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(~ewebsmiBbildungen am kranialen and caudalen Neuroporus 
mit Beziehungen zur (]eschwulstbildung. 

Von 
PAUL DIEZEL. 

Mit 7 Text~bbildungen. 

(/Eingegangen am 5. November 19d8.) 

Siad die Untersuchungen des direkten Entwicklungsganges sowie 
seiner experimentellen BeeinflussuI~g an mellschlichen Keimlingen 
nahezu unmSglich, so gibt doch das Studium von Gewebsmi~bildungeI~ 
einen Einblick in die Gesetze der Entwicklungsmechallik, dereI1 
mechanische, physikalische und physikalisch-ehemische Kr~fte zu- 
g]eich Grundlage alles organischerl Geschehens sind. Den iI1 Ersehei- 
hung tretellden E~ltwicklungsvorg~ngen liegea komplizierte Stoffum- 
setzungen der lebenden Substaaz zugrunde, die bis heute nur an den 
morphologischen Folgen erkaaI~t werdei~ kSnnen. So sehen wir die 
Differenzierultg des Embryos aus einem illdifferenten Zellmaterial als 
eine Folge voI1 abgestuften, ineinandergreifellden uad aufeinai~der 
abgestimmten ReizwirkungeI1; diese Zusammenh~age haben die SrE- 
MAN~sehenVersuche gezeigt. GewaltigeUmgruppierungen des Materials 
lassen Organe und Organalllagen auftreten, deren Elltstehung und Riick- 
bildullg Imr aus Einfltissen der Vererbuag verst~ndlich wird (bio- 
genetisches Gruadgesetz, HA:ECKEL). Ein hSchst geladeaes Reaktions- 
material liegt der Embryollaleatwicklung zugrunde, millimalste Ein- 
griffe kSnnen langanhaltende Ver~aderungea bewirken. Elltspreehemd 
fiihren im postfetalen Leben langdauernde Angriffe zu geringftigigen 
Ver~aderungen. Erfahren die aufeinander abgestimmtea Wirkungs- 
gruppelz des Eatwicklumgssystems eime StSrullg, so wird je naeh Zeit- 
punkt und Ort der Sch~digung fiir deI1 werdenden Organismus eine 
aadere Gesamtsituation geschaffen, der er sich allzupassel~ sueht. 
StSrungen der Entwick]ungsvorg~nge silld Zellversprellgungen und 
maI~gelhafte Rfickbildullg ,,alter", aus der Phylogenese abzuleitender 
Orgaile mit fehlerhafter Umdifferen'zierung zu neuer Verwendurxg. Aus- 
geschaltete, ill ungewohnter Umgebullg befilldliche Zellert gelangen_ 
schwer zu einem Verhs in die Ordr~ung der sie umgebenden Ge- 
webe. Bei sps Ausschaltung scheint die EinordnuI~g eher zu gelingen, 
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weil  die  in den  Zellen der  e r s t en  E n t w i c k l u n g s p h a s e n  ge lager ten  Wi r -  
k u n g s p o t e n z e n  zuguns t en  der  Di f fe renz ie rung  ve r lo rengegangen  s ind  
(vgl. T e r a t o m  aus abgeschn i i r t en  Blas tomeren .  und  Dr f i senhe te ro top ie  
in  L y m p h k n o t e n ) .  J e d e  Mil~bildung h a t  ihre eigene A r t  und  schaff t  
d a m i t  ei~e jewei ls  besondere  S i t u a t i o n  in de r  Gewebekompos i t i on .  
I n  diese Zusammenhi~hge f i ihren unsere  Beobach tungen .  

_Fall 1: .Pa~gangliom des Ganglion ciliarr Hamartie iiber dem Filum 
terminale, Thymushyperplasie". 

Der  ers te  F a l l  b e h a n d e l t  e in  in enger  Bez iehung  zum S y m p a t h i c u s  
s t ehendes  H a m a r t o m  u n d  H a m a r t o b l a s t o m  des Zen t r a lne rvensys t ems .  
Vom S t a n d p u n k t  e iner  K o r r e l a t i o n s p a t h o l o g i e  (DI~T~IC~) wi rd  es 
m6gt ich  sein, eil~e Z u s a m m e n s c h a u  des folge~den,  v i e lges t a l t igen  Be- 
fundes  zu geben.  

Vorgeschichte. Nach dem Krankenblatt ,  das ich tIerrn Prof. Dr. L~IC~R, 
:Direktor der Ha]s-Nasen-Ohren-Abteilung am St~dt. Katharinenhospital Stutt- 
gart verdanke, hatte der 19j~hrige junge Mann mit 12 Jahren eine Gelbsueht. 
Ein halbes Jahr  vor dem Tode waren Atemnot bei kSrperlieher Anstrengung und 
Hustenreiz aufgetreten. Der praktische Arzt hatte nach R6ntgenaufnahme eine 
erweiterte Aorta festgeste]lt, ~sp~ter wurde der Befund als Lungendrfisenerkran- 
kung gedeutet. Wegen Verdacht auf Lymphogranulom erhielt Pat. 20 RSntgen- 
bestrahlungen. Die Hilusverbreiterung war bis 'auf einen Rest im li. oberen 
Mediastinum' zuriickgegangen. Kurz darauf, etwa 9 Wochen vor dem Exitus, 
wird Spannungsgeffihl im re. Auge mit zunehmender Protrusio bulbi angegeben, 
~pi~ter Doppelbilder mit S~rabismus. Nach RSntgenuntersuchnng wurde Pat. 
wegen Verdaeht auf NebenhShlentumor (Metastase des Lymphgranuloms) sta- 
tioni~r aufgenommen. Eine erneute RSntgendurchleuehtnng des Thorax ergab 
.eine eigenartige, gut abgegrenzte Vorw61bung fiber dem li. u die als Aneu- 
rysma oder Myom angesprochen wurde. Naeh best~tigter Verschleierung der re. 
OberkieferhShle durch erneute RSntgenaufnahme erfolgte Oberkieferh6hlen- 
operation (ProL Lv4c~R). Die KieferhSh]enschleimhaut war verdickt ,  erst 
nach ErSffnung der re. Orbita wurde unter dem Orbitaldaeh seitlich Tumor- 
,gewebe gesehen und entnommen. Eine nicht yon uns durchgefiihrte histologisehe 
Untersuchung ergab: Carcinom, Verdaebt auf Melanoearcinom. Postoperative 
Eiterung mit ~)dem der re. Gesiehtshalfte, veranlaBte wegen Verdacht auf be- 
.ginnende Orbitalphlegmone die Verlegung naeh der Augenklinik des St~dt. 
Katharinenhospitals Stuttgart,  Direktor Dr. ~L*CHS. Nach Ausr~umung der 
Orbita (Dr. Fvc~s) Rfickgang der Schwellung der re. Gesichtsh~lfte. Abfall der 
Temperatur. 10 Tage ante Exitum Rfickverlegung naeh der Ohrenklinik. 
Weehselnde Schmerzen im re. Ohr, Beeken und li. Bein w~hrend der letzten Tage 
]ieBen auch bei ]~lfichtigkeit tier Symptome an Metastasen denken. Unter zu- 
nehmenden Atembeschwerden und Kreislaufversagen kam Pat. an einer doppel- 
seitigen Pneumonie ad Exitum. ~ 

Die yon mir aasgefiihrte Obduktion ergibt folgenden Befund (gekii~zt) : Junger 
Mann yon asthenischem Habitus. Reduzierter Ern~hrungszustand, schwfichlich. 
Auf der Haut verstreut zahlreiehe, flache pigmentierte N~vi. 

Kop]h6hle~. Zustand naeh ErSffnung der re. Kieferh6hle and Ausraumung 
<ler re. Orbita. Auf der ~undfl~che eitriger SchorL Im kurzen Optieusstumpf 



GewebsmiBbildungen am kranialen und caudalen 1%uroporus. 231 

bis n~he zum Chiasm~ Eiter in der Nervenscheide. Keine Tumorreste im Ope- 
rationsgebiet. Keine Meningitis. Li. Orbita and beide PaukenhShlen o. B. 

R~ckenmark. Darasack regelm~Big. Meningen zart. Medulla spinalis auf  
Durchschnitten in allen I-IShen regelm~13ig. Bei Besichtigung der Cauda equina 
finder sich wenige Millimeter unterhalb des Conus in der Sagittalebene ventral  
fiber dem Filum terminale ein 11/2 cm langer und 1/2 cm breiter, runder, an den 
Enden leicht zugespitzter Knoten. Das Gewebsstfick sitzt locker in den Wurzel- 
bfindeln und f~tllt beim Auseinanderbreiten derselben heraus. An Conus, Filum 
termin~le und Nervenwurzeln kein auffalliger Befund. Spinalganglien und Grenz- 
strung sind regelrecbt angelegt. 

Abb. 1. Paragangliom des Ganglion ciliare. Links: Aus~ereifte helle Zellen in stellen* 
weise nesterfbrmiger Anordnung vom Charakter eines Paraganglioms. Rechts: Unreife 

iNeuroblasteu an tier Peripherie des Tumors (Fall 1). 

Brusth6hle. Der re. Lungenoberlappen zeigt eine Lob~rpneumonie im Stadium 
der grauen Hepatisation, re. frische eitrig-fibrin6se Pleuritis. Im re. und li. Unter- 
lappen frisehe Bronohopneumolfie. 

Mecliastinura. BBi B~sichtigung des vorderen Mediastinums erkennt man li. 
oben auf  dem Pericard einen pfl~umengrot~en, briiunlichea, prall gespannten 
fluktuierenden Knoten. Nach Darchschnitt  entleert sich Blur und br~unlichrotes, 
brOekeliges Gewebe, das yon einer festen Kapsel umschlossen wird. Kein Zusam- 
menhang mit  Aorta oder Herzbeutel  nachweisbar. Auf mebreren Dltrchschnitten 
durch das vordere obere Mediastinunl erkennt man an umschriebener Stelle in 
dichtem Bindegewebe reiskorn- bis haselmfl~grol3e weil]gefleckte Nekrosen, teil- 
weise Verflfissigung derselben. Die Lage der Ver~nderungen entspricht deln 
Thymus. Im hinteren Mediastinum vergr6Berte Hiluslymphknoten. Herz:  o. B. 

Bazechhdhle. Infekti6se ~Jilzschwellung. lXTebennieren : Gelbe Rinde, vergr6f3er- 
tes weiJ3es Mark. Ubrige Organe ohne nennenswerten Be~hnd. 

Operationspr~iparat der Orbita. Bulbus, Fasciculus opticus regelm~l~ig. Im 
obereu Winkel zwischen Fasciculus opticus und oberer seitlicher Bulbushinter- 
wand erkennt man eine grauweil~e Neubildung yon 11/~ cm Li~nge, ~/a cm Breite 
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und 1/2 em Dicke. Die Topographie entspricht dem Ganglion eiliare, das sich auch 
nach eingehender Preparation nicht, darstellen l~l~t,. Kein Zusammenhang des 
Tumors mit, dem Bulbus, Fagciculus opticus, Oculomot,orius oder einen seiner Aste. 

M ikroskopische Untersuchung. (Abb. 1.) 
Orbitaltumor. Der Tumor besteht. ~us 2 Zellt,ypen. Zentra] erkennt man mit,tel- 

grebe polygonale, el0it,heliale Zellen mit, dunklem Kern und rStlichem Plasmasaum. 
Die Zellen neigen zu nest,erfSrmiger Anordnung, sind yon einem lockeren zarten 
St,rome durchset,zt. In  den Nestern vereinzelt, kleine Gef~Be (Abb. 1 li.). Am 
Rande fiuden sieh grSBere Zellen mit, grol~em, rundem Kern und schmalem 

2~bb. 2. Hamartom fiber dem Filum terminale. Durch lockere Bindegewebsverbiinde 
septiertes gut ausdifferenziertes Neuroektoderm (a). In der duraartigen Umhfillung 
eingelagerte neuroekto4ermale Zellverbande veto Charakter sympathischer Hfillzellen (b). 

(Full 1). 

Plasmasaum. Sic gleiehen unreifen ent,differenzierten Epit,helzellen (Neuroblast,en) 
(Abb. 1 re.). Hier Kernt,eilungsfiguren, kleine Nekrosen und Blnt,ungen. In- 
filt,rierendes Wachstum nach angrenzendem Fet,t,gewebe. Kein Zusammenhang 
mit. dem Bulblls oder dem Fascieulus opt,ieus. Der zent,rale Zellant.eil ent,sprieht. 
naeh Zellform und Zellanordnung einem parasympat,hisehen Paragangliom, wie 
man sie yon der Carot,isdriise her kennt,. Der periphere Anteil erinnert, an eine 
unreife Glianeubildung veto Charakt,er der basalen Opt,ieusgewgehse. Die Zellen 
geben keine Fiirbung mit, Chromsalzen. 

Ventrales Mediastinum. Der pflaumengroBe Knot,en fiber dem Perieard li. 
zeigt, eine derbe Kapsel aus straffem, weitgehend hyalin umgewandeltem Binde- 
gewebe. Keine elast,ischen Fasern in der Wand. Zent.ral h~imorrhagisehe 5Tekrose 
und Erweiehung. Ent,spreehend don beschriebenen Nekrosen in der Thymas- 
gegend erkennt, man in sehwieligem Gewebe grSllere und kleinere Cyst,en, die yon 
mehrsehicht,igen, plat,t,en, hellon Zellen ausgekleidet, werden. Vereinzelt, in der 
Wand H&ssxLsche KSrperehen. Zent,ral Det,rit,us. Im verbreit,ert,en hyalin ver- 
quollenen Stroma eingestreut, Resorpt,ionszellen, st,ellenweise kleine regelmiiBigo 
Thymusli~ppchen. Die mehrschieht,igen hellen Wandzellen haben epit,helialen 
Charakter. Keine Lymphogranulomat,ose, keine Lues. 
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Ri~ckenmark; Knoten in der Cauda. Man erkennt auf dem Li~ngsschnitt 2 ver- 
sehieden groBe, dureh eine schmale Zellbriieke verbundene Bezirke aus Nerven- 
gewebe, die yon derben Bindegewebsfasern umscblossen sind. Schon in der ~ber- 
sicht ist eine starke Felderang des Nervengewebes dureh gef~ilfiihrendes Binde- 
gewebe aaffallig (Abb. 2). Die starke VergrLgerung laBt einen dichten Faserfilz 
mit Neuroglia (Makro- und Mikroglia) erkennen. Darin eingelagert linden sieh 
reiehlieh Nervenze]len (Abb. 5 li.). Nach BIELSCgOWS~Y-G~OS gef/~rbte Pr/i- 
parate zeigen anregelm&i3ige, wirr durcheinanderlaafende Neurofibrillennetze mit 
versehiedenen Formen yon Neuroblasten, wie sie z. B. HELD als Entwieklungs- 
stadien der Neuroblas~en abgebildet hat. Vereinzelt aueh ausdifferenzierte multi- 
polare Ganglienzellen. Neben zarten Fibrillennetzen liegen aueh verbreiterte, oft 
hakenfLrmig oder korkzieherartig eingerollte, manehmM brLgkelige Neurofibril]en 
die wir mi~ CLARA U. a. als Degenerationsformen deuten. Ein Quersehnitt zeigt 
in der LTbersicht etwa ein Drittel des eingesehlossenen Nervenmaterials in Nekrose 
mit Anzeichen beginnender Organisation durch das eingelagerte Mesenchym. 
Die genaue Durchsieht des bindegewebigen Mantels 1/iBt hin and wieder kleine 
Zelleinlagerungen erkennen, die im Baa den Hiillzellen sympathiseber Ganglien 
gleichen. Die groBen, hellen Zellen mit ihren zarten, meist parallel verlaufenden 
Fgserchen kommen besonders seh6n in einer Bielsehowsky-F/trbang zur Darstellung. 

Conus medullaris und Filum terminctle. Im Conas regelm/~giger Aafbatt der 
grauen and weiBen Substanz. Das Filum terminale zeigb wenige Millimeter unter- 
halb des Conas eine vom Epenclym aasgekleidete, relativ weite Lichtang. Nach 
BIELSCKOWSK~: gef/~rbte Pr~p~rate lassen sie in der Wand auch noch 3 cm un~er- 
halb des Conus Nervenzellen und Nervenfasern erkennen, die naeh caudal ab- 
nehmen and zanehmend dureh diehte Bindegewebsziige mit einge]agerten Gef/~gen 
ersetzt werden. Die ]3ielsehowsky-F/irbung weist auch noeh 7 em tmterhalb des 
Conus im Filum terminale Nervenfasern naeh, die hier parallel mit diehten ]~inde- 
gewebsfasern laufen. 

Vergrg[3erte Hiluslymphknoten. Einfaehe Lymphadenitis. 
2gebennieren. Im verbreiterten Mark fleekweise reiehliche Sympathieogonien- 

haufen (vgl. DIErRIOg und SIEGMUI~D). 

Pathologisch-anatomische Diagnose. 

Unreifes Neuroblastom des Ganglion ciliar5 vom Bau eines para- 
sympathischen Paraganglioms. Hamartie des Neuroektoderms fiber 
dem Filum terminale (Medullarstrangabsprengung). Cystisehe Nekrosen 
des Thymus nach Art der DUBOlSschen Abseesse (keine Lues) mit 
grogem h~morrhagisehem abgekapseltem ZerfMlslmoten auf dem vor- 
derer~ oberen Herzbeutel (Zustand naeh bestrahlter Thymushyper- 
plasie). Nebennierenmarkhyperplasie. Nervenzellen urtd Nervenfasern 
im Filum terminale. Lob~rpneumotfie ira rechten Lungenoberlappen, 
frisehe Brottehopneumonie in beiden Unterlappen. 

Todesursache: Kreislaufversagen bei Lob~rpneumonie. 

Vergleichende Besprechung des Befundes. 

Die Beobachtung eines Paraganglioms des Ganglion ciliare bei 
gleiehzeitiger Fehlbfldung mit sympathischen Zellhaufen am caudalen 
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Rfickenmarksabschnitt verlangt eine vergleiehende entwicklungsge- 
schiehtliche Betrachtung, in die sich unter tteranziehung neuer morpho- 
logischer Forsehungsergebnisse auch die Thymushyperplasie einffigen 
lgl~t. Nach den Untersnchungen yon MI~ALIK entstehen die Sym- 
pat.hieuszellen aus Zellen, die gleichzeitig mit dem Auftreten der Vorder- 
wurzeln aus dem Medullarrohr auswandern und lgngs des Ramus 
communicans nach der Ventralflgche der Wirbelsgule umbiegen, um 
dort den Grenzstrang des 8ympathicus zu bilden. CLARA, FISGtIEL U. a. 
sehen aulterdem in der 8pinalganglienanlage Sympathicusbildungs- 
material (Sympathicoblasten) bereitgestellt, diese Zellen sollen fiber 
die hintere Wnrzel an die Ventralseite gelangen. 

Dementsprechend enthalten die epibranehialen Xopfganglien fuller 
den ihnen selbst zukommenden Zellen Material ffir die Anlage der 
vegetativen Kopfganglien (Ganglion ciliare, Ganglion pterygo-pala- 
tinum, Ganglion submandibulare, Ganglion oticum), die als parasym- 
pathische bezeichnet werden, wegen ihres besonderen pharmakolo- 
gischen Verhaltens und funktionellen Antagonismus zum 8ympathicus. 
Auch hier stammen wohl die eigentliehen parasympathischen Zellen 
aus Grundplattenanteilen. F fir das Ganglion ciliare hat ~/~IltALIK die 
Entstehung der parasympathischen Zellen aus dem Oculomotoriuskern 
nachgewiesen und gezeigt, dal~ sie mit den Oculomotoriusfasem aus- 
treten. Es liegt in nnserem Falle die Annahme nahe, dal~ zuviel Bil- 
dnngsmaterial ffir das rechte Ganglion ciliate angelegt war; es waren 
nngew6hnlich reichlieh apolare Prgneuroblasten yore Oculomotorius- 
kern ausgewandert. An diese unreifen Bildungszellen erinhern die 
besehriebenen, infiltrierend das Fettgewebe durchsetzenden t~andzellen 
des Tumors mit blgschenf6rmigem hellblgulichem Kern (Abb. 1 rechts). 
Die zentralen Zellen unseres Tumors lassen dagegen eine gewisse 
Ausdifferenzierung erkennen zu epithelialen Zellen yore Bau der 
Zellen eines parasympathischen Paraganglioms (Abb. 1 links). Die 
Baueigentiimtichkeiten gleiehen den selten beobachteten Tumoren, 
ausgehend yore Glomus caroticum. Unter Hinweis anf das allgemein 
gfiltige Prinzip im Organismus, dal3 einer weitgehenden Funktions- 
gleiehheit eine solche der Gestalt entspricht, mSchten wir bier eine 
Bestgtigung nnserer Diagnose: Paragangliom des parasympathisehen 
Ganglion eiliare sehen. 

Trotz eingehender Durchsicht des Schrifttums (Fachzeitschriften 
ffir Pathologie und Augenheilkunde) haben wir nirgends die Beschrei- 
bung eines ghnliehen Tumors gefunden oder den Zusammenhang eines 
]~lastoms mit dem Ganglion ciliare erwahnt gesehen. Wit glauben uns 
daher zu der Annahme berechtigt, das yon uns beschriebene Para- 
gangliom des Ganglion ciliare als die erste derartige Beobachtung 
darzustellen. 
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Das Besondere unseres Falles ist mit dem Tumor des Ganglion ciliare 
j,edoch noch nicht erschSpft. Die Gewebsmil~bildung am caudalen 
Riickenmarksabschnitt stellt einen koordinierten Vorgang dar. Die 
Verbindung wird gegeben durch die sympathischen Zellelemente in 
der duraartigen Umhfillung des versprengten zentralnerv5sen Gewebs- 
materials. 

Es ist ungewShn]ich und wir konnten im Schrifttum keine ent- 
sprechende Beobachtung linden, in einem 1 cm unterhalb des Corms 
gelegenen tiefen l~tickenmarksabsehnitt isoliert liegendes :Neuroekto- 
derm mit ausdifferenzierten Ganglienzellen sowie 2~ervenfasern mit 
beginnender Myelinisierung zu sehcn (Abb. 2 und 5 links). Die ge- 
fundenen Sympathicuszellen verkSrpern das Gleichartige des Vorgangs 
caudal wie kranial: Es ist zur StSrung in der Anlage, Abwanderung 
und Ausdifferenzierung yon neuroektodermalen Bildungszellen und im 
besonderen des Sympathicus gekommen, was ebenso die Sympathico- 
gonienhaufen in dem reichlieh angelegten Mark beider Nebennieren ver- 
deutlichen. Jedoch ist die Verarbeitung des fiberschiissigen Bildungs- 
materials verschieden. W~hrend kranial keine Einordnung iI1 die 
Syatonie der Gewebe erfolgt ist nnd somit durch unbekannte Ursache 
das Hamartom zum Hamartomblastom wurde, hat das fiberschiissig 9 
neuroektodermale Zellmaterial am unteren Ende des Rfickenmarks 
eine Ausdifferenzierung zu Ganglienzellen und eine beginnende Rtiek- 
bildung dureh eindringende Bindegewebsziige und Gef~Be erfahren. 
Wie bereits erw~hnt, sehen wit in den abwandernden Sympathicus- 
zellen in der derben Bindegewebshiille und der Nebennierenmarkhyper- 
plasie eine StSrung der Sympathicusausbildung, deren Parallele kranial 
die Anluge fiir das Neoplasma geschaffen hat. 

Die genaue Einreihung der Gewebsfehlbildung am caudalen 
Riiecknmarksabschnitt verlangt eine kurze Betrachtung der Ent~ 
wicklung. Das Sch]iel]en der Medullarrinne ist mit dem Yerschlu~ des 
prim~ren caudalen Neuroporus beendigt, gleichzeitig erfolgt die Aus- 
bildung des unteren Medullarrohres aus indifferentem Zellmaterial, der 
Rumpfschwanzknospe= Ein zuniichst kompakter epithelialer Strang 
(Medullarstrang BtCAVl~) erf~hrt sekund~ire Kanalisierung. Ein- 
nprossende Epithelien bilden Hohlr~ume, die sekund~r aneinander 
AnachluI~ gewinnen. ~berschiissige Hohlri~ume sind daher nicht selten 
und kleine Choristien. Das Langenwachstum und die Ausbildung des 
Medullarstfickes wird yon der Menge des vorhandenen Materials der 
Rumpfschwanzknospe bestimmt, letztere verbraucht sich bei diesea 
Entwickhngsvorg~ngen (HOL~I~AI~IL). :Bei geringem Material frfiher 
Wachstumsstillstand. Nach der L~ngenausbildung des Riickenmark- 
endsttickes richter sich die GrSl3e des Sinus terminalis (Schwanzblase), 
dessen Wand einreiSen kann und damit zun~chst einen inneren und bei 
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Einri• der I-Iaut auch einen guBeren caudalen ~Neuroporus bilden kanm 
(IKEDA, SC]tUMACHER). Diese Vorggnge bilden sich bei KeimlingeY~ 
im 4.--5. Monat zuriick. Der caudale l~fiekenmarksabschnitt wird zum 
Filum terminale, Reste der Zellstrgnge und Knospen kSnnen liegen 
bleiben (Vestiges coccygiens). Die Fovea sacrococcygica entspricht der 
Stelle des sekund~ren caudalen 1Weuroporus. 

Unsere GewebsmiBbildung mit Nervemzellen und Nervenfasern in 
einer duraartigen Umhtillung lgBt zun~chst an eine Diastematomyelie 
denken, ungewShnlich ist jedoch der t ide  Sitz unterhalb des Conus 
und die Lage in der Sagittalebene ventral fiber dem Filum terminale. 
Bei Durchsicht des Schrifttums besteht eine gewisse Ahnlichkeit der 
Bildung mit v. SA~THAS Miniaturrfiekenmark in der Lendengegend, 
das isoliert hinter dem teilweise miBgebildeten Rfickenmark gelegen 
war. KS~Y]sY beschreibt eine ~hnliche Bildung in der Cervicalregiom 
Die starke Durehsetzung und Septierung des 1Weuroektodermstficks 
mit gef~Bffihrendem Mesenchym verwischt in unserem Falle die Aus- 
bildung zu rfickenmarks~hnliehen Strukturen. Die Entstehung der 
Diastematomyelie wird erkl~rt durch ausbleibenden AmschluB der 
latera]en REnder beider Seitenplatten des Medullarrohrs; dabei soll 
sich jede Seitenplatte zu einem selbst~ndigen t~ohr zusammenrollen 
(R:ECKLII~GI-IAUS]~I~, ASK). Naeh v. SA~TgA beruhen diese MiBbildungerL 
auf Verdoppelungen der Medullarplatte, die selbst~ndig je ein Medullar- 
rohr ausbilden sollen. In unserem Falle mSchten wir besonders such 
wegen der tiefen Lokalisation annehmen, dab durch abgesprengtes 
Zellmaterial die Anlage zu der GewebsmiBbildung geschaffen wurde,, 
die zur Ausreifung kam entsprechend der ihr innewohnenden Differen- 
zierungspotenzen. 

Im oberen Tell unseres Filum terminale (bis 3 cm unterhalb des 
Conus) haben wir 1Wervenzellen und Nervenfasern noch 5 cm unterha]b, 
des Conus nachweisen kSnnen. Dieser Befund sowie der tiefe Sitz 
unserer Fehlbildung erlauben eine l~evision der verbreiteten Annahme, 
dab unterhalb des 1. Schwanzsegmentes in dem caudalen Rfickenmarks- 
abschnitt zu keiner Zeit der Entwicklung 1Wervenzellen zur Ausbildung 
kommen sollen (CLAgA U. a.). 

Wir haben zur Xontrolle das Filum terminale eines 32 cm langen 
Anencephalus mit l~aehischisis, den wir zuf~llig beobachteten, ein- 
gehend untersucht und folgenden interessanten Befund erhoben: Die 
Medullarplatte hat sich bis zum primgren caudalen Neuroporus nur 
als l%inne entwickelt und liegt als Areu medullo vasculosa frei an der 
OberflEche. 1Wach unten schlieBt sieh fiber eine kurze, 1--2 mm lange, 
Gliabrficke das regelmgBige Filum terminale an. Der unterhalb des 
primgren, caudalen Neuroporus gelegene ,,caudale Rfickenmarksab- 
schnitt" ist yon regelm~Biger Epidermis iiberzogen. Ein Wirbelkanal 
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ist nicht angelegt. Das Filum termirtale zeigt teils durchgehende, tells 
unterbrochene zentral gelagertc Lichtung, die yon Ependymzellen aus- 
gekleidet wird. Stellenweise ]iegen in der Wand solide Ependymzell- 
haufen. Die Lichtungen werden umgeben yon einem dichten Faserfilz 
mit Gli~zellen, denen immer wieder groBe Nervenzellen mit Faseraus- 
bildung untermischt sind. In den oberen Abschnitten kommt es zu 
kleinen seitlicheD Sprossungen aus dem Gliamantel, die reichlich Nerven- 
fusern enthalten und ~n Nervenwarzeln erinnern. Auffallend ist die 

A b b .  3. F i l u m  t e r m i n a l e  e ines  32 c m  l a n g e n  A n e n c e p h a l u s  m i t  l~achiseh is i s .  Gef~tl~- 
re iehe  M e n i n x  (a). E i n b r u e h  ge fhBf f ih renden  ~V[esenchyms in  das  N e r v e n g e w e b e  (b). 
( l~ f i ckb i ]dung  des  M a t e r i a l s  de r  R u m p f s c h w a n z k n o s p e . )  Be i  e U n t e r b r e c h u n g  des  

Z e n t r a l k a n a l s  m i t  A b s e h n i i r e n  y o n  E p e n d y m z e l l e n  (d). 

starke Vascul~risation der umhiil]enden Meninx und die ausgesprochene 
Gef~Beinsprossung n~ch dem I%rvengewebe besonders an den Stellen 
der Lichtungsunterbrechung. Die zahlreichen grSBeren und klcineren 
Gef~sprossea gleichen einem Org~nisationsgewebe (Abb. 3). Diese 
Beobach~ung wird fiir die Beurteilung der gef~l~reichen Mesenchyma- 
tion umserer 2. Beobachtung yon besonderer Bedeutung sein. Wir 
sehen in einsprossenden Ge]d[3en den ~i~ckbildungsvorgang des unteren 
Medullarrohrabschnittes, der ]e nach Anlage des JBildungsmaterials wie 
den zur Ausbildung kommenden Ge]di]3sprossen verschieden sein kann. 
Das Vorkommea und der Ausbildungsgrad einer Gewebsmi~bildung 
im Bereich des cuudalen Riickenm~rks~bschnittes wird in erster Linie 
yon der Qu~ntit~t uad den Induktio~spotenzen des versprengten Zell- 
materials bzw. des in Lage verbliebenen Rumpfschwanzknospenmaterials 
abh~ngen, das sich, wie I-IoL~DAttL und Sc~UMAC~E~ gezeigt haben, 
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bei der Ausbildung des unteren I~iickenmarksabschnittes verbraucht. 
Demnach wird eine n i t  reichlichem Bildungsmaterial angelegte I~umpf- 
schwanzknopse eine stgrkere Ausbildung des caudalen ~edullarrohr- 
abschnittes zur Folge haben, deren Reste bei mangelhafter Riickbildung 
bis ins postfetale Leben erhaltea bleiben k5nnen. 

Ebenso wie die vorliegende Beobachtung gibt unser Fall 2 ein Bei- 
spiel dafiir, wit iiberschiissiges Bildungsmaterial am unteren ~edullar- 
rohr einerseits Ausdifferenzierung entsprechend der innewohnenden 
Potenzen durchmacht und andererseits Riiekbildung wegen fehlender 
Funktion und gest5rter Geweberelation dureh einsprossendes Mesen- 
ehym erf~hrt. 

~ach diesen Darlegungen mSchten wir unsere isoliert liegende Ge- 
websmi[3bildung nicht in die l~eihe der Diastematomyelie rechnen, 
sondern nur yon einer Hamartie des Neuroektoderms sprechen, wobei 
das abgesprengte Keimm~terial sich selbst zu Nervenzellen und -fasern 
differenzieren und das umhiillende ~esenchym (primitive Meninx) zur 
Bildung einer duraghnlichen Umhiil]ung induzieren konnte (Abb. 2). 
Die starke Durchsetzung n i t  gef~ftfiihrenden Bindegewebszfigen lg~t 
l~iickbildungsbestrebungen durch das Hiillmesenchym erkennen, deren 
Erfolg in fleckweiser ~ekrose mit beginnender 0rganisation zu sehen ist. 

Beachtung verdient noch der Befund an den  Thymus. Nach der 
Vorgeschichte scheint die VergrSf3erung des Thymus kurz  vor der 
Bestrahlung zugenommen zu haben. Das l~Sntgenbild zeigt ~ eine er- 
hebliche Verbreiterung des oberen Mediastinums, so dab an eine Lympho- 
granulomatose gedacht wurde. Auf I~Sntgenbestrahlung ging die Thy- 
musvergr5Berung weitgehend zuriick. Die riickblickende Betraehtung 
des Obduktionsbefundes deutet den Thymusbefund bei den  schwgeh- 
lichen jungen Mann als Thymus persistens hyperplastieus, der sich, was 
noeh ausgeffihrt wird, in den I~ahmen der vorliegenden AnlagestSrungen 
im sympathischen ~ervensystem einreiht. 

Die besehriebenen Cysten mit Detritus yon Thymuszellen, Blut- 
kSrperchen und amorphen ~assen gleichen den Beobachtungen yon 
ttUV~TER und ~ATE~A, die ebensolche bei anderen Thymussch~di- 
gungen gefunden haben und n i t  DuBoISschen Abscessen ver'gleiehen, 
Lues lag auch bei ihnen nicht vor. Diese an Dv]3oIssche Abscesse er- 
innernden eystischen Nekrosen entstehen dureh zerfallendes Thymus- 
gewebe, die vorausgegangene Sch~digung kann eine verschiedenartige 
sein. (l~iickfallfieber bei MATE~NA, RSntgenbestrahlung in unserem 
~alle, auch nach Zerrung an freigelegtem Thymusgewebe (FuLcI) und 
bei winterschlafenden ,Tieren als Zeichen akzidenteller Involution 
(LEvI~) sind diese Cysten gefunden worden.) 

Im folgenden soll der hyperplastische Thymus im Rahmen der Fehl- 
bildungen am Nervensystem und insbesondere im Vergleich n i t  dem 
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vorliegenden parasympathischen Paragangliom des Ganglion ciliare 
besl0rochen werden. Seho~ lange Zeit sind der Klinik Beziehungen 
zwischen Thymus und in~erem Stoffwechsel bekannt, Einflfisse auf 
Wachstum, Fettstoffwechsel und Verbindungen zum Vagus werden 
genannt. Selbstverst~dlich wird nur eine fu~ktionelle Betrachtungs- 
weise die mannigfaltigen Verbindungen zwischen Einzelorganen und 
Gesamtorganismus dem Verst~ndnis ni~herbringen. Hier. liegen t~ela- 
tionen, die getragen werden vom vegetativen System und unter Herr- 
schaft vegetativer Tonuslagen ablaufen. Das Einstellen auf ein be- 
stimmtes Gleichgewicht ist bedeutungsvoll: Isohydrie, Isotonic, Iso- 
ionie beherrschen die Funktio~en der lebenden Substanz. St6rungen 
eines Organes im vegetati, ven System bedingen gestSrte Korrelation 
und damit ge~nderte Gesamtsituation. Die Anatomie und t)athologie 
wird nur Schritt fiir Sehritt dieses Kri~ftespiel morphologisch unter- 
bauen kSnnen. HAMMA~ hat Beziehungen zwischen Vagus- und Thymus- 
entwicklung besehrieben. SU~D~R-PLASSMA~ erblick~ in den groin- 
kernigen, hellen Epithelzellen des Thymusretikulums und der HAs- 
SALLschen K6rperehen ektodermale Abk6mmlinge, ,,die auf Grund 
anlagegem~er Zellpotenzen eine in~ige Abh~ngigkeit yore parasym- 
pathischen Anteil des vegetativen Nervensystems zeigen." Wegen 
hormonale~ Resorptionseigenschaften bezeiehnet er diese Zellen auch 
als ,,neurohormonale" Zellen. Die Befunde SU:NDJ~I%-~)LASS1VfA~q~S legen 
es nahe, diese hellen Zellen in den Systembereich des Parasympa- 
thicus zu rechaen, wenn auch fiber den Funktionsmodus (neurohormo- 
hale Funktion) noch nichts sieheres ausgesagt werdea kann. Bei der 
Beschreibung eines Thymustumors vom Charakter eines parasympa- 
thischen Paraganglioms unterstreicht SIEOMU~D die angeffihrte Zu- 
geh6rigkeit zu den Vaguszellen. 

Sieht man in den hellen epithelialen Zellen das morphologische 
Substrat des endokrinen bzw. vegetativen Prinzips der Thymus, so 
gewinnt unsere Thymushyperplasie eine andere Bewertung und be- 
deutet eine den oben beschriebenen GewebsmiBbildungen koordinierte 
St6rung. Wieweit die yon SU~DE~-PLAsSMA~ angegebene Koppelung 
zwischen Thymus und Schilddrfise zu l~echt besteht und unsere Schild- 
drfisenunterentwicklung und -unterfunktion hierhergeh6ren, sei dahin- 
gestellt; sie sind zun/~chst Ausdruck einer GleichgewichtsstSrung im 
vegetativ-hormonalen Tonus, wie der hypoplastische K6rperbau. 

Fall 2: Cystisches Hamartom am caudalen Neuroporus, ,,Gehirn am Steifl". 

Zeigte der 1. Fall eine St6rung der Entwicklungsvorg/~nge durch 
fehlerhafte Zellanlage innerhalb eines Gewebssystems, so gibt der 2. Fall 
ein Beispiel ffir eine StSrung in der Anlage und ]~fickbildang eines 
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, , a l t en"  Organs bzw. Org~nteils .  Die Beobach tung  schlieBt sich un-  
m i t t e l b a r  an  die GewebsmiBbi ldung im  Bereich des F i l u m  te rminule  
un  u n d  sol1 n i ch t  a l le in  wegen ihrer  gunz ungewShnl ichen  Ausbi ldung ,  
sondern  wegen pr inzipie l ler  F r a g e n  der E n t w i c k l u n g  u n d  Rf ickbi ldung 
des cauda len  Medul la r rohrubschni t t es  vorgeste l l t  werden.  

Ka-ankenbla t t  a n d  Operat ionspri~parat  v e r d a n k e n  wir I-Ierrn Prof.  
Dr. ScHE~rr ,  Wi lhe lmhospi tu l ,  S tu t tga r t -Wei l imdor f .  

])as 1 j~hrige m~nnliehe Kind war mit einer eystisehen Gesehwnlst am SteiB 
(17 cm Umfang) geboren worden, gleichzeitig hatte ein vergrSl3erter Kopf mit 
klaffenden 1W~hten bestanden (35 em Umfang). Im Verlauf des 1. Lebensjahres 

war die Geschwulst unter kleinen 
Sehwankungen grSl]er geworden (]~al]e 
bis zu 32 em Umfang). Bei der 1. Vor- 
stellung des Kindes im Alter yon 2 Mo- 
naten butte Prof. SC~EMP~ dureh 
Druckversueh eine Verbindung zwi- 
schen Him- und Riiekenmarksliquor- 
r~umen und der eystischen Stei8ge- 
schwulst festgestellt, wie sie nach An- 
gabe der lgutter auch naeh der Geburt 
bestanden babe. I)amals keine Anzei- 
chen fiir Hydrocephalus (Kopfumfang 
39 era). Bei der Aufnahme zur Opera- 

Abb. 4. Gystisches Hamartom am cau- tion ist das 1 j~hrige Kind kr~ftig und 
dalen Neuroporus, ,,Gehirn am SteiB". dem Alter entsprechend entwickelt. 

ljahriges Kind. Kopfnmfang 47 cm, groBe Fontanelle 
nahezu geschlossen. Klinisch: Brust- 

nnd Bauehorgane o. B. Keine Spaltbildung oder sonstige M/Bbildnngen, keine 
L~ihmtmgen. Die geistige En~wicklung ist dem Alter entspreehend. 

Lokalbe[und (Abb. 4). i~ber dem Steiflbein befindet sich ein gut beweglieher, 
weicher, flfissigkeitsgeffillter Tumor, der mit einem 4--5 em breiten Stiel nnmittel- 
bar fiber der Rima ani ansetzt. MaBe: Umfang 29 cm, Breite yon re. naeh li. 
22 cm. Keine auffallende Spannung des Knotens. Jetzt keine naehweisbare Ver- 
bindung mit den Liquorr~tumen. 

Operationsbericht. Umschneiden des Knotens an der Basis und schrittweise 
Preparation des Stiels. SehlieBlieh wird ein auf die Steiflbeinspitze zielender 
fester Gewebsstrang dargestellt und unterbunden. Es wird keine sichere Kom- 
mnnikation mit dem Durasack festgestellt. Nach Abtragen des Knotens Wund- 
verschluB. Weiterer Verlauf: Prim~re Heilung, 14 Tage nach der Operation Ent- 
lassung. Das Kind hat sieh mit den Eltern bei uns vorgestellt, ist munter and 
bietet keinen erw~hnenswerten Befund. Eine yon uns angefertigte Riintgenauf- 
nahme des Kreuzbeins ergibt: Auf der seitlichen Aafnahme erkennt man am 
SteiBbein an Stelle der sonst fiblichen Verjfingung eine deutliche mit dem Kreuz- 
beinende gleiehbleibende Verbreiberung, die caudal in eine unseharf begrenzte 
Aufhellungszone ausls Deutliche Verl~ngerung und Verbreiternng des SteiB- 
beins. Die HSbe der Aufhellnngszone entsprieht dem Operationsbereieh (Stiel 
der Cyste). Der a. p.-Aufnahme l~Bt sieh auBer der beschriebenen VergrSBerung 
des SteiBbeins niohts en~nehmen. Eine Beurteilung tier Wirbelb6gen ist bei dem 
i j~hrigen Kind nicht mSglich. 

Makroskopische Beschreibung des Resektionspriiparates. Die allseitig yon Epi- 
dermis fiberzogene Cyste hat bis auf 2 kleine Griihchen eine glatte Oberfl~ehe 
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(Umfang 29 cm). Die Wand ist unregelm~ig dick (yon 1/2--2I/~ era). Bizarre 
H5cker und Knoten aus Nervengewcbe an der Innenseite geben der Wand be- 
sonders in der Umgebung des Stieles und an der kSrpernahen oberen Flache eine 
Verdickung, der in den mittleren Lagen reiohlich derbe Bindegewebsziige unter- 
mischt sind. Das Nervengewebe kleidet die Cysteninnenfl~cke ohne Kontinuit~ts- 
unterbrechung aus. Entsprechend den Hauteinsenkungen linden sich innen im 
Nervengewebe 2 kleine Krater yon1/2--1/4 cm Durchmesser. In dem dichten durch 
kleine unf6rmige Wfilste verdickten Wandabschnit.t liegen im Bereich des Stie]es 

Abb. 5. Links: Unreife Ganglienzelle mit Neurit, Neurofibrillen (Fall1). Rechts: 
Neurofibrillennetze in den Wfilsten der Cysteninnenwand. In der Bildmitte unreife 
Ganglienzelle mit bizarr verlaufendem Fortsatz (Fall 2). F&rbung: Bielschowsky-Gros. 

2 kleine etwa 1 mm breite K~n~|chen, die innerhalb des im 0perationsbericbt er- 
w&hnten derben Gswebsstrangs im Stiel nach der Cysteninnenfl&che verlaufen. 
Sic lass~n sich bis in eine Einsenkung im Nervengewebe verfolgen (friihere Ver- 
bindung mit dem cerebrospinalen Liquorraum). Das Gewebe der HScker und 
Wfilste ist markig und entspricht dem Gewebe des Zentralnervensystems. Die 
in den mittleren Wandschichten gelegenen dichteren Gewebspartien strablen yon 
der Subcutis ein. In der Wand keine andersartigen Gewebsanteile (keine Knochen, 
Talgdriisen, }Iaare u. ~. m.). 

Mikroskopischer Be/und. Die beschriebenen HScker und Wfilste der Cysten- 
innenfl~che zeigcn alle &hnlichen Aufbau. An der Oberfl~che (innerste Zellage) 
finder sich ein 5--6 Zell~gen breiter Saum aus l&nglichen Gliazellen. Sic gleichen 
nach Bau und L~ge Spongiobl~sten, wie sie in N~he der Ependymzellen um den 
Zentralkanal gefunden werden. Die Zellen liegen in dichter L~gerung in einem 
lockeren faserarmen Grundnetz. Unter diesen Zellagen finder sich gut ausdiffe- 
renzierte Glia. Man erkennt in einem dich~en Grundnetz (Faserfilz) regelrecht 
ausgebildete l~akro- und Mikrogliazellen. Stellenweise H&ufchen yon Oligo- 
dendrogliazellen. In der Mitte der H6cker und Wfilste liegen Ansammlungen yon 

Arch. f. Psychiatr. u. Z. l~eur. Bd. 182. 16 
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Hirnsand sowie einzelne Capillaren. In der Umgebung des Hirnsandes werden gu t  
ausgebildete multipolare Ganglienzellen siehtbar. Sie gleiehen grol~en und kleinen 
Pyramidenzellen, wie sie im Vorderhorn des l~iiekenmarkes vorkommen. In  ihrer 
N/s liegen Trabantenzellen. Im Bielschowskybild enth~lt das Grundnetz 
dieser zentralen Anteile reiehlieh Neurofibrilleu, die teils als zarte, tells als dickere 
Fasern ein steltenweise engmasehiges naeh den l~andzonen we~tmaschiges :Faser- 
netz bilden (Abb. 5 reehts). Vereinzelb Verbindungen zwischen diesen l~asern und 
den Ganglienzellforts~tzen. Die Neurofibrillen verlaufen bizarr und bilden kork- 
zieherartige Formen. An einigen Stellen lassen die diekeren Fibrillen einen ~, ge- 
riehteten Verl&uf erkennen, im ganzen iiberwiegt jedocb die Unordnung des Faser- 

~kbb. 6. ~ufsplitterung des, ausdifferenzierten zentra2nerv6sen Gewebes durch 
geiallfiihrendes !Viesenchyra (Fall 2). 

grundnetzes. In  den unter den W/ilsten gelegenen Wandschiehten finder sich eben- 
falls gut ausdifferenzierte Makro- und Mikroglia, in-die vereinzelt multipolare 
Ganglienzellen sowie feine Neurofibrillen eingestreut sind. Zunehmend werden 
in den mittleren und augeren Wandsehiehten diese Gtiaverb~nde yon Bindegewebe 
untermiseht (Abb. 6). Man erkennt dichte Bindegewebsfaserbiindel mit Fibro- 
cylen und unterschiedlieh reichlieh GefaBen. An den Berfihrungsstellen zwisehen 
Nervensubstanz und Bindegewebe ist immer wieder eine Auflockerung beider 
Gewebsanteile deutlieh. Von den mesenchymalen Gewebsanteilen sprossen zahl- 
reiche kleine Gefage ein und umsehliel~en mit loekeren Fibroplastenziigen in 
AuflSsung begriffene teilweise abgetrennte Gliateile. Die Bindegewebsverbande 
zeigen eingelagerte l~esorptionsriesenzellen, FettkSrnehenzellen. Stellenweise 
gehen abgespreng~e Gliastiickehen in.Nekrose fiber. I~ach B~ELSC~OWSKY gef&rbte 
Praparate zeigen in tiefer gelegenen Gliaabschnitten nur vereinzelt Neurofibrillen 
in weitmaschiger Lagerung, auch einzelne multipolare Ganglienzellen. 

An den 2 beschriebenen kraterfSrmigen Einsenkungen ist Plexus ehorioideus 
ausgebildet (Abb. 7). Entsprechend der Wandverdiinnung fehlt hier die Nerven- 
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substanz. Am Rand geht die Lage der Spongioblasten in eineinschichtiges Epithel 
uber, das bier die Wand gegen das darunter liegende lockere Bindegewebe der 
Subcutis bildet. 

Das Bindegewebe zeigt Falttmg und baumchenartige Einstiilpung nach dem 
Cysteninnern wie es einem Plexus entspricht (Abb. 7). Die vom Stiel nach 
der Cystenir~neuseite ziehenden Kanglchen zeigen eine regelmgl~ige Ependym- 
auskleidang. D~s Epithel ist hoch und trggt stellenweise Flimmerhaare (vg]. 
PETEI~SE~, Abb. 915). Vereinzelt in den Kanalchen kleine Btlchten. Vor der 
Einmfindung in das Cys~eninnere ist die Lichtung bis zu 4 mm erweitert und das 
Ependym kubisch abgefIacht. Die Erweiterung entspricht einer Ventrikelbildung. 

Abb. 7. Plexusbhumchen der Cysteninnenwand, am l~and nervales Gewebe der 
Innenseite (Fall 2). 

Die Innenschicht der diinnwandigen Cystenabschnitte wird ebenfalls yon 
Spongioblasten gebildet, unter denen hier eine dtinnere Lage ausdifferenzierter 
Glia mit einzelnen Ganglienzellen liege. Auch hier nach der Tiefe Unter- 
mischung mit Bindegewebsziigen, die yon der Sabcutis her einstrahlen und 
das Nervengewebe umgreifen, auflockern sowie fleckweise untergehende Ab- 
schnitte resorbieren. Nach aul~en folgt der Mesenchymlage regelm~l~ige Curls 
ohne Anhangsgebilde. 

Das syncytiale Grundnetz der ausdifferenzi6rten Glia kommt in einer Mallory- 
f~rbung sehr schSn zur Darstellung. Die unregelm~l~ig verteilten Gliazellen werden 
deutlicher, man erkennt eingel~gerte H~ufchen yon Spongioblasten und 01igo- 
dendroglia. 

~ach SPIEL~IEIER gef~rbte ~rkscheidenpr~parate l~ssen in einzelnen HSckern 
und Wtilsten l~Lngs der dicken Neurofibrillen zarte Myelinscheiden und feinste 
MyelintrSpfchen erkennen. In  den tiefer in der Cystenwand gelegenen Glia- 
abschnitten keine Myelinfarbung. 

Arch. f. Psychiatr. u. Z. Neur. Bd. 182. 16a 
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Pathologisch-anatomische Diagnose. 
Cystisches ]qumartom um sek~nd~ren caudalen Neuroportts mit 

Ausdifferenzierung des Neuroektoderms za zentralne~v6ser Substanz 
(Ganglienzellen, Makro- Mikroglia, Plexusplatten, Ventrikel). Die Bil- 
dung erweekt die Vorstellung eines ,,Gehirn am Stei[~". 

Vergleichende Besprechung des Be/uncles. 
Im Schriftt~m der Gewebsfehlbildtmgen nnd }Iemm~ngsmil3bil- 

du~gen am unteren l%fickenmarksabsehnitt finder sieh keine ~nserer 
Beschreibung entsprechende Beobaehtang. Des k]inische Yerdacht 
einer terminalen Meningocele saerococcygalis wurde schon bei der 
Operation aufgegeben, denn der tiefe Sitz am Ende der Stei$beinwirbel 
and der fehlende Kreuzbeinspalt entspraehen nicht dem ~ib]ichen 
Beft~nd. Auch eine Myelocystomeningoce]e ebenso wie eine Myelo- 
cystomeningocele dorsoventra]is mu[t nach Sitz and Baa der Cyste 
ausgesehlossen werden (vgl. GOLD). Ein Teratom liegt nieht vor. 

Der ungewShnliche Bef~nd anserer Beobachtung wird 'Mlein dureh 
eine entwieklungsgeschichtliche Betraehtung des eaudMen Rficken- 
marksabschnittes verst~tndlieh. Wit haben bei der Besprech~ng ~nseres 
1. Falles die wichtigsten Pankte der Entwieklu.ng erw~hnt. Der Ab- 
sehnitt vom prim~en bis zum sekund~ren caudalen Neuroporus wird 
aaf Kosten des Materials der l~u.mpfschwanzknospe gebildet solange 
bis der letzte Rest verbruueht ist (I-IOLMDA~[L). IXTach Absehlul~ des  
L~ngenwaehstu.ms nnd erfo]gter Kanalisierung erf~hrt der lmterste 
Abschnitt eine bl~schenfSrmige Erweiterul!g (sinus termMis) dessen 
Ausbildungsgrad vom vorhandeaen Zellmaterial abh~tngt. Sc~u- 
MACHE~ fiihrt diese Auftreibung sowie deren sp~teres EinreiBen (Bil- 
dung des sekund~ren cat~dalen Ne~roporus) auf eine Liqaordruck- 
erhShung zurfick. I~:EDA konnte jedoch nachweisen, dal3 auch nach 
erfolgter Obliteration hSher gelegener Abschnitte das Bl~schen sowie 
ein sek~ndarer Neuroporus gebildet werden. Er lehnt daher die Annahme 
einer Drueksteigerung als Ursache fiir den Durchbrueh zum l~europorus 
ab. Er besehreibt Ze]laufloekerung and ~ekrose der Epidermisze]]en, 
die den Sinus terminalis zar u und zam Einreil3en bringen. 

Wahrend sieh normMerweise diese u beim Keimling im 
4.---5. Monat vSllig zur~ickbilden und diese tiefen Medullarstrang- 
teile beim Neugeborenen zum Filum terminMe geworden sind, ist es 
in unserem Fall 2 zu einer m~iehtigen Entwieklung der ur~tersten 
Riickenmarksabsehnitte gekommen. Die grol~e Cyste (29 em Urn- 
fang) entspricht dem Ve~.triculus terminalis der ebenso direkt unter 
der Epidermis gelegen ist. In ihn miinden als Zentralkanal die be- 
sehriebenen Kan~lchen, die vom Stiel nach dem Cysteninneren ziehen 
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und Ependymauskleidung zeigen. Sie si~d die Verbindungen zum 
eerebrospinalen Liquorraum. Die doppelte Ka~glchenbildung ist 
Zeiehen der sekundttren Kanalisierung des soliden Medttllarstranges. 
IKEDA land diese Doppellnmina bei seinen Untersuohungen an 164 
nmnsehlichen Embryonen mit einer Gr613e yon a,a4 mm Gesamt- 
lgnge bis 230 mm Seheitel-Steil]lgnge. Erst durch diese eingehenden 
Untersuchungen konnte~ die Ergebrdsse SOEUMAC~E~S an Hiihner- 
embryoneg auf den Menschen iibertragen werden. In letzter Zeit 
hat ASK IXEDAS Befunde bei seinen Spin~bifida-Studien bestgtigt. 
Unsere Beobachtung an einem 1 Jahre alten Kind stellt die 1. Mit- 
teilung eines ungew5hnlich angelegten und ausgebildeten unteren 
Medullarrohrabschnittes dar, der entspreehend der Befunde IKEDAs 
an jungen Keimlingen hier bis ins postfetale Leben erhalten ist. 

Unsere Beobachtuag gibt somit eitmn direkten Einblick in die 
embryonalen Entwicklungs- und Riickbildungsvorggnge. Wir miissen 
annehmen, dal~ unserer mgchtigen Entwicklung des unterhalb des 
Conus gelegenen Medullarrohrstiickes ein zu reiehlich angelegtes 
Bildungsmaterial der l~umpfsehwanzknospen vorausging, wie .dies 
den Untersuehungen yon HOLMDAnn und SCgUMACm~ entsprieht. 
Die rSntgenologiseh nachgewiesene Vergr51~erung des Kreuzbeinendes 
und SteiBbeins weist in diese Riehtung und zeigt, dab auch das um- 
hiillende Mesoderm stgrker entwickelt ist. Die lgiickbildungsvorggnge 
haben das mgehtig angelegte Nervengewebe nicht bewgltigen kSnnen 
und diesem somit die MSgliehkeit zur Entfaltung ruhender Differen- 
zierungspotenzen gegeben. Wir finden gut ausgebildetes zentral- 
nervSses Gewebe mit Makro- und Mikroglia, Ganglienzellen, Neuro- 
fibrillennetzeIx und 2 Plexuspl~tten. Bielschowskybilder ~ 
ein nervSses Grundnetz (Substantia plexiformis intercellulgris) zur 
Darstellung auch an Stellen, we die ,,Zellen" stark zuriicktreten. Es 
kommt bier zu Ausdifferenzierungen des Neuroplasmas (Abb. 5 re.), wie 
sie H~LD und BIELSCttOWSKY bei Tieren und Embryonen besehrieben 
haben und Bau~l~ ftir das menschliche Grol~hirn naehgewiesem hat. 
Die Fibrillen si~d die ausdifferenzierten plasmatisehen Verbindungs- 
briicken zwischen den primgren Nervenzellen (Neurodesmen) und 
durehsetzen jetzt ebenso Glioplasma wie Neuroplasma. Ganglienzellen 
und Neurofibrillen werde~ vor allen Dingen in den Wiilsten und H6ckern 
der Cysteninnenwand gefunden, nur vereinzelt in den yon Bindegewebe 
durehsetzten Gliateilen. Die Ganglienzellen liegen in den Wiilsten meist 
nesterfSrmig. Die Bilder erinnern nach Bau and Anordnung der Zellen 
an das Grau des l~fiekenmarkvorderhorns. Der Spongioblastensaum 
der Cysteninnenwand ist noeh ein Rest weniger uusdifferenzierten 
Materi~ls, er entspricht seiner ]-age n~eh dem Keimlager, dus 
den Naehsehub der Gligzellen geliefert hat. UngewShnlieh ist die 
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bindegewebige Durchsetzung der Cystenwand, die "con der Subcutis, 
dem umhiillenden Mesenchym, ihren Ansgung nimmt und die Ner'cen- 
substanz uufsplittert (Abb. 6). In den dichteren Anteilen des Stiels 
erlangen die reichlich gef/iBeffit~renden Ziige eine st~rkere Ausbildung 
und gleichen Organisationsgewebe. Wit erblicken in der Mesenchymation 
des Nervengewebes das Bestreben des Organismus, das Rump[schwanz- 
knospenmaterial zur~ckzubilden. Der Befund -con ubgeteilten, nekro- 
tischen, in Org~nisation befindlichen Gliasttickchen mucht den noch 
nicht zum Absehlnft gekommenen Rfickbildungsprozeg deutlich. Die 
sturke bindegewebige Darchwachsung des Cystenstiels hat schlieBlich 
die bis zam 2. Lebensmongt beobachtete Verbindung der Cyste mit dem 
cerebrospinalen Liquorraum durch Abschniirung nnd Obliteration 
des Zentrglkanuls unterbrochen. 

Trotz genat~er Darchsicht der Cyste l~gt sich keine Narbe in der 
Cutis feststellen, die darauf hindeuten kSnnte, dug ein Durchbruch 
zum i~ugeren sekundi~ren caudalen Neuroporus stattgefunden hatte. 
Inwieweit die GrSge der Cystenbildmlg am SteiB nnd der bei der Ge- 
burr ~r Kopfumfung uuf einen ausgebliebenen Durchbruch 
und dumit ~nterbliebenen Liquordruckausgleich zurfickztfffihren sind, 
kSnnen wir nicht angeben. Beziehungen zwischen Liqnorproduktion 
und cuudalem Medullgrrohr'absehnitt lassen sich entnehmen arts der 
wechselnden GrSBe der Cyste ebenso wie aus dem relativen Riickgang 
des Kopfumfanges seit dem Abschlug der Steigeyste. Jetzt bestehen 
keiner]eiAnzeiehen fiir einen Hydrocephalus. DasNervengewebe un serer 
Cyste liegt ebenso wie der Yentriculus terming]is direkt nnter der 
Epidermis und wird yon Bindegewebe mngeben. Eine Absonderung 

.. der nervSsen Substanz dureh eine Meninx primitiva ist nieht erfolgt. 
Unsere Beobaehtlmg zeigt in ansehaulicher Weise, daft in den 

untersten l~iiekenmurksabsehnitten bei reiehlieh angelegtem Bildangs- 
material der ]~nmpfschwanzknospe Nervenzellen and Nervenfasern 
zur Ausbildang kommen kSnnen, die sonst in diesem Alter nicht 

�9 gehmden werden. Die seltenen Tumoren des Filum terminale, haupt- 
s~chlieh Ependymome (BENEDEK and JVBA, TA~LOV), werden auf 
liegengebliebene Reste nerv6ser Substanz zuriiekgefiihrt, ohne dab 
bisher in diesen tiefen l~iiekenmarksabsehnitten Befunde yon Ner~en- 
gewebe in nicht blgstomat6ser Gewebekomposition vorliegen. Unser 
Fall gibt d~fiir ein 13eispiel, wobei die m~clatige Entwicklung tier 
Gewebsmigbildung sowie die Ausdifferenzierung in zentralnerv6ser 
St~bstanz mit Yentrikel und Plexus den Numen eines ,,Gehirn am 
SteiB" nuhelegt. 

Zusammen/assung. 
Es wird beriehtet fiber 2 Gewebsmigbildungen des Nervensystems 

yon tmgewShn]ieher bisher ira Sehrifttum nicht ~Terzeichneter Aus- 
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bildung. Im 1. Fall bestehen aal3erdem Beziehungen zur Geschwulst- 
bildung. Bei einem 17j~hrigen hypoblastischen jtmgen Mann finder 
sich ein Parag~ng]iom des Ganglion ciliare, eine isoliert fiber den l~ihtm 
terminale gelegene Hamartie des Neuroektoderm mit gut ausdifferen- 
zierten Ganglienzellen und eine Thymushyperplasie. An Sympathicus- 
hiillzellen erinnemde Zellelemente in der derben bindegewebigen 
Kapsel der in der Cauda equina gelegenen Gewebsabsprengung ver- 
ansehaulichen eine StSrung in der Abwanderung symputhischer Zell- 
elemente, die ebenso die Sympathicogonienhaufen in dem reichlieh 
angelegten Ma~'k der Nebennieren verdeutliehen. Kranial hat die gleiche 
StSsung mit reichlich Bildungsmaterial die Anlage fiir das Para- 
gangliom geschaffen, das jetzt dureh unbekannte AuslSsung b].asto- 
matSses Waehstum erlangt hat. Eine Betrachtung des Gesamtbefundes 
vom St~ndpunkt einer Korrelationspathologie reiht die Thymushyper- 
plasie als koordinierte Systemfehlbildui~g in die St6rung des Para- 
sympathicus ein und fiihrt zum Yerstgndnis des vielgestaltigen Krank- 
heitsgeschel/ens. 

Die 2. Beobaehtung behandelt das Operationspraparat eines 
]j~hrigen Jungen, der mit einer nahezakindskopfgrol3en Cyste am SteiB 
geboren wurde, l~eichliehes Bildungsmaterial des Rumpfsehwanz- 
knospe hat zu einer ~igenartigen Ausbildung des candalen Medullar- 
rohrabschnittes geffihrt, die ifi der normalen Entwieklung angedeutet, 
aber beim 4--5 Monate alten Keimling zuriickgebildet wird. Der 
c~udale Riickenm~ksabsehnitt ist ats doppelt kanalisiertes Rohs mit 
mgchtiger Sehwanzb]ase (jetzt Umfang 29 era) erhalten geblieben. 
In den Wandabsehnitten ist zentralnervSses Gewebe mit Makro-, 
Mikroglia, Ganglienzellen, Net~rofibrillennetzen, Plexusp]atten und 
Yentrikel zur Aasbildung gekommen, t~eichliche gefgBffihrende Binde- 
gewebszfige durehsetzen yon der Subcutis her einstrahlend das Nerven- 
gewebe. Man erkenn~ Aufsplitterung desselben mit Abbau und Or- 
ganisation abgetrennter Gliastiiekehen dureh einsprossende Capillaren. 
Wit sehen in dieser Mesenehymation die Rfickbildungsvorg~nge des 
Organismns an dem angelegten Material der Rumpfsehwanzknospe. 
Den gleichen Prozel~ des Einsprossung gef~[3fiihrenden Mesenehyms 
haben wir in der Humartie fiber dem Filum terminale (Fall 1) und in 
einem Filum terminale eines 32 cm langen Anencephulus mit Raehi- 
schisis gefunden. Der Naehweis yon Ganglienzellen mit Nervenfasern 
noeh 5 em tmterhalb des Conus termin~lis im Filnm terminale des 
Aneneephalus und das versprengte, gut ausdifferenzierte Neuroekto- 
derm in Fall i sowie das attsdifferenzierte ~aterial der tiefen Medullar- 
rohrabschnitte in tOgll 2 widerlegt die Annahme, dal3 unterha]b des 
r keine Nervenzellen angeleg~ werden. Je nach Anlage des Rumpf- 
sehwanzknospenmaterials mqd den Rfickbilc~angsvorg~ngen kann das 

Arch. f. Psychi~ t r .  u. Z. lgenr. Bd. 182. 165 



2 4 8  P~v~ DIEZEL: GewebsmiSbildungen am kranialen und  caudalen Neuroporus. 

b e r e i t g e s t e l l t e  G e w e b e  Z e i t  z u r  D i f f e r e n z i e r u n g  h a b e n  u ~ d  N e r v e n -  

z e l l e n  a u  s b i l d e n .  

GrSf3e u n d  D i f f e r e n z i e r u n g s g r a d  u n s e r e r  G e w e b s m i f ~ b i l d u n g  i n  F a l l  2 

e r l a u b e n  es ,  d i e  B e o b a c h t u n g  a l s  , , G e h i r n  a m  S t e i $ "  z u  b e z e i c h n e n .  

Literatur. 
AsK, O. : L/~karefSr. fSrh. ~Ty f61jd'44, 243 (1941). - -  BAUER, F. K.  : Z. Anat .  

u. Entw.gesch.  112, 1 (1942). - -  Z. Neur.  196, 265 (1943). - -  BEEEDEK U. JUBA: 
Z. ~eu r .  172, 394 (1941). - -  CLARA, M.: Entwicklungsgeschichte  des Menschen.  
Leipzig 1938. - -  Das Nervensys tem des Mensehen. Leipzig 1942. - -  DIETnlC~, A. : 
Allgemeihe Pathologie.  S t u t t g a r t  1948. - -  DIETriCh, A. u. H.  SIEGMUND: Die 
Nebennieren  und  das chrom~ffine System. I n  I-IENKE-LUBARSCHS H a n d b u c h  
der  speziellen Pathologie,  Bd.  VI I I ,  S. 1043. - -  FISCHEL, A. : Entwicklung des 
Menschen. Wien u. Berl in 1929. - -  GaUnER, G. B. : Die Entwicklungss tSrungen 
der  Thymusdri ise .  Aus Morphologie der  Mil~bildungen, yon SCHWAL~V, Teil 13, 
8.--10.  Kap. ,  S. 710. Jen~ 1932. - -  GOLD, E.:  Die Chirurgie der  Wirbels~ule. 
Neue Deutsche Chirurgie, Bd. 54. S tu t t ga r t  1933. - -  HAMMAR: Die normale  
morphologisehe Thymusforschung.  Leipzig 1936. - -  HELD: Entwieklung des 
�9 Nervengewebes bei  den  Wirbel t ieren.  Leipzig 1909. - -  Hot.Mommy, D. : Z. mikrosk.-  
ana t .  Forsch.  14, 99 (1928); 86, 137 (1934). - -  IKEDA: Z. Anat .  u. Entw.gesch.  
92, 381 (1930). - -  KI~c~,  E. : Z. Neur.  Psychia t r .  117, 231 (1928). - -  KO1~NYEu : 
Arch.  Psyehia t r .  (D.) 72, 755 (1925). ~ MACKNIGE% H . A . :  Amer.  J .  Surg. 
46, 387 (1939). --MATER~CA: Verh. dtsch,  pa th .  Ges. 20, 354 (1925). --MIHALIK: 
Anat .  Anz. 87,.241 (1940). - -  PALLOS, K. v.:  Z. Geburtsh .  121, 421 (1940). - -  
PETE~SEN, I t . :  I-Iistologie u n d  mikroskopische Anatomie,  6. Abschn.  Mfinehen 
1935. - -  SA~TH~, V. : Z. Neur.  128, 717 (1930). - -  SCHI~ECK: Klin.  Mb]. Augenhk.  
103, 1 (1939). - -  SCHV~CHEI~, S. : Wien. klin. Wschr.  1928, Mr 20; 1931, hTr 26. - -  
S~AF~E~, R.  N.:  Amer. J .  Oph tha lm.  1947, 733. - -  SIEG~U~D, H. :  Dtsch.  
med.  Wschr.  1948, k~r 33. - -  SUNnE~-PLAssMA~, P. : BAs~now-Studien.  Berlin 
1941. - -  TARLOV, I . M . :  Arch.  Neur.  (Am.) 82, 1045 (1934). - -  Voss,  W.:  Z. 
Neur.  163 (1938). 

Dr.  PAv~ D~EZEL, (14a) S tu t tgar t ,  Hahnemannstra l~e  1. 


