung--  
erttstehen kann. Bickel beriehtet yon einem 23j~hrigen Mgdehen, bei 
welehera naeh einem Trauraa (Sehlag auf den Naeken) allgemeine sensible 
und motorisehe St6rungen progressiver Art auftraten, die unter den 
Bildern der Syringomyelie und Bulb/s in 7 Jahren zum Tode 
fiihrten. Die Obduktion ergab, dab vom Zentralkanal des I~tiekenmarkes, 
der in grol3er Ausdehnung versehlossen war, in der Cerviealgegend zentral- 
w/~rts ein kanalf6rmiges Divertikel ausging, das sieh bis unter den 
IV. Ventrikel erstreekte. In  den hinteren Teilen des I~iicke~xmarks be- 
stand ein gliomatSser Strang mit It6hlenbildung, der sieh vom Bulbus 
bis zum Conus terminalis kontinuierlieh erstreekte. Im IV. Ventrikel 
in der Gegend des Calamus seriptorius befand sieh ein pfefferkorngroger 
Tumor yore Bau eines Gtioganglioneuroras. Dgs Cervieglmark war 
dutch eine ausgedehnte infiltrierende Gesehwulst spindelf6rmig auf- 
getrieben, die sieh histologisch als ependym~res Spongioblastom (Neuro- 
epithelioma gliomatosum) erwies. Bickel weist besonders darauf hin, 
dab das Zusammentreffen dieser Bildungen die Wiehtigkeit dyserabryo- 
blastiseher Bildungen fiir das Zustandekomraen der Syringomyelie zeige. 
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Eauth erSrtert die verschiedenen MSgliehkeiten ffir das Zustandekoraraen 
einer trauraatischen Syringorayelie. Am hgufigsten kSnnten ja wohl 
rShren- oder herdfSrmige Blutungen zu diesen Veranderungen fiihren. 
Doch auch die einfache heftige Erschiitterung (Coramotio spinalis) und 
auch die sich an Korapression des Rfickenmarks infolge yon Trauma 
anschlieBende Lyraphstauung kSnnte Syringomyelie zur Folge haben. 

Allerdings ist die MSglichkeit einer nur auf Trauma beruhenden 
Entstehnng einer Syringorayelie imraer wieder bestritten worden. Nach 
Wiese fiihren Blutungen und Nekrosen infolge Trauraa ira Rtickenmark 
und Gehirn zu Cystenbildnng rait einera stationaren Krankheitsbild, 
nicht abet zu einera progredienten ProzeB ira Sinne einer genninen 
Syringorayelie. Wiese raeint, es sei abet, auch auf Grund der Kriegs- 
erfahrungen, mit Wahrscheinlichkeit anzunehraen, dab noch ruhende 
Spongioblasten auf einen traumatischen Reiz hin sti~rker prolifer~eren 
und dab gliotisches ruhendes Gewebe zu wuchern beginne. Anch Bickel 
hatte anlaBlieh seines oben angeffihrten Falles, ffir den das Trauma sicher 
wichtig war, die Bedentung der dyserabryoblastisehen Bildungen ffir die 
Entstehnng tier Syringorayelie bei dera besehriebenen Fall betont. 
Curschmann erSrtert ebenfalls auf Grund yon 6 Fgllen aus Rombergs 
Klinik, bei denen trauraatisehe Entstehung der Syringomyelie in Frage 
stand, dieses Problera und gelangt zn dera SchluB, dab neben dera Trauma 
aueh iramer noch eine kongenitale Disposition zur Gliose vorhanden 
sein raiisse. 

Wie Tannenberg sieht aneh Kirch in ZirkulationsstSrungen einen 
wesentliehen pathogenetisehen Faktor der Syringomyelie. Er weist 
auch besonders auf die Beziehungen zwisehen Syringomyelie und gleich- 
zeitig bestehenden Turaoren des Riiekenraarkes hin. Ira AnsehluB an 
die raikroskopische Untersnchung eines friiheren Falles kommen Andrd- 
ThOma nnd G. Hauser zu der Auffassnng, dab bei Entstehung der HShlen 
ira t~iickenraark vasculgre Lgsionen als primgres Moment in Frage 
komraen und dab in diesen Fallen eine Nenrogliaerweichung und sekun- 
dare Entziindung Platz greifen. Verff. bringen dann noeh die aus- 
fiihrliehe raikroskopische Untersuehung eines neuen solchen Falles yon 
Syringorayelie, fiir den sie eine Entstehung in oben angedeuteter l~ichtung 
vasculgrer Sehgdigungen als aus den histologisehen Bfldern sich ergebend 
ffir erwiesen erachten. 

Gagel hat in seinem Handbnchbeitrag 1 nachdrficklich betont, ,,dab 
wir nicht einmal yon einer einheitlichen Genese der Syringorayelie im 
engeren Sinne sprechen kSnnen". Ira ttinblick auf diese Tatsache und 
unter Beriicksichtigung der auszugsweise kurz angedeuteten, ira Sehrfft- 
turn diskutierten gtiologischen MSglichkeiten, raag die Zusaramen- 
stellung einiger in der Literatur bekanntgewordenen Fglle yon Syringo- 

1 Handbuch der Neurologie Bumke-Foerster. 1936. 

A r c h l y  f i i r  P s y c h i a t r i e .  Bd .  113. 4 0  
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myel ie  in K o m b i n a t i o n  mi t  anderen  E r k r a n k u n g e n  des zen t ra len  und  
per ipheren  Nervensys tems ,  welche durch einen Fa l l  eigener Beobach tung  
ve rmehr t  werden konnten ,  interessieren.  D a  vo rde rhand  eine befriedi-  
gende einhei t l iche pa thogene t i sche  Erk l s  der  Syr ingomyel ie  noch 
nicht  erre icht  werden k ann,  wird  ein wei terer  kasuis t i scher  Bei t rag  zu 
diesem Prob lem wer tvo l l  sein kSnnen.  

Die nahe Beziehung der Syr ingomyel ie  zu einer anderen  Sys tem-  
e rkrankung ,  welehe yon  vielen Au to ren  ebenfal ls  als auf An lagehemmung  
beruhend,  famil iar  v o r k o m m e n d  und  als ve re rbbar  angesehen wird,  d e m  
Morbus Reekl inghausen,  wurde  in der L i t e r a tu r  mehrfaeh  erSr ter t .  
Gerade  diese K o m b i n a t i o n  yon  Syr ingomyel ie  mi t  Morbus Reek l inghausen  
gibt  der  Ansehauung,  welehe die Syr ingomyel ie  als eine kons t i tu t ione l l  
bed ing te  und  heredofamfli~r  vo rkommende  Dysontogenes ie  auffassen 
will, ein besonderes  Gewieht .  

So haben Slonimska~a und Balaban fiber einen Fall yon ausgesprochener 
l?eeklinghausenscher Krankheit berichtet, bei dem eine Reihe anderer Ersehei- 
nungen zu beobachten war: Sensibilit~tsstSrungen an den oberen Extremit/~ten 
vom dissoziierten Charakter; trophische StSrungen der N~gel, der Haut und der 
Knoehen tier Iqand und der Finger; Verbiegung und Abduktion beider Kleinfinger; 
Kontraktur der Finger; Atrophie der Muskulatur; herabgesetzte Sehnenreflexe 
an einer oberen Extremitat. Die angeffihrten Symptome werden dutch einen 
syringomyelitischen ProzeB erkl/irt. (Bei demselben Kranken bestand aullerdem 
ein narkoleptisches Syndrom mit typisehen kataleptischen Symptomen.) D'Antona 
hat ausffihrlich einen Fall yon Zusammentreffen einer Syringomyelie mit Reckling- 
hausenscher Krankheit beschrieben. Es handelte sich um einen 36j~hrigen Kranken, 
der bei der Aufnahmc fiber Sehwellung des linken Ful~gelenkes, Knie- und Naeken- 
sehmerzen, Beinschw~ehe und Sehwindel klagte. AuBerdem hatte er eine Ver- 
kleinerung des linken Auges bemerkt. Die neurologische Untersuchung ergab 
folgendes: Auf Rumpf- und Extremit/~tenhaut kaffeebraune, erbsen- bis ftinf- 
frankengroge Fleeken. Hals- und Brustwirbels~ule skoliotiseh. Links Hornersehes 
Syndrom. Linkes Bein steif, reehter FuI~ beim Gehen geschont. Linke Gesichts- 
h~lfte aufgeschwemmt. Bewegung der linken Schultermuskulatur beschr/~nkt. 
Links Extremiti~tenmuskeln hypotrophisch. BabinskiH-, links starker als rechts. 
Links FuB- und Knieklonus. Links an Schulter und t{egio praeaurieularis. 
An/~sthesie fiir alle Qualit~ten, sonst links fiir Schwere und Vibrationsgeffihl, 
rechts ffir Schmerz und Temperatur. Nur Gesicht, bis auf die erwiihnte Stelle, 
ganz frei von Sensibilit/~tsst6rungen. Sparer Zunahme von Muskeltonus links und 
Atrophie der linken Schulter- und Halsmuskulatur mit verminderter elektrischer 
Erregbarkeit. Exitus dutch Suicid. 

Die Sektion ergab: Start des vermuteten Tumors sieht man yon C 2--D 5 
eine oben mit breiigen Massen geffillte, unten yon einem bald grauros~, bald gelb- 
lichen Hof ausgekleidete HShle (erweiterter Ependymkanal). ttinterhSrner yon 
D 6--D 8 voluminSs, unregelm/~flig gezeichnet. Wei$e Substanz normal. Linkes 
unteres Halsganglion vergr6Bert. In D 8 links geka'euzter Pyramidenstrang sekund~r 
slderosiert. Hinterh6rner demyelinisiert, gelbes Pigment. In D 7 Hinter- und 
Seitenstrang noch mehr zerst6rt, ebenso Vorderhorn; Meningen reichen in die H6hle 
und berfihren das an  Gef/~gen und kollagenen Fasern reiehe Vorderhorn. Zentral- 
kanal geschlossen. St/~rkster Grad der Veri~nderung in D 5. Markfasern der Clarke- 
schen Siiulen gewunden, rarefiziert, tells dick, hyperchromatisch, tefls dfinn, blal~. 
Um den Zentralkanal Fasergewebe. In D 4 Abplattung yon vorn nach hinten. 
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Dorsal vom Zentralkanal Querfurche, umgeben yon faserfrciem Gewebe. Rechts 
graue Substanz nicht mehr erkennbar. In C 6 vicle, yon der Zentralh6hle unab- 
h~ngige Lacunen. Im unteren Bulbusteil Gliose der GoUschen Strange. In It6he 
des unteren Olivenpols linke Bulbushiilfte, besonders Hinterstrangskerne, yon 
crheblich gcringerem Umfang als rechts. Rechts t~eilsches Biindel sekund~r, 
vordere Pyramidenbahn retrograd degeneri~Tt. Beginn des Prozesses also an den 
Marldasern, zwischen denen der ProzeB stellenweise haltmacht. Die li~ngs den 
Fasern liegenden Zellen widerstehen ibm l~nger. ]:)as Pigment der gliotischen 
Bezirke erinnert an Chromatophoren der Meningen. Uberall GefaB- und Binde- 
gewebswucherungen. In der Substantia nigra ockergelbe Verf~rbung wie im Riicken- 
mark. In den Hinterwurzeln umschriebene Kernproliferation, bald im Zentrum, 
bald im peripheren Sektor der Wurzcl, einige Kerne oval, l~nglich, chromatinreich 
mit kSrnigem Protoplasma, andere rund, chromatinarm. Auch das Perineurium 
zeigt Proliferation, am deutlichsten extradural. Wo die Proliferation sehr stark 
ist, sieht man start normaler Lamellen parallele Gewebszfige. Itier prolifericren 
auch mesodermale Elemente, hie sind sie zerstSrt. Spinalganglien zcigen gleiche 
Ver~nderungen wie d ie  Wurzeln. In den Pigmentflecken der Haut kernreiche 
Kn6tchen wie im Perineurium. Aul]er ihnen andere Kn6tchen mit gr6Beren Kernen. 
Die in den Flecken verlaufenden Nervenfasern reich an perineuralen Zellen. Die 
prim~re Proliferation geht nicht won den Schwannschen Zellen aus, auBer im intra- 
duralen Wurzelabschnitt, auch hier nur zusammen mit perineuralcn Bindegewebs- 
zellen. Palisadenform wurde nicht beobachtet; auch nichts, was fiir Neoplasma 
im engeren Sinne spricht. Es handelt sich sicher um eine Gliosc mit Proliferation. 

Zusammenfassend  l~Bt sich sagen, dab  im vor l iegenden Fa l l  deut l iche  
Zeichen einer Syr ingomyel le  und  einer  Recl~linghausenschen K r a n k h e i t  
sowohl kl inisch als auch  pa tho log i sch-ana tomisch  nachgewiesen  werden 
konnten .  

I n  einer Arbe i t  fiber Syr ingomyel ie  l enk t  Garcia den Blick auf das  
mehr fach  beobach te t e  Zusamment re f fen  mi t  vascul~ren und  embryo-  
na len  i~iBbildungen,  wobei  er besonders  die Recklinghausensche K r a n k h e i t  
hervorhebt .  Pa thogene t i sch  sieht  Garcia die Syr ingomyel ie  als embryo-  
nale  Entwick lungss tSrung  des Mesoderms,  insbesondere  der  mesenchy-  
ma len  Elemente ,  an. Exogene  Sch~den k5nn t e n  eine Bedeu tung  als 
auslSsende F a k t o r e n  haben.  Vizioli ber ich te t  fiber einen Fal l  yon  Neuro-  
f ibromatose ,  bei dem die Halsanschwel lung des Rf ickenmarks  be t rof ten  
war.  Es  so]] sich u m  einen in t ramedul l~ren  Tumor ,  wahrscheinl ich  m i t  
Cys tenbi ldung yore  T y p  der  Syr ingomyel ie ,  gehande l t  haben.  Bussher, 
Thomas und  Scherer te i len die Beobach tung  eines bei  der  Aufnahme  
44ji~hrigen Mannes  mit ,  der  auBer seiner Neurof ib romatose  kl inisch often- 
sichtl ich Zeichen einer Syr ingomyel ie  gezeigt  ha t te .  Bei  einer ~knzahl 
wei terer  Syringomyel ief~l le  wurden  bei  vier  noch Zeichen yon  Reclcling- 
hausenscher K r a n k h e i t  gefunden.  

Auch  die K o m b i n a t i o n  der  Syr ingomyel ie  mi t  Recldinghausenscher 
E r k r a n k u n g  und  mannigfachen  Tumoren  des Zen t ra lne rvensys tems  i s t  
e inige Male beschr ieben worden.  Besonders  bemerkenswer t  is t  d i e  Mit-  
tef lung yon  Kernohan und  Parker fiber einen Fal l ,  bei  dem sich au top t i s ch  
auBer den in Verb indung  m i t  Morbus Reck l inghausen  schon oft  vor-  
gefundenen Meningeomen und  Neurof ib romen des Rf ickenmarkes  u n d  

40* 
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t I i rns  (besonders bekann t  is t  die K o m b i n a t i o n  yon  Morbus Reckl ing-  
hausen  mi t  doppelse i t igen Aeus t icusneur inomen)  auch unter  anderem 
ein A s t r o e y t o m  fand.  

Es handelte sich um einen 20j~hrigen Mann, der wegen linksseitiger Ptosis, 
Sehw/~che der linken Hand und des "rechten Fuftes und beginnender Paraplegie 
der unteren Ex~remit~ten eingeliefert wurde. Bei der  Operation fand sieh in der 
linken Orbita ein Meningeom, das den Sehnerv umgab. Ein anderes lgeningeom 
wurde in den Riickenmarksh~uten zwisehen 7.--8. Dorsalsegment gefunden. Man 
entfernte ferner versehiedene Neurofibrome veto linken l~ervus ,ulnaris und yon 
den Hautnerven der rechten antecubitalfossa und der linken Wade. 4 Jahre sparer 
wurde derselbe Patient mit Krampfanf&llen, linker Stimmbandlahmung und rechts- 
seitiger Taubheit wieder eingewiesen. 2 Jahre sparer stellte sich zunehmende 
Sehwgehe und Ataxie der Beine ein. Naeh 4 Monaten erfolgte Exitus letalis. Die 
Autopsie ergab folgendes: GreBe Anzahl yon Him- und Rfiekenmarkstumoren; 
ein Tumor im Kleinhirnbrfiekenwinkel. Die histologische Struktur der Tumoren 
war verschieden: Die mit den Meningen verbundenen ghnelten Fibrosarkomen, 
diejenigen, die um Hirnnerven und Nervenwurzeln lagen, waren Neurofibrome 
und perineurale Fibroblastome. Die intramedul]gren Rfickenmarkstumoren be- 
standen aus gut differenzierten Zellefi der spongioblastischen Serie. Einer der 
Tumoren war ein Astroeytom; es fanden sieh aul3erdem noeh Ependymome. 
AuBerdem wurde eine Syringomyelie gefunden, die sieh oberhalb der Rfiekenmarks- 
tumoren in die thorakale Region und unterhalb bis in das obere Lendenmark 
erstreekte. 

Maas ber ich te t  von einem 19jghrigen Mann, bei  welchem sich eine 
ausgedehnte  Geschwuls tbf ldung des Zen t ra lne rvensys tems  land .  Die 
Loka]isas tier Gesehwiilste war  auch hier sehr mannigfa l t ig :  A n  den 
H~u~en des Hirns  und  des Rf ickenmarkes ,  an  den per ipheren  Ne rven  
und  an  den Nervenwurzeln .  Auch in t ramedul l~re  T umore n  wurden  ge- 
fnnden,  welche als Gliome anzusprechen waren.  I m  H a l s m a r k  bes t and  
au~e rdem eine vorgesehr i t tene  Syr ingomyel ie .  Verff. meint ,  dal~ diese 
durch  Zerfal l  eines Glioms en t s t anden  sein kSnnte .  

Die  Verb indung  einer Syr ingomyel ie  mi t  Morbus Reek l inghausen  und 
H i r n t u m o r  l a n d  sich auch bei e inem 20]~hrigen ~ a n n ,  den Ostertag 1926 
in e inem Vor t rage  refer ier t  hat .  Der Mann  war  seit  J a h r e n  k r a n k  ge- 
wesen und  wegen in t rakran ie l le r  r aumbeschr~nkender  Prozesse auch 
t r epan ie r t  worden.  Bei  der  Obduk t ion  fanden  sich eine per iphere  und  
zentra le  Neurof ibromatose ,  doppelsei t ige  Acus t icusneur inome und  n e b e n  
echter  gli5ser Syr ingomyel ie  ~uch eine ependyma le  Geschwuls tb i ldung.  
I n  anderen  Abschn i t t en  der ~ e d u l l a  spinalis  sah m a n  an  Stelle des 
Zen t ra lkana l s  eehte  Neur inombi ldung ,  die sieh gelegentt ich fast  fiber 
den  ganzen l~f ickenmarksquerschni t t  ausdehnte ,  wobei  die Subs tanz  
des Rf ickenmarks  an  die Per ipher ie  gedr&ngt wurde.  I n  diesen zen t ra len  
1NTeurinomen b a t t e n  sich auch l~ervenfasern g e b i l d e t .  Also be s t anden  
neben  der Recklinghausenschen K r a n k h e i t  auch sehwere dys top ische  
StSrungen mi t  typ i scher  zent ra ler  Gliose und  ependymale r  Geschwulst-  
bfldung.  AuSerdem waren,  wie meis t  bei  lgorbus  Reckl inghausen,  
massenhaf t  Endo the l iome  und  P s a m m o m e  tier Dura  vorhanden ,  von  
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Hirsekorn- bis Kleinapfelgr6f]e mit verschieden starker fibromatSser 
Beimengung. Ostertag wies besonders auf folgendes bin, was bisher noch 
nicht beobachtet worden sei: Im Stirnbein das Sch/~deldach erheblich 
auftreibend wurde eine Geschwulstbfldung bemerkt, die sich als ein 
typisches Durafibroendotheliom entpuppte. Es handelte sich um ver- 
lagertes Duragewebe an Stelle der ursprfinglichen Sutura frontalis. An 
der Sch/~delinnenseite war die Tabula interna defekt. Ein gleichartiger, 
allerdings weniger bedeutender Befund, ein Tumor yon gleichem Bau, 
war an der Nahtstelle zwischen linkem Schlgfen- und Scheitelbein zu 
erheben, also ein Choristom mit ausgesprochener Wachstumstendenz, 
bestehend aus verlagertem Duragewebe, wobei es aber doch zum Schlul~ 
der ~uBeren Sch~delbedeckung gekommen war. 

Der Fall einer Kombination der Syringomyelie mit einem Tumor der 
hinteren Schs allerdings ohne Morbus Recklinghausen, hat 
Hirsch mitgeteilt. Es handelte sich um eine 36j~hrige Frau mit Erschei- 
nungen eines Tumors der hinteren Sch~delgrube. Bei der Sektion fand 
sich ein yore 7. Cervica]segment bis in die untersten Anf~nge der Medulla 
spinalis reichender Gliastift, der yon einer quergestellten HShle durch- 
zogen war, die fast vSllig innerhalb der grauen Substanz lag. Der Zentral- 
kanal selbst war erhalten und stand nirgends mit der HShle in Verbindung. 
Im IV. Ventrikel lag ein yon zahlreichen zentralkanalartigen Schl~uchen 
durchzogener Tumor, der histologisch Ms unreifes Neuroblastom erkannt 
wurde. Hirsch meint, dab es sich wahrscheinlich um beim Schlu6 des 
Medullarrohrs versprengte und in ihrer Entwicklung gehemmte Neuro- 
blasten handelte. 

Einen klinisch und autoptisch sehr eingehend durchgearbeiteten Fall, 
bei welchem sich neben einer ausgebreiteten Syringomyelie und einer 
diffusen Neurofibromatose anch cerebrale Tumoren fanden, haben 
Struve und Steuer beschrieben. Der Fail war auch deshalb bemerkens- 
wert, well er das ~r einer Famflie betraf, yon welcher noch mehrere 
Glieder an Morbus Recklinghausen erkrankt waren. Der bei der Auf- 
nahme 27j/~hrige Patient war bis zum 14. Lebensjahr gesund gewesen 
und dann langsam schwerfMlig auf den B einen geworden. Mit 16 Jahren 
hatte er allm~hlich auf beiden Ohren das GehSr vertoren und die ersten 
Knoten bemerkt. 4 Jahre vor der Aufnahme konnte Pa~. noch gut 
gehen. 3 Jahre sp/~ter konnte er nicht mehr arbeiten, da das Seh- 
vermSgen sich sehr verschlechtert hatte. In  der ]etzten Zeit hatte er 
h/~ufig Krampfanf/~lle und schrie nachts laut auf. 

Es handelt sich um einen mittelgroBen Mann in leidlichem Ern~hrungs- und 
herabgesetztem Kr~ftezustand. Patient sieht gar nichts und hSrt schlecht. Haut 
rein, Schleimh/~ute gut durchblutet. Sch~del frei beweglich. Keine Klopf- oder 
Druckempfindlichkeit. (~ber dem rechten Scheitelbein und auf der Sth'n ver- 
einzelte linsengrol~e unter der Haut verschiebliche Knoten yon harter Konsistenz. 
Patient gab an, auf dem rechten Auge blind zn sein. Auch mit dem linken ist 
Fingerzghlen unm6glich. Starker Exophthalmus des linken Auges. Beweglichkeit 
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des linken Auges behindert. Pupillen beiderseits etwas verzogen. Kein Nystagmus. 
Liehtreaktion beider Augen positiv. Konvergenzreaktion nicht ausfiihrbar. Beide 
Nervi optiei stark atrophisch. Muskelzittern der Zunge. Am Hals sind vereinzelte 
subeutane indolente Kn6tchen zu ftihlen. In der linken Supraclaviculargrube und 
in der Gegend des Plexus brachialis starke Druckempfindlichkeit und gr6gere 
Resistenz des Plexus. Im Verlauf der Mm. intercostales, besonders links, mehrere 
bis pflaumengroBe indolente Kn6tchen. 

An der oberen Extremit/~t ist die Beweglichkeit normal, grobe Kraft herab- 
gesetzt. Tonus normal. Periostreflexe beiderseits positiv. Am linken Arm an des 
medialen Seite im oberen Drittel ein hfihnereigroBer, ziemlieh derber, indolenter 
Knoten; an. der Handwurzel und auf der Handfl~iche mehrere kleine. I-Iaut fiber 
den Knoten verschieblich. Am rechten Arm keine fiihlbaren Knoten. 

An der unteren Extremit~t Sind Tonus und Motfliti~t o.B. Grobe Kraft herab- 
gesetzt. An der Beugeseite des linken Unterschenkels ldeinhtihnereigroBer Knoten; 
auf dem linken l~uBriieken erbsengrol]es, sehr sehmerzhaftes KnStehen. Patellar- 
und Achillessehnenreflexe beiderseits negativ. Cloni und Babinski beiderseits 
positiv, links deutlieher als rechts. Fibrill/~res Muskelzittern an der Streek- 
muskulatur beider atrophischer Oberschenkel. 

Patient kann allein nicht stehen. Sensibihtgtsprtifung wegen Taubheit des 
Patienten nicht ausffihrbar. Blut-Wa.R. negativ. Liquor leieht citronengelb, 
53/3 Zellen, Phase I + + + ,  stark geronnen, Weichbrodt + ,  Wa.R. negativ. 
Mastixreaktion: VIII, IX, X, XI, XII, XII, XII, VIII, VI, V. Liquordruck erh6ht. 
Klinische Diagnose: Neurofibromatosis. 

Aus dem Verlauf ist zu vermerken, dab das linke Auge operativ entfernt wird. 
Naeh einigen Monaten zunehmender Verfall. Es tritt ein Decubitus beiderseits 
auf. Der Patient mug geftittert werden. Die N=ahrungsaufnahme wird immer 
geringer. Exitus letalis. 

Sektionsbefund: Herde von grol]en Zellen in GroShirn und Claustrum. Binde- 
gewebsknoten in der GroBhirnrinde. Gli6se Wueherungen im Frontal- und Tempo- 
ralhirn. Gli6se Wueherungen mit zentraler Verkalkung im Kleinhirn. Zwei zell- 
reiche psamm6se Fibroendotheliome der Meningen. Fibroneurinome der Hirn- 
nerven. Neurinome der peripheren Nerven. Intramedull~res 1kreurinom im Lumbal- 
mark. H6hlenbildung im Cervical- und Dorsalmark mit Glia- und Endothel- 
wucherung. 

Aul]er peripheren Nerven tumoren  der Cauda und  der H i r n n e r v e n  
(Kleinhirnbr i ickenwinkel tumoren) ,  welche ftir Neurofibromatose typisch 
sind, fanden  sich also noch kugelige H i r n t u m o r e n  der Gliareihe und  eine 
H6hlenb i ldung  im l~iickenmark, vom 0beren Cervical- bis zum Lenden-  
mark  reichend. Nach dem klinischen Bride und  dem Ergebnis  der histo- 
logischen Unte r suchung  handel te  es sich im vorl iegenden Fal l  u m  eine 
ausgebreitete Syringomyelie in  Verbindung mi t  einer diffusen Reckling- 
hausenschen E r k r a n k u n g  u n d  cerebrMen Tumoren  in einem Ind iv iduum,  
welches sich offenbar familiar und  herecht/~r in einer besonders auf- 
fa l lenden , ,blastomatSsen Berei tsehaft"  befand.  Besonders hervor- 
zuheben ist auch die starke Progredienz des kombin ie r ten  Krankhei t s -  
prozesses. 

I n  Analogie zu den vorher rde r i e r t en  F~llen einer K o m b i n a t i o n  yon  
Syringomyelie,  Morbus l~ecklinghausen u n d  Hh 'n tumor  k a n n  im folgenden 
ein Fal l  eigener Beobachtung  angeffigt werden, welche allerdings bisher 
nur  kliniseh beob~chtet  u n d  siehergestellt werden konnte .  Es handel t  
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sich um e inen  bei der Krankenhausau fnahme  39js Mann. I n  der 
Famil ie  sind angeblich ~hnliche E rk rankungen  nicht  vorgekommen.  

Aus der E igenanamnese  ist folgendes bemerkenswer t :  

Patient war als Kind gesund; damals hat er uoch lceine Hauterscheinungen 
gehabt. - -  Vor ungefahr 5 Jahren bemerkte er, dal3 die rechte Hand immer dfinner 
wurde, daft die Zwisehenknochenr~ume einsanken und dab er mit der Hand immer 
ungeschiekter wu~de. Vor  3 Jahren trat eine Schwellung der rechten Halsseite 
auf. Da man an Drfisensehwellungen dachte, wurde eine Bestrahlungsbehandlung 
eingeleitet. - -  1937 wurde Patient wegen einer Schwellung an der reehten Halsseite 
operier~. Naeh dem Operationsbericht handelte es sich bei dem etwa walnuB- 
groBen Tumor um eine Nervenfasergesehwtflst, um ein sog. Neurinom, das vom 
Neurflemm ausging. Es finder sich in knStchenfSrmigem bzw. kleinknolligem Bau 
und zeigt im Innern derselben vielfach palisadenfSrmige Kernanordnung. Keine 
Malignit~tszeichen. Zwisehen den einzelnen kleinen I~nStchen ist vielfaeh geloekertes 
Zwischengewebe. In den Lymphdrfisen in der N~he des Tumors ist niehts yon 
echtem Tumor naehzuweisen. Diagnose: Recklinghausensche Krankheit. 

Naeh der damaligen Operation ist nach Angabe des Patienten das Gesieht 
verzogen gewesen, under  konnte nur unsicher sprechen. Diese StSrung h~tte sieh 
inzwischen wieder etwas gebessert. In den letzten 2--3 Jahren ist die linke Hals- 
seite dicker geworden undes  hat sich ein Knoten am linken Oberarm entwickelt. 
Zugleieh ist das Auge immer starker hervorgetreten. Beim Gehen im Dunkeln 
ist Patient in letzter Zeit unsieher geworden. Er klagt fiber Kopfschmerzen, Ver- 
sehleehterung des SehvermSgens reeh~s und fiber neuerliches Zunehmen der Spraeh- 
stSrung. 

Be]und. B, befand sieh bei der Aufnahme in reduziertem AUgemeinzustand. 
Blutbfld und Blutsenkung normal. Am linken Oberarm im unteren Teil des Sulcus 
bic. la~. eine hiihnereigroBe Gesehwulst, die deutlich druekempfindlich war. Mehrere 
kleine, sehr empfindliche Geschwfilste waren auf beiden Seiten der Brust und am 
linken Hinterkopf. Am Unterleib ein eaf6-au-lait Flecken. Sonst wenig Pigment- 
verschiebungen. 

Erhebliehe Skoliose der Wirbels~ule und Deformierung des Thorax. Gesicht 
asymmetrisch. 

Neurologisch. Geruehsverm5gen beiderseits intakt. Augen: Reehts deutlieher 
Exophthalmus. Strabismus div. Motilit~t nach oben und anten vSllig, naeh nasal 
stark eingeschr~nkt. - -  Pupillen reagieren nut wenig auf Lieh~ und Konvergenz. 
Im Augenhintergrund links Stauungspapille yon etwa 3,0 Dioptr. Sehverm5gen, 
re. = 1120, li. -~ 5/10. Ohren: Normales Verhalten des Nervus aeustieus und des 
Nervus vestibularis. Am linken Ohr wurde ein Ceruminalpfropf entfernt, der die 
yore Patienten angegebene Schwerh6rigkeit verursaeht hatte. Nervus trigeminus 
im motorisehen und sensiblen Anteil keine StSrungen. Die Muskulatur des rechten 
Mundwinkels, besonders Muse. orb. oris, erscheint rechts gegenfiber finks deutlieh 
atrophiseh. AuBerdem rechts eine deutliche Schw~che im Mundast dos Facialis. 
Gaumensegel reehts etwas schwi~cher gehoben als links. Reehte Zungenhalft e 
deutlich atrophisch mit unregelma$igen Vorw(ilbungen. Nervus accessorius nicht 
gestSrt. Reflexe an Armen und Beinen seitengleieh, in normaler Starke aus15sbar. 
Ebenso Bauchhautreflexe. Keine Pyramidenbahnzeiehen. Koordination ungestSrt. 
Zeigefinger-Nasenversuch und Knie-Hackenversueh zielsicher ausgeffihrt. Muse. 
triceps rechts deutheh atrophiseh. Fasern der Muse. rhomboidei deutlieh siehtbar. 
Ulnarismuskulatur rechts deutlich atrophiseh mit Aufhebung der Funktion tier 
Muse. interossei und der fibrigen, vom Ulnaris versorgten kleinen Handmuskeln. 
Auch die Daumenballenmuskulatur reehts erseheint deuthch atrophiseh. Lebhafte 
fibrfllare Zuckungen in den Mm. deltoidei, peetorales, triceps und in den rhom- 
boidei. An den Untersehenkeln und an den Handen trophische St5rungen: Ver- 
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dickung der Haut, bl~u]iche Verf/~rbung, schlecht verheilte Verletzungen usw. 
Sensibilit/s im Sinne einer dissoziierten Empfindungsst6rung waren auch 
bei genauester Priifung nicht festzustellen. - -  Sprache deutlich gestSrt. Lumbal- 
punktion: Normaler Liquor. R6ntgenaufnahmen der Halswh'bels/iule und der 
Brustwirbels~ule zeigten eine sehr ausgepr/igte linkskonvexe Skoliose. Aufnahme 
der Lendenwirbels/iule: Deutliche Spina bifida. Aufnahme der Felsenbeine: Keine 
sicheren krankhaften Ver/inderungen. Sch~deltibersichtsaufnahmen nach Ventri- 
kulographie (Punktion beider Hinterh6rner, Foramen Monroi durehg~ngig) ergaben 
eine gute Subarachnoidal- und eine m/iBige Kammerftillung. In den ~ul]eren 
Liquorr/~umen nichts Besonderes. Aueh die Hinterkammern nach GrSBe, Form 
und Lage normal. Psyche: Etwas 1/~ppisch, euphorisch. 

Verlau/: Am 5.12. 39 eingeliefert. Im Dezember chh'urgische Entfernung des 
Tumors am linken Oberarm. Am 20. 1.40 Operation des Hirntumors. Nach- 
bestrahlung. Patient wird am 7.2. in die Nervenklinik zurtickverlegt und einige 
Zeit sp/~ter, da er in die weitere Operation des Tumors an der linken Ha]sseite 
nieht einwflligC, entlassen. Befund nach der Operation: Exophthalmus, reehts 
Strabismus div. - -  Motilit~t des rech~en Auges naeh oben, un~en vSllig aufgehoben, 
nasalw/trts Bulbus aus der Abducensstellung nur bis zur Mittellinie beweglich. 
Am linken Auge keine BewegungsstSrung. - -  Kein Nystagmus. Pupillen gleich- 
welt, fund. Reehte Pupille lichtstarr, ]inke Pupille reagiert nur eine Spur auf 
Licht. Konvergenzreaktion auf dem linken Auge wenig ausgiebig, rechts unmOglich. 
Sonst der gleiehe neurologische Befund wie vor der Operation. Sprache naeh wie 
vor gestSrt. - -  Romberg negativ. Gang o.B. Nachuntersuchung am 18.4. 40. 
Die troohischen St6rungen der H~nde hubert sich gebessert. Grobe Kraft der H~nde 
gut, aber Feinfingerbewegungen nicht m6glich. Linkes Auge subjektive Seh- 
verminderung. Sonst der gleiche neuro]ogisehe Befund wie bei der Aufnahme. 
Aus dem Operationsbericht: In 6rtlicher Bet/~ubung osteoplastisehe Freilegung 
des rechten Stirnlappens, dessen Gef/~l]e sich auffallend stark indiziert und er- 
weitert zeigen. Man hat den Eindruck, als ob die gauze rechte Gehirnhalfte 
entziindlich verandert ist. Nach Freilegung in Riehtung auf den Nervus opticns 
kommt man auf Tumormassen. Der Tumor erweist sich als sehr welch. Der 
Tumor wird ausgesaugt. Die histologisehe Untersuchung des Tumors ergibt ein 
Astrocytom. 

Eioilcrise. DaB im vor l iegenden Fa l l  eine ausgedehnte  Neurof ibro-  
matos is  bes teht ,  wurde  schon vor  3 J a h r e n  anlal]l ich der En t f e rnung  
eines Tumors  der rech ten  Halsse i te  sowohl kl inisch als anch histologisch 
sichergestell t .  I m  Tumor  fanden sich datums typ i sche  Neur inome.  Die 
j e t z t  noch e rkennbaren  cafg-au-lai t  FIecken  und  die Nervengeschwii ls te  
mannigfaeher  Loka l i sa t ion  fest igen die Diagnose.  AuBerdem wurde  
opera t iv  ein in t rakran ie l le r  r e t robu lba re r  Tumor,  welcher sich histo- 
logiseh als A s t r o c y t o m  erwies, teilweise entfernt .  Die noch klinisch nach- 
gewiesenen At roph ien  und  Paresen  im Bereich der yore  Facial is ,  dem 
Glossopharyngeus ,  dem Vagus und dem Ulnar is  versorgten  Musku la tu r  
u n d  entsprechende  Ausf/~]le innerha]b  der gesamten  Daumenba] len-  
m usku l a tu r  lassen sich n icht  auf den Morbus l~eckl inghausen oder  dan 
H i r n t u m o r  beziehen, vor  a l lem dann  nicht ,  wenn m a n  berf icksicht igt ,  
dab  noch t rophische  StSrungen an  H a n d e n  und  Unterschenkeln ,  f ibri l l~re 
Zuckungen  im Bereich der Deltoidei ,  des Triceps,  des Pectoral is ,  der  
l~homboidei  und auBerdem noah Sprachs tSrungen  das kl inische Bi ld  
beherrsehen.  
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Man kSnnte an einen Riickenmarkstumor intramedull~rer Struktur 
denken. Es laBt sich differentialdiagnostisch leicht ausschliel3en: RSnt- 
genaufnahmen der Wirbelsaule und lumbal entnommener Liquor zeigen 
keine yon der Norm abweichenden Befunde. Eine traumatisch ent- 
standene Hamatomyelie kann man gem~13 der Vorgeschichte ablehnen. 
Gegen eine solche wiirde auch die Progredienz des Leidens anzuftihren 
sein. Infolge negativen Ausfall der entsprechenden Blur- un4 Liquor- 
untersnchungen kann eine luische Affektion des Zentralnervensystems 
nicht in Frage kommen. Ftir eine Tabes findet sich auch klinisch kein 
Anhalt. Atrophien und trophische StSrungen sowie der Verlauf sprechen 
gegen die  Annahme einer multiplen Sklerose. Eine Plexus]/~hmung 
kann schon deshalb au~erhalb dffferentialdiagnostischer Erw&gungen 
bleiben, weil der Proze• offenbar auch die bulbgren (SprachstSrungen) 
und unteren Abschnitte (trophische StSrungen an den Unterschenkeln) 
des Zentralnervensystems ergriffen hat. Eine Polyneuritis ist d6shalb 
unwahrscheinlich, weft keinerlei StSrungen auf sensiblem Gebiet nach- 
zuweisen sind. Auch sind atle physiol0gischen Reflexe seitengleich in 
normaler St~rke aus]Ssbar. Eine degenerative Erkrankung in der 
t~ichtnng einer amyotrophen Latera]sklerose kSnnte die geschildeiten 
Symptome erkl&ren. Diese ffigten sich allerdings anch zwanglos in das 
Bild einer Syringomyelie ein, welche differentialdiagnostisch wohl eher 
in Frage kommt, da man deutliche Stigmata des ,,Status dysraphicus" 
nachweisen kann: Au6er einer Kyphoskoliose, einer Asymmetrie des 
Gesichtes und einer Deformierung des Thorax finder sich auch die 
charakteristische Spina bifida. Trotzdem dissozfierte Empfindungs- 
stSrungen nicht nachzuweisen sind, ist mit hoher Wahrscheinlichkeit 
anznnehmen, da6 im beschriebenen Fall neben dem Morbus t%eckling- 
hausen und dem Hirntumor eine sicher sehr ausgebreitete progrediente 
Syringomyelie besteht. 

Von vielen Forschern werden Syringomyelie und Morbus l%eckling- 
hausen mit fiberzeugenden Grfinden als heredofamiliar vorkommende 
Dysontogenesien aufgefal~t, wobei der Konstitution (Status dysraphicus) 
noch ein besonderes Gewicht fiir die Entstehung dieser Krankheiten 
zugemessen wird. Allerdings darf nicht unerwghnt bleiben, dal~ gemgll 
der wissenschaftlichen Problemeinstellung, welche ~tiologische Erfor- 
schung einer Einzelursache durch Beschreibung vieler im einzelnen 
Krankheitsfall zusammenwirkender pathogenetischer Faktoren zu er- 
weitern bestrebt ist, noch mannigfachen anderen Momenten (wie etwa 
ZirkulationsstSrungen, Trauma, Krankheitsbereitschaft, LebensMter, 
Indivictualits usw.) eine mitwirkende golle bei der Entstehung der in 
Frage gezogenen Krankheiten zugesprochen werden muS. Auf jeden 
Fall aber, und das ist auch bei der Beschreibung der zusammen- 
gestellten Fglle immer wieder betont worden, kommt der Dysonto- 
genesie, also der Fehlentwicklung in tier fortschreitenden Differen- 
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zierung des Nervengewebes, ein bedeutender Anteil am Zustandekommen 
einer Syringomyelie und eines Morbus Reeklinghausen zu. DaB auBerdem 
bei Bespreehung der angefiihrten F~ille yon vielen Autoren doch ziemlieh 
h/~ufig dem Trauma (Bremer, Krause-Glatt, Zielaskowsky, Krause, 
Bickel, Fauth, Wiese, Curschmann) und der Zirkulationsst6rung ( Tannen- 
berg, Kirch, Andrg-Thoma, Hauser) eine Bedeutung, zum mindesten als 
ausl6senden Faktoren, beigemessen wird, die nieht unterseh/~tzt werden 
darf, ist sehon oben bemerkt worden. Welehe andere t~aktoren in der 
Genese noeh ~hnlieh wiehtige Rollen spielen, ist vorl~ufig noeh nieht 
reeht auszumaehen. Sieher ist, dab Dysontogenesie, Trauma und 
Zirkulationsst6rungen nieht fiir alle F~lle eine befriedigende Erkl~rung 
abzugeben imstande sind. 

Ist so die Pathogenese der beiden erw/~hnten Systemerkrankungen 
noeh uneinheitlieh (Gagel) und erst in weiteren Umrissen erkennbar, 
so gilt das in besonderem MaBe yon der Entstehung der Blastome~ 
welehe, wie an einsehl~gigen F/tllen gezeigt wurde, nieht allzu selten 
mit den beiden Erkrankungen kombiniert im Einzelkrankheitsfall auf- 
treten. Ohne dab hier auf die versehiedenen Theorien, welehe die Ent- 
stehung eehter Gesehwiilste zu erkl~ren traehten, eingegangen werden 
kann, darf doeh a!s sieher angenommen were[an, dag jedenfalls der 
Differenzierungsst6rung in der embryonMen und postembryonalen Ent- 
wieklung eine Bedeutung ffir die Pathogenese der Gesehwiilste zukommen 
mug, mag man sieh diese St6rung nun als KeimaussehMtung, als Keim- 
versprengung, als Verlust an Differenzierungspotenz oder wie immer 
denken. 

Es win'den in obigen Ausfiihrungen einige F/~lle von Kombination 
der Syringomyelie mit Morbus Reeklinghausen bzw. des Zusammen- 
treffens dieser beiden Krankheiten des zentralen und peripheren Nerven- 
systems mit eehten Gesehwiilsten mannigfaeher, besonders aueh im 
Cerebrum gelegener, Lokalisation mitgeteilt. Wenn man i?a solehen 
Kombinationen nieht ein Spiel des Zufalls, ein zuf~lliges Nebeneinander 
sehen und ihnen demgem~13 nur den Weft einer Raritgt zuerkennen will, 
kann die Annahme einer Entwieklungshemmung und Differenzierungs- 
st6rung und einer vielleieht daraus resultierenden ,,blastomat6sen Be- 
reitsehaft (Guillain) ein brauehbares Glied in cter Ket te  der patho- 
genetisehen Faktoren soleher Kombinationen abgeben. DaB nieht ein 
blinder Zufall die erw~hnten Krankheiten in einem Individuum ver- 
sammelt, mag aus der Tatsaehe ersiehtlieh sein, dab solehe Kombinationen 
doeh jetzt  sehon mehrfaeh besehrieben werden konnten. Aueh Struwe 
und Steuer weisen darauf lain, dab hier nahe pathogenetisehe Beziehungen 
vorliegen miissen (1. e. S. 748). D'Antona betont naehdrfieklieh, dab 
das Zusammentreffen yon Syringomyelie mit Recklinghausenseher 
Krankheit  kein Zufall sei. Beide seien ein pathogenetiseh einheitlieher 
Komplex. 
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Allerdings konnte im eigerien Fall im wesentlichen nur das klinische 
Bild gezeichnet, das anatomische Substrat aber bisher nur unvollst~ndig 
zur Stiitzung der Diagnose herangezogen werden. Deshalb muI~ hier 
auf den Versuch, ffir den vorliegenden Fall eine eingehendere Patho- 
genese zu entwickeln, vorderhand verzichtet werden. Jedenfalls ist 
Aem endogenen Geschehen die Hauptrolle in der pathogenetischen Ent- 
Wicklung des kombinierten Krankheitsbfldes zuzuweisen. Ffir eine 
exogene Sch~digung liel~ sich aus der Vorgeschichte kein Anhalt ge- 
winnen. Die deutliche Deformierung des Thorax, die Asymmetrie des 
Gesichts, die linkskonvexe Skoliose in Verbindung mit einer Spina bifida 
kSnnen ffir eine pathogenetische Erkl~rung im Sinne des Status dys- 
raphicus Bremers verwertet werden. Entwicklungshemmungen und 
DifferenzierungsstSrungen 4firften wohl auch ffir das Zustandekommen 
der. im vorliegenden Falle in einem Individuum zusammentreffenden 
Erkrankungen, der Syringomyelie, des ~[orbus Recklinghausen und des 
tt irntumors, in erster Linie anzuschuldigen sein. Soviel kann man unter 
Blick auf die herangezogenen frfiher in der Literatur beschriebenen und 
zum Tell erkli~rten Fi~lle aus dem rein k]inischen Bflde in pathogenetischer 
Beziehung ablesen. Von welchen anderen Faktoren die K~usalreihe im 
fibrigen noch beherrscht sein mag, k6nnte erst die anatomisch-patho- 
logische Untersuchung, welche im vorliegenden Falle nicht mSglich war, 
sichtbar werden lassen. 

Die Absicht, einen kasuistischen Beitrag zur Erforschung der er- 
w~hnten Erkrankungen zu geben Und zugleich die Verbindung zu einigen 
in der Literatur bereits beschriebenen einschli~gigen F~llen herzustellen, 
mSge die Mitteflung cler aus dem Schrifttum kurz referierten F~lle und 
ihre Bereicherung dureh einen Fall eigener Beobaehtung rechtfertigen. 

Zusammenfassung. 
Das Problem 4er Pathogenese der Syringomyelie wird zun~chst durch 

einen zusammenfassenden Bericht einiger grundlegender Arbeiten, 
welcher keinen Anspruch auf Vollst~ndigkeit erhebt, kurz dargestellt. 
Einige Fi~lle eines Zusammentreffens yon Sya-ingomyelie mit Morbus 
Recklinghausen werden aus dem Schrifttum zusammengestellt. Sie 
werden erg~nzt durch den Bericht fiber mehrere seltene Kombinationen 
yon Syringomyelie und Morbus Recklinghausen mit Hirntumoren. Ein 
entspreehender Fall eigener Beobachtung wird ausffihrlich in seiner 
klinischen Erseheinungsform beschrieben. Unter vergleichender Beob- 
achtung der aus der Literatur referierten ~hnlichen F~lle wird versucht,. 
einen kasuistischen Beitrag zum Problem der Pathogenese der Syringo- 
myelie zu geben. 
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