
Archiv fiir Psychiatric und Zeitschrift Neurologie, Bd. 186, S. 413.--436 (1951). 
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[~ber Klinik und Anatomie der Tumoren der 
Medulla oblongata-Halsmarkgrenze. 

Von 

LADISLAUS ROKA. 

Mit 8 Tex~abbildungen. 

(Eingegangen am 10. Februar 1951.) 

Tumoren im Bereich des Foramen occipitale magnum, verglichen mit  
andersartig lokalisierten Tumoren des Riickenmarkes und Gehirns, sind 
selten. So sind im wesentlichen bisher Einzelfi~lle beschrieben, und kurze 
Zusammenfassungen vorgenommen worden, die zwar gewisse Charak- 
teristika, wie die Behinderung der Kopfbewegung oder die Beteiligung 
der unteren Hirnnerven, abet kein geschlossenes, einheitliehes Sympto- 
menbild ergeben haben. Der Grund daffir liegt wohl in erster Linie 
an der verschiedenen Topographic und erst in zweiter Linie an der 
jeweiligen Art des raumbeengenden Prozesses. Denn selbst bei gleicher 
Tumorar t  kann der eine noeh im verh~ltnismggig engen Wirbelkanal 
liegen, der andere yon diesem aus in die weite hintere Seh/idelgrube 
wachsen, der dritte umgekehrt  yon der hinteren Sch~delgrube aus all- 
m/ihlich in das Foramen oeeipitale magnum einwaehsen, der vierte am 
]3oden der hinteren Schgdelgrube liegend, pl6tzlich im Hinterhaupts- 
loch eingcklemmt werden oder das Foramen 3s verlegen und 
zum Hydrocephalus internus fiihren. Dadureh wird jeweils die Ent- 
wieklung des Krankheitsbildes ihr besonderes eigenes Gepr~ge haben. 
Dies best~tigen unsere beiden F~lle, die dariiber hinaus interessante 
anatomische Besonderheiten aufweisen. 

Der erste hat im ausgebildeten Stadium keine lokalisatorischen 
Schwierigkeiten bereitet. Der zweite abet zeigt, wie verschieden nieht 
nur das klinisehe BiId, sondern aueh der anatomische Befund, ins- 
besondere die irreleitenden sekundiiren Erscheinungen, sein k6nnen. 

Beide ~a le  handelt es sich um gutartige Tumoren, die die Nerven- 
substanz nieht infiltrierend zerstSren, sondern nur durch verdr~ngendes 
Wachstum verlagern und gegen den knSchernen Rand des Foramen 
occipitale magnum komprimieren. Beide liegen in gleicher HShe (Abb. 1). 
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Fa l l  1. 

Krankengeschichte: Max K. stare mt  aas gesunder F~milie, war se]bst nie ernstlich 
~:rank. I n  seinem 30. Lebensjahre t ra ten  die ersten Symptome auf:  ]3eschwerdcn 
beim Stuhlg~ng, periodische Genickschmerzen und rasche Ermfidb~rkei~. Nach 

fn/r(zcran/e//es l~en/'i7jeom 
f-~11 I 
fntramedall~z'res IVeur/nom 

&) Zag/#e/schn/tt- 
a) ZeSZdvchm~ 

b) f-ronto/schn/~ b )  t-ron/(z/schn//t 

VOFi7 voPn 

L 
C) Hor/zontalschn/# in Hd'he des Foremen occipitale majnurn 

(Ans/bh/ yon unlen.) 
Abb. 1. Schematische Bilder zum Vcrgleich der Lagc beidcr Tumoren. 

3 Monaten: Gehbeschwerden durch Schw~che der Beinmuskulatur  und  Miktions. 
besehwerden. Er  muBte s~axk mitpressen um Harn  zu ent]eeren. Sparer tra~ ein 
Schweregef~hl im li. Arm auf, das aber  wieder vollstandig zur/ickging. 14 Tage dar- 
au f  wurde der re. Arm und das re. Bein yon diesem Sehweregef/ihl befallen. Dazu 
kara ein pelziges Gef/Sh] in beiden Beinel~ end  H~nden. Diese Besehwerde~ ft ihrten 
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Pat. zmn Arzt. Verdaehtsdiagnose: multiple Sklerose. Der Zustand verschleehterte 
sich zunehmend. Die Sehwgche in beiden Beinenftihrte fast zu Gehunfi~higkeit. Da- 
zu kam ein pe]ziges Geffihl der ganzen re. K6rperseite mit Ausnahme des Kopfes 
und ein Ks im re. Knie. Jetzt  wurde in der Universitgtsklinik Wiirzburg 
durch Prof. SC~ALTE~Jemt~VDT die Diagnose Rtickenmarkstumor gestellt und der 
Pat. zur Operation naeh Frankfurt (Prof. I~IECHEgT) verlegt. 

Unter~uchungsbe[und. Kop/: Starker Naekenschmerz bei Kopfbewegungen. Er- 
sch6pfbarer ttorizontalnystagmus beim Blick nach li. mehr als naeh re. Geringe 
mimisehe Sehwgche 1L 

Arme: Kraft herabgesetzt, re. mehr als li. Spasmus re. mehr als li. TSR: seiten- 
gleieh gesteigert. TrSmner mid Knipsreflex: seitengleieh positiv. FNV: bds. pare- 
tisches Zittern. 

BDR und Cremasterreflex: nieht ausl6sbar. Geringe Sehwgehe der Bauch-und 
Rtiekenmuskulatur. 

Beine: grebe Kraft herabgesebzt re. mehr als li. Spasmen re, mehr als Ii. PSI~: 
seitengleieh gesteigert. ASIa: nieht sieher ausl6sbar, grogzehen stehen in stgndiger 
Babinski-Stellung. Babinski, Gordon, Oppenheim: seitengleieh positiv. Patellar- 
klonus: li. mehr als re. Atrophie der Wadenmuskulatur. 

Romberg: Fallneigung naeh hinten. 
Sensibiliti~t: yon C., bis D n deutliehe, ab D~2 geringe Hypgsthesie li. st/irker als 

re. Es sind alle sensiblen Qualitgten betroffen. 

Verlau/. 10 Monate naeh Beginn der Erkrankung Operation (Prof. t~EC~RT) : 
In H/She des Atlas erseheint das Rfiekenmark verdickt und weiBlieh verfiirbt. Welter 
abwgrts folgt, sehr sehaxf abgesetzt, eine Zone, in der die Pdiekemnarkshgute gleieh- 
mggig stark ger6tet sind. Eine Verdiekung besteht nieht. Entnahme eines 8tiiek- 
ehens der lgfiekenmarkshgute, deren histologisehe Untersuchung geringe fibr6se 
Verimderungen ergab. 

12 Tage naeh der 0peration, meningitisehe Zeiehen und Fieber. Naeh weiteren 
20 Tagen, wghrend denen die Operationswunde komplikationslos abheilte, wurde 
Pat. unruhig und delirant. 3 Monate naeh der Operation Exitus. 

Sektion. Untere Medulla und oberes tIalsmark stark aufgetrieben. Aufdem Rtieken- 
marksquersehnitt erseheint ein din-bet, fasrig strukturierter intraspinMer Tumor, 
der ringsum yon einem sehmalen Streifen Nervengewebe umgeben ist, und der bis in 
die H6he des 2.--3. Halssegmentes reieht. 

Hi~tologischer Au/ba** der Gesehwulst. {~berall gut gegen normales Riickenmarks- 
gewebe abgegrenzt. Aus dieht gebtindelten, sieh im Raum durehfleehtenden Faserrt 
aufgebaut. Dazwisehen li~ngsovale, ehromatinarme Kerne mit deutliehem Nudeolus, 
umgeben yon einem sehmalen Plasmasau m. Sie tiegen paralld zu den Fasern, fisehzug - 
artig angeordnet. Die Fasern lassen sieh naeh BI~gSC:qows~:I imprggnieren und stehen 
mit dem Cytoplasma in Verbindung. Markseheiden sind nieht ausgebildet. Keine 
regressiven Vergnderungen. Diagnose: Neurinom. 

Nut am oralen Polder Gesehwulst - -  in tt6he des oralen Teiles der Pyramiden- 
kreuzung - -  ist der gentralkanal erkennbar. Er ist versehlossen und ein eigentliches 
Ependym ist nieht zu erkennen. Von einem diehten Haufen ependymiihnlieher 
Zellen sieht mad fasrige Fortsgtze ausgehen, die sieh in die Gesehwu]st fortpflanzen, 
gut  Gesehwulst hin nehmen die Kerne dieser Zellen zunehmend die ffir die Ge- 
sehwulst typisehe ovale Form an (Abb. 2). 

Bespreehung. 

Die Krankhe i t  des 31jghr igen Mannes, die in etwa 13 Monaten  zum 

Tode ffihrte, begann mi t  Blasen-MastdarmstSrungen und  spastischer 
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Parese der Beine, Symptome, die auf eine L/~sion des Lumbalmarkes 
.hindeuten warden, wenn nieht yon Anfang an ein ausgesproehener 
Geniekschmerz, besonders bei Kopfbewegungen, an einen hoehsitzenden 
ProzeB denken lieB. 

I m  weiteren Verlauf vermehrten sieh die neurologisehen Symptome, 
die auf eine Riickenmarkslgsion im obersten Halsmark hinwiesen: 
Sehwaehe der Rnmpfmuskulatur  und der Muskeln der oberen Extremi- 
~ t .  Subjektive Sensibilit/~tsstSrungen, wie Par~isthesien und K/~lte- 

Xbb.  2. Fal l  I .  Stelle yore  oralen Pol  der Geschwulst  (vgl. Abb. 3) m i t  flie/~endem Ubergang  yon 
Matr ixzel len in  Tumorzel len.  a 3Iatr ixzellen;  b Tumorzel len.  

gefahl, Herabsetzung siimtlieher sensibler Qualit~ten yon C~ abwi~rts. 
])emnaeh war die sensible und motorisehe Innervat ion des ganzen 
K6rpers mit  Ausnahme des Kopfes geschi~digt. Die geringe Mitbetei- 
ligung der Kopfnerven - -  ersehSpfbarer Nystagmus und mimische 
Schwi~ehe des linken Facialis - -  t r i t t  so stark zuraek, dab sie fiir die 
Lokalisation des Prozesses nieht zu sehr bewertet werden k6nnen. 
Eine ?r wurde nicht durchgeftihr~, da der starke Naeken- 
sehmerz und die Bewegungseinsehri~nkung des Kopfes den ProzeB gerade 
an der Ste]le der Occipitalpunktion erwarten ]iegen und daher wegen 
der Gefahr Yon Komplika~ionen als Gegenindikation bewertet wurden. 

Der Beginn ohne erkennbaren AnlaB, die langsame Zunahme der 
Symptome und die L~nge der Erkrankungsspanne liel]en ~nnehmen, 
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dag es sieh um einen relativ gutartigen raumbeengenden Prozel~ han- 
deln mugte, bei dem Bahnen und l~tickenmarksubstanz selbst nicht 
hesonders zerstSrt sein konnten; denn trotz der ~annigfal t igkeit  der 
Symptome t ra ten keine vollkommenen Quersehnittsmerkmale auf. 

Die Vermutungsdiagnose gutartiger Tumor gab die Indikation zur 
Operation. Der Tumor konnte abet nieht beseitigt werden, da er intra- 
medulls lag. 

Die meningealen Reizsymptome im Anschlul3 an die Operation sind 
durch l~aumbeengung infolge eines postoperativen Hgmatoms  zu er- 
kl/~ren. 

Die kurze Zeit vor dem Tode einsetzenden BewuBtseinsstSrungen 
haben wohl niehts mit  dem eigentliehen neurologisehen ProzeB zu tun, 
obwohl man daran denken k6nnte, dal3 diese aueh als direktes Symptom 
einer Oblongatasehadigung auftreten k6nnen, wenn man sieh die Er- 
fahrungen O. FOERSTERS a vor Augen halt. In  unserem Fall sind sie 
sieher Folge der Temperaturen bet den sehweren entziindliehen Ver- 
anderungen und der hoehgradigen Inanition. 

Aueh das Fieber ist bet der hoehgradigen Auspragung der Cystopyelo- 
nephritis und der Dekubitalgesehwiire ~ auf  diese und nieht 
auf  eine zentrale StSrung zu beziehen. 

Dagegen mtissen die mimisehe Faeialissehw~ehe und der ersehSpfbare 
Nystagmus mit  dem neurologisehen ProzeB in Verbindung gebraeht 
werden. Sie lassen sieh als sekundare Drueksymptome deuten, denn 
der ProzeB dehnt sieh, wie wir noeh sehen werden, nicht bis zu den 
Nervenkernen des Faeialis und der Augenmuskelnerven aus. Besonders 
die FaeiMisparese ist allem Ansehein naeh nieht ein zuf~lliger Befund, 
sondern ist in der Literatur  versehiedentlieh erw~hnt worden. So fanden 
K~Aus und SmVEaMA~N ~ bet 10 Halsmarktumoren in 7 F~llen eine 
.einseitige Faeialisparese, und zwar handelt es sieb immer um den 
unteren Ast. 

Man hat  diesen Befund aueh so zu erklaren gesueht, dab es sieh um 
ein Naehlassen des Tonus der Gesichtsmuskulatur dureh eine Sehg- 
digung der sympathisehen Bahnen im Riiekenmark handelt. Bet der 
geringen Auspragung des Befundes kann man unseres Eraehtens aueh 
daran denken, dab eine mimisehe Sehw~ehe dureh eine Sehonstellung 
der  Gesiehtsmnskulatur vorget~nseht werden kann, die mit  der Be- 
wegungseinsehr~nkung des Kopfes innig zusammenh/ingt; denn in der 
Regel haben Patienten mit Zwangshaltung des Kopfes eine leblose 
lV[imik. 

Bevor wit zur anatomiseh-klinisehen Gegeniiberstellung tibergehen, 
set noeh ein Wort zum :Tumor selbst gesagt. 

Das Vorkommeneines ausdifferenzierten solitaren intramedull~ren oder 
intraeerebralen Neurinoms ist auBerordentlieh selten. Bisher wurde 
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unseres Wissens nur yon JosEPlty 9 ein Solitgrneurniom des ZentraI- 
nervensystems, und zwar im Bereieh der Stammganglien und des Tha- 
lamus, besehrieben. Im  allgemeinen linden sieh Neurinome im ZentrM- 
nervensystem nur bei generalisierter Neurofibromatose. Die Tabsaehe, 
daf] wit in versehiedenen Sehnitth6hen im Bereieh des Tumors den 
Zentralkanal niehb fanden, beweist, dab die Geschwuls~ in der Tat im 
Riiekenmark selbst, offensiehtHeh sogar aus dem Zellmaterial des Zen- 
tralkanalbereiehes, entstanden ist und sieh nieht etwa im Gebiet der 
vorderen oder hinteren Zentr~lfurehe entwiekelt hat und sekund~r eine 
intramedullgre Lage vortis Zu diesem Befund wiirde aueh die 
Erkl/s A•TO?CIS 1 fiber das Zustandekommen zentrMer Neurinome 
passen. Naeh dieser Hypothese leiten sieh die Neurinome yon der em- 
bryonalen Vorstufe der Sc~wA_w~sehen Seheidenzellen, den Lemno- 
bl~sten, ab. Diese Lemnoblasten liegen ursprtinglieh mi tde r  Ganglien- 
leiste intramedull~r. Nut ein Teil aller Zellen der Ganglienleiste wandert 
aus dem Nedullarrohr ab, ein anderer bleibt liegen und geht in der 
Regel regressiven Ver~nderungen entgegen. Die intramedul]~ren Neu- 
rinome stammen aus der inbramedullgren Periode oder den ira ~fedullar- 
rohr zurtiekbleibenden Zellen der GangIienleiste. Diese zuritekbleiben- 
den Zellen lassen sieh am lgngsten und auffglligsten am Ubergang der 
Medulla oblongata in die IV[edulla spinalis naehweisen. BIlgLSOHOWSKY z 
erweitert diese Hypothese dahin; daf] er annimmt, die Gesehwiilste des 
Riiekenmarkes und des Gehirns bei zentraler RECKLINa~AUSE~seher 
Neurofibromatose entwiekeln sieh direkt aus den polyvalenten Zellerl 
der periventrikulgren subependymgren Natrix, so dab demnaeh auch 
die Neurinome night in ]eden Fall erst auf dem Umweg fiber die Ganglien- 
leiste ihren Ursprung haben. 

Diese Ansieht, der sieh aueh O. GAG~L 7 ansehlieBt, wird dureh unserml 
Befund histologiseh unterbaut, denn es lgl3t sieh der direkte IJbergang 
yon subependymal liegenden Matrixzellen in Neurinomzellen beobaehten 
(Abb. 2). Interessanb ist aueh, dab A~To~, * gerade fiir die Stelle der 
Rfiekenmark-Oblongatagrenze, an der wir unseren Tumor vorfanden, 
das Auftreten intramedullgrer Neurinome vorausgesagt hug. 

gut  anatomiseh-klinisehen Gegenfiberstellung geben wit zuers[ die 
histologisehen Verdinderungen am R42ctcenmark wieder: 

Von oral her finden sieh die ersten pathologisehen Vergnderungen in tIShe des 
oralen Poles der Geschwulst, die dem orMen Teil der Pyramidenkreuzung entsprieht. 
Die Gesehwulst ist bier in 3 kleinere Zapfen aufgeteilt. I)azwisehen liegen die gut 
erhaltenen, sieh kreuzenden Pyramidenbahnfasern. Zwisehen Gesehwulst und 
Hinterstrangkernen der re. Seite sehmaler Mterer Erweiehungsherd mit kleinen. 
Cysten. In den Hinterstrangkernen zum Teil auffMlend kieine, sklerotisehe Zellerr 
und perivascul/ire GliaknStehen. Im dorsalen Riickenmark dilatierte Venen. An der 
Grenze yon Oblongata zum ttalsmark in ttShe der eaudalsten Fasern der sieh 
kreuzenden Pyramidenbahnen hat aer Tumor seine gr61?te Ausdehnung (Abb. 3), 
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Hochgradige Kompress ion der Nervensubstanz,  re. etwas mehr  als li. Am aus- 
gepr/~gtesten im Bereieh der Hintersh'/~nge. l%eduktion der VorderhornzelIen. Sie 
sind verkleinert  und dunkel  gef/~rbt. Vereinzelt  t r i ff t  man eine Zellbl/~hung. Um den 
Tumor  liegt eine sehmale Zone en tmark te r  Riiekenmarksfasern.  Deutliehe Ent-  
markung  der Hinterstr~nge,  besonders der GoLLsehen Str/~nge. 

Auf  der I-I6he des ersten Halssegmentes grenzt das s tark komprimierte und ver- 
dr/~ngte l~tiekenmarksgewebe teils gut  erhalten,  teils mi t  einer sehmalen Ent-  
markungszone an den Tunlor. In  der Entmarkungszone starke Aehsenzylinder- 
~uftreibungen. In  den abgepIat te ten Vorderh6rnern sind re. weniger Zellen zu er- 

Abb. 3. F~II I. Querschnitt auf tt6he der Medulla oblongata -- Halsmarkgrenze nlit grSl3ter Aus- 
dehnung des Tumors. Vergr. ~ : 1. Markseheidenf~rbung. a) u b) 1%sern des eaudalsten 
Teiles der Pyramidenkreuzung; c) SpinMer Trigeminnskern; d) G05Lsehe Strange mit Degene- 

ration; e) Tumor. 

kennen als li, Sie sind ebenf~Ils ~bgepl~tte~, klein und  dunkel. In  den s tark kom- 
primierten Seiten- und  Hin te rh6 rne rn  sind fast  keine Nervenzellen zu erkennen. 
Deutliche, aber nieht  vollst~ndige, En tm~rkung  der Hinterstr~nge,  besonders der  
auBerordentlieh 1olatt gedrtickten GOLLsehen Strange, re. mehr  als li. Im Gebiet der  
Pyramidense i tens t rangbshn ,  der  olivo-spinalen, spinocerebellaren und  spino- 
th~Is~misohen B~hnen besonders re. deutliche 1K~rkseheiden~hsftti[e. 

Der Tumor  ende~ in KtJhe des I . - -2 ,  HMssegmentes. Unmi~telb~r d~runter  h ~  
das P~iiekenmark wieder seine normale Form. Der  Zentra lkanal  i s t  gut  ausgebildet. 
Die ihn umgebenden Matrixzellen sind n icht  vermehr$. Die Ner~enzellen der grauen 
Substanz sind nicht  verminder t  und zeigen keine pathologischen Formen. Lediglich 
die GOLLsehen Str/inge und d~s Areal des re. Pyramidensei tenstranges zeigt deutliehe 
Markseheiden~usfiille. Dasselbe Bild in HShe des ersten Thorakalsegmentes (Abb. 4), 
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Der histologisehe Befund ergibt folgendes Bild: 
Obwohl der zentral gelegene Tumor im Bereieh des ~berganges yon 

der Medulla oblongata in das oberste Halssegment ein betraehtliehes 
AusmaB angenommen hat, ist die Riiekenmarksubst.anz auffallend gut 
erhalten. Obwohl der Tumor sie naeh der Peripherie zu komprimier~, 
ist das Gewebe der peripheren Teile des l~fickenmarkquerschnittes ge- 
dehnt. Nut im oberen Pol der Gesehwulst finder sieh ein kleiner umsebrie- 
bener Nekroseherd infolge Zirkulationsst6rung und als weitere Zeiehen 
einer Zirkulationsst6rung ganz vereinzelt GliuknStehen. Im Bereieh 
sowohl der oberen wie aueh der unteren It~ilfte der Gesehwulst kann 
man erkennen, dug trotz ihrer zentrulen Lage die reehte Seite der 
Oblongata und des Halsmarkes starker komprimiert ist als die linke. 

Hier linden sieh starkere Nerven- 
zellausf/tlle im motorisehen Vorder- 
horn undin den Hinterstrungkernen 
sowie hoehgradige Entmarkung der 
Riiekenmarksbuhnen. Von den 
Hinterstrangen ist im wesentliehen 
dus zentral gelegene Gonnsehe 
Bfindel befallen; sie haben ihre 
langliehe Keilform verloren nnd 
sind zu einem queren Band ab- 

Abb. 4. Fa l l I .  Querschnitt  dureh das 1. Thora- gepluttet und deutlieh entmarkt. 
kalsegment. Vergr. 3:  1. Markscheidenf/irbung. D i e  B U R D A C t I s e h e n  Strange sind 
a) Degenerierte Pyramidensei tenstrangbahn ~nd n u t  in ihren medioventralen Teilen 
dorsale spino-cerabeliare :Bahn; b) degenerierte 

GoI~r,sche S~r~nge. geseh~digt und entmarkt. Im Be- 
reich der unteren Halfte der Gesehwulst zeigt der rechte Pyramiden- 
seitenstrang sowie die Fasern des Tractus spino-eerebellaris, spino- 
thalamicus und olivo-spinalis dureh Kompression bedingte Markseheiden- 
ausfiille. Dementspreehend sind in den tiefer gelegenen gesehwulstfreien 
Hals- und Thorakalsegmenten Fasern der GoL~sehen Strange und des 
reehten Pyramidenseitenstranges entmarkt. Bei den Veranderungen der 
sensiblen Babnen handelt es sieh nm eine retrograde, bei der Pyramiden- 
seitenstrangbahn um eine einfaehe sekundare Degeneration. In den- 
jenigen Anteilen der grauen Substanz, die unter unmittelbarem Druek 
des Tumors gestanden haben, ist allgemein eine l~eduktion der Zellzahl 
festzustellen. Das gilt vor allen Dingen fiir die VorderbSrner des obersten 
Halssegmentes, ffir alas reehte Seiten- und IIinterhorn und fiir dig 
Hinterstrangkerne. Die einzelnen Ze!len sind ]e naeh Art der Druck- 
wirkung deformiert, verkleinert und dutch dieht zusammengedrangte 
Tigroidsubstanz dunkel gefarbt. Gelegentlieh weisen sie deutliehe re- 
gressive Ver~inderungen auf. Vereinzelt trffft man geblahte Nervenzellen 
Ms Anzeiehen, dub der atrophisierende Prozeg noeh im Gang ist. 
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Bemerkenswer~ ist, da~] trotz hochgradiger Kompressiou aueh der fibrigett 
Riickenmarksantefle morphologiseh keine weiteren Bahnen ausgefallen 
sind und dab in den oral zur Gesehwulst gelegenen Absehnitten des 
Medulla weder Zellen noeh Bahnen AusfMlerseheinungen zeigen. Ver- 
gleiehen wit nun die klinisehen Symptome n i t  diesen anatomiseheD_ 
Befunden, so k5nnen wit folgende Gegeniiberstellung vornehmen: 

Klinik 
Genieksehmerz und Steifhaltung 

des Kopfes als Friihsymptom. 

Blasen-Mastdarmst6rungen als 
Friihsymptom: motorisehe Ent- 
]eerungssehwi~ehe des Mastdarmes 
und hinzukommende Sehw~ehe des 
Harnblasenhohlmuskeis. 

Beginn der Parese in den Beinen. 

AIlmahtiehes IJbergreifen der 
P~resen auf den iibrigen KSrper 
in aufsteigender t~iehtung. 

~berwiegen der motorisehen 
Sehadigung auf der rechten Seite. 

Anatomie 
Lage der Gesch~ulst im Bereich 

der Atlgntooccipital- und Atlanto- 
epistrophealgelenke mit Zerrung 
der hinteren Wurzeln des 1. und 
2. Ha/ssegmenf, es (sens. Fasern yon 
N. oeeip, maj. u. minor) bei Kopf- 
bewegungen. 

Frfihseh~digung der motorisehen 
Fasern ffir S1--S ~ im dorso-latera- 
len Absehnitt des Pyramidensei- 
tenstranges durch Dehnung oder 
Ausfall der das Sakralzentrum flit 
Blase und Mastdarm steuernden 
vegetativen Riiekenmarksbahnen. 

Im Pyramidenseitenstrang wet- 
den zuerst die tatera,1 ge~egenem 
Fa.serbiindel fCir die untere Extre- 
mitgt betroffen, da diese l~aserrt 
dureh den Tumordruek vom Zen- 
trum her am friihesten auseinan- 
dergedr~tngt und gedehng werden. 

Ergriffenwerden weiter medial ge- 
legener Faserbfiadel beider Pyrami- 
denseitenstrangbahnen bei der zu- 
nehmenden Dehnung des Gewebes, 

Der Tumordruck wirkt sieh be- 
sonders ~ f  die reehte 8eige des 
R/ickenmarkquerschnittes aus, was 
sieh in der st~rkeren Versehm~le- 
rung der Nervensubsganz irt der 
reehten I-I~lfte des I~fiekenmarkes 
zeigt. Dug auch die Pyrarniden- 
hahn rech~s sggrker gesch~digg isg, 
sieht man morphelogiseh amMark- 
seheidenausfM1. 
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tleginn der Sensibilit~tsstSrung 
in beiden Beinen und Hgnden in 
Form yon taktilen Pargsthesien. 

Im Beginn Temperaturpar~sthe- 
sic als K~lteempfindung im reeh- 
ten Knie. 

Objekgive Herabsetzung der Sen- 
sibilitgt aller Qualitgten bis zum 
obersten Halssegment mit beson- 
ders starker Ausprggung im Gebieg 
yon Cu his Dm. Se~sibiliggtsstSrung 
links mehr als reehts. 

St6rung der Gleichgewiehtskon- 
trolIe: F~i]neigung nach_ hinten im 
P~ONBERG-Versueh. 

Begrenzung der neurologisehen 
Symptome nach orM auf It6he yon 
C 1 . 

Langsame Entwieklung des 
Krankheigsbildes. 

Inkomplette L/~hmungen, ]allg- 
sgme Zunahme yon Paresen und 
Sensibilitgtsst 5r ungen. 

Mimisehe Sehw~ehe des ]inken 
Faeialis und Einstellnystagmus. 

Druck auf die Hinterstrangkerne 
und Dehnung besonders der medi- 
alen und dorsalen Teile der auf- 
steigenderl Hinterstrangbahnen. 

Wahr~cheinlieh beginnende Deh- 
nu.ng des Vorderseitenstranges [inks 
mit Seh/~digung des Traetus spino- 
thalamieus. Morphologisch tiber- 
wiegt die Sehgdigung im reehten 
Vorderseitenstrang. Atso wgren 
eher linksseigige Pargsthesien zu 
erwarten gewesen. 

Nervenzellausfall in Hinger- 
strangkernen beiderseits und 
sehwere Sehgdigung besonders der 
medioventralen Fasern der Hinter- 
strgnge mi~ regrograder Degenera- 
tion. Vereinzelt Markseheidenaus- 
fglle im Tr. spino-thalamieus, be- 
senders rechgs. Morphologiseh keine 
deutliehe Seigendifferenz. 

Druekwirkung auf die spinoeere- 
belka,ren Bahnen mit steiienw.~ise 
deutliehem Markscheidenausfall. 

Lage der Geschwulst am Uber- 
gang der Medulla oblongat~ in das 
Halsmark, 

Gutartigkeig des raumbeengen- 
den Pro~esses, langsames W~ehs- 
gum. 

Nieht zerstSrendes, sondern ver- 
drgngendes Waehstum der Ge- 
sehwulst. 

An~t, omiseh nieht sieher erk]ir- 
bar, vielleieht Fernwirkung. 

Auf die Blasenmastdarmst5rungen muB noch genauer eingegangen 
werdem FunktionsstSrungen yon Blase und M~sgdarm werden auf die 
Sch~digung yon Bahnen zurfickgefiihrL wdche das im Sacralmark 
gelegene Blasenraastd~rmzentrum mit der Him~rinde verbinden und 
weir fiber den Ri~ekenmarkquersehnitt verstreut im Vorder- und Vorder- 
seitenstrang verlaufen. Bisher i~t jedoeh nur bekanng, dab halbseitige 
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Querschnittsunterbreehungen des giiekenmarkes symptomlos bleiben. 
AuBerdem ist in fast allen Fgllen das Zusammentreffen yon Blasen- 
und MastdarmstSrungen beobaehtet worden. 

K. KLEIST 1~ hat an Itirnverletzten des We]tkrieges 1914/18 nach- 
gewiesen, dag Blasen-MastdarmstSrungen aueh bei doppelseitiger Seh~- 
digung des Hirnzentrums ffir Blase und Mastdarm, das er in die Rinde 
des tiefsten Teiles des Lobus paraeentralis ]okalisieren konnte, auf- 
treten. Diese Zentren stehen dureh die Pyramidenbahnen mit dem 
Saeralzentrum in Verbindung. Daher glauben wir diese StSrung in 
unserem Falle mit der Seh~idigung der Pyramidenbahnfasern ffir die 
Segmente S 1 his S 5 erklgren zu k6nnen, die dureh ihre periphere L a g e  
als erste einer Dehnungsl/ision dutch den zentral waehsenden Tumor 
ausg2setzt waren und deren Ausfall zu einer Tonuserh6hung der will- 
ktirLchen Sehliel3muskulatur yon Blase und Mastdarm geffihrt hat. 

DaB zur Erkl~rung der klinisehen Symptome yon seiten der Motorik 
die Sehs der Pyramidenfasern nieht in I-IShe der Pyramiden- 
kreuzung zu lokalisieren ist, die ja aueh im Bereieh des Tumors liegt, 
sehlieBen wir daraus, dab die Fasern ffir die Beine welter kranial kreu- 
zen, a ls  die Fasern ffir die oberen Extremits die Riiekenmarkver- 
dr~ngung dagegen yon kranial naeh caudal zunimmt bzw. caudal be- 
begonnen hat und naeh kranial fortgesehritten ist. 

Wie diese Tgbersieht ergibt, lassen sieh die klinisehen und anato- 
misehen Befunde in einem Ausmal3 gegenfiberstellen, wie man es bei 
der Sehwere der Komioression des l~iiekenmarkes zun~iehst nieht er- 
warren konnte. Da aber der Tumor langsam gewaehsen war und sieher 
bei Auftreten der ersten klinisehen Symptome sehon eine gewisse Gr6ge 
erreicht haben mug, fehlen starke Verdr~ngungen, z .B.  Zirknlations- 
st6rungen, die eine Mare anatomisehe Analyse versehleiert h~tten. Es 
fehlen aueh sekundiire Ver~inderungen ungew6hnlieher Art, die fiber 
die bekannte Degeneration yon geseh~tdigten Bahnen hinausgehen und 
so der klilfisehen Diagnosestellung Sehwierigkeiten bereiten kSnnen, wie 
es der 2. Fall zeigt. 

Fall 2. 

Elisabeth W., geb. 15.5. 1883. 
Vorgeschichte: In der Familie mehrfaeh Verwandtenehen und mehrere F&lle yon 

Schwermut, darunter ein Suieid. Selbst immer schw&ehlich, kr&nkelte viel, blieb 
unverheiratet. Periode regelm~13ig, blieb abet veto 34,--37. Lebensjahre aus. Meno- 
pause zwischen 52.--53. Lebensjahr mit Ohnmaehten und starken Blutungen. 

Jetzige Erkranl~ung: Im 57. Lebensjahr traten motorische und sensible StSrungen 
in der re. Hand auf: Sehw/~ehe in den Fingern, Kribbeln, K~lte- und Taubhei~s- 
gef~ihl ~n Fingern und Innenhand. Sehmerz- and Tempera~urempfindungen blieben 
erhalten, jedoeh kam es zum Verlust der Bewegungsempfindungen. Hochgradige 
Atrophie der Handmuskeln re. Parese und sensible Reiz- und Ausfallsymptome 

Arch, f. Psychiatr .  u. Z. h'eur., Bd, 186. 2 8  
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blieben 2 Jahre  unver/indert .  Voriibergehende Thyreotoxieose. Dann  zeigten sich im 
re. Fui~ diese]ben motorisehen und sensibien StSrungen wie in der Hand,  brei teten 
sieh aufsteigend auf  die ganze re. untere Ex t remi t s  aus und griffen auf  die Mus- 
kula~ur der l i .  Hiifte fiber. Sehmerz- und  Temper~turempfindungen blieben regel- 
reeht  erhalten. Ausbrei tung der neurologisehen Symptome auf  den Rumpf.  Zu- 
nehmende Schw~iehe der Baueh- und  Riiekenmuskeln. Taubb.eit in der li. H~nd und 
14 T&ge danach Sehw~cbe der vorderen Halsmuske]n. 

Be/und: 59ji~hrige hochgradig abgemagerte .Pat. Hau t  b]a{~, an beiden Beinen 
na, ch Gehen blau-rot.  Allgemeiner Tremor. 

Abb. 5. Fall II. Intrakranial gelegener Tumor. Ansicht yon unten. ~Iit Querschnitt durch defor- 
mierte Medulla oblongata -- l=ia]smarkgrenze, a) Tumor; b) Fissura med. ventra'lis; c) Grenzgebiet 

zwischeu iV[eduI[a obL u. Kalsmark; d) Drucknekrose. 

Kop/: Steifigkeit beim p~ssiven Seitwi~rtsdrehen und Vorwartsbeugen. Augen- 
bewegungen naeh oben eingescbr~nkt. Visus herabgesetzt.  Pupillen re. weiter als li. 
Liehtreakt ion re. trs Konvergenzsehw~iche. Zunge weieht etwas naeh re. ab. 
Li. Mundfalte etwas verstriehen. Chvostek positiv, li. mehr  als re. 

Arme: Grobe Kraf t  re. herabgesetzt.  Tr6mmner  re. positiv, li. fraglieh. FNV: 
ataktisch,  ]i. mehr  als re. Adiadochokinese re. AstereoSsthesie li. gleich re. I)eutliche 
Atrophie der kleinen Handmuskeln  re. Angedeuteter  Muskelsehwund am re. Unter-  
und  Oberarm. Beginnende Atrophie der kleinen t t andmuske ln  li. 
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Rump[: BDR : fehlen bds. 

Beine: grebe Kraft re. geringer als li. PSR: lebhaft, li. mehr als re. Babinski, 
Gordon, Oppenheim bds. positiv. Bds. Spitzfug. KHV: Intensionstremor mit 
Ataxie, li. mehr als re. Li. Bein atrophiseh. 

Verlau]: Bewegungsarm. Es t r i~  Inkontinentia urinae e~ alvi ein. Naeh einer 
wenige Tage anhaltenden Euphorie Exi~us. 

Selctionsbefund (Dr. LI~DE~BE~G) : In  der hinteren SeMdelgrube, direkt vor dem 
Foramen oeeipitMe magnum liegt re. ein kleinwallnuBgroger derber Tumor, der 
nicht mit dem Hirngewebe zusammenh/~ngt. Nach oral reieht er bis an den unteren 
Rand der Olive, naeh medial his dieht fiber die Nittellinie. Dem Wacbsfum des 
Tumors ausweiehend hag das verlgngerte Mark eine fast VierteIdrehung naeh re. 
erf~hren, so dal] dieht oberhalb des Hinterhauptloehes die re. Seite des Rfieken- 
markes naeh dorsal zeigg. Im Foramen oee. magn. ist das Ubergangsgebiet von FIed. 
obl. zum Halsmark gegen den kn/%hernen l~and des Hin~erhauptIoehes gedrfickt 
worden (Abb. 5). 

Uber der ganzen Rfiekseite des I~fiekenmarks Kalkplatten in der Araehnoidea. 
Die vorderen Wurzeln des I-Ialsmarkes yon C1--C s re. sind grau und in ihrem 
Katiber gegen li. deutlieh vermindert. CI--C 4 ii. sind naeh oben zunehmend atro- 
phiseh. 

Histologischer Be/und des Tumors: deutlieh in Parenehym und gef/tBreiehes 
Stroma differenziert. Parenehym bildet zahllose kleine zwiebelsehMenartig oder 
wirbelartig aufgebaute Zellinseln aus plasmaarmen endothelartigen Zellen, die alle 
ziemlieh gleiehgroBe ovale ehromatinreiehe Kerne haben. Einige Zellinseln zentral 
nekrotiseh. Diagnose: Meningeom veto Inseltyp. 

Meningeome der  h in te ren  Seh/idelgrube sind ~ul]ersg selten. C u s m ~ a  3 
fand  un te r  85 Meningeomen eine Gesehwulst ,  die yon  der  Dura  des 
Proeessus basilaris ,  gerade innerha lb  des F o r a m e n  oecipi ta le  magnum,  
ausging und  nur  mi t  e inem d/ innen Hafts~iel  mi t  der  Dura  in Zusammen-  
hang  s tand.  Dre i  weitere  F~lle yon  basa l em ~ e n i n g e o m  der  Cys te rna  
magna  s ind dureh plStzl iehe E i n k l e m m u n g  des Tumors  in das  F o r a m e n  
oeeipi ta le  m a g n u m  ehar~kterisier~.  Bei  dem Fa l l  yon  H~Lr~E~S und  
S~I~LMA~ s k a m  es dureh  die E i n k l e m m u n g  kliniseh zu den S y m p t o m e n  
des , ,Cerebellar  f i t " .  In  den beiden yon I~ASDOnSKY 14 besehr iebenen 
F/i l len f / ihr te  die E i n k l e m m u n g  zum pl6~zliehen Exi~us. O.  Voss  19 
beriehteg fiber ein bee ta r t iges  ffinfmarks~iiekgrol3es Hen ingeom,  yon  der  
Dura  der Seh/idelbasis ausgehend,  d i rek t  l inks neben  dem F o r a m e n  
oeeipi tale  magnum,  und  fiber ein f ingerdiekes  gest iel tes  1Vfeningeom a m  
Clivus mi t  zapfenar t igem F o r t s a t z  du tch  das F o r a m e n  oeeipit&le m a g n u m  
bis h inab  zum zwei ten  Halswirbel .  Alle i ibr igen in der mir  zug~ngigen 
Li tera~ur  besehr iebenen Menmgeome mi t  Beziehung zum Hinterhaup~s-  
loeb gehen yon  den tI/~uten des R i i ekenmarkes  im Bereieh des obers ten  
Teils des Wirbe lkana les  aus und  waehsen naeh oral  in das  g rebe  Hin te r -  
haup t s loeh  ein. 

I n  unserem Fa l l  l iegt  die genaue Ursprungss te l le  der  Gesehwulst  n ieht  
fest, da  bei der  H e r a u s n a h m e  des Gehirns die Verb indung  du rehsehn i t t en  
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werden muB~e; diese war auBerordentlieh diinn. Histologiseh entsprieht 
unser Meningeom besonders den yon R. F~EVD~BERG 6 beschriebenen 
Meningeomen des I~iiekenmarkes. 

Besprechung. 
Bei einer 57jghrigen Frau hat sich im Gebiet der hinteren Schgdel- 

grube langsam ein fast walnul~groBes Meningeom entwickelt und durch 
Druek der Medu]la-Riiekenmarksgrenze gegen den scharfen Rand des 
Foramen oecipitale magnum zu einem neurologischen Krankheitsbild 
gefiihrt. Die etwa 2 Jahre unvergnder~ bestandenen Initialsymp~ome 
(Pargsthesien, StSrung der Bewegungsempfindungen, langsam zu- 
nehmende Paresen und Muskelatrophien in der rech~en Hand) stehen 
mit der Lokalisation des Tumors in einem gewissen Gegensatz, da sie 
auf einen tieferen Sitz und einen andersartigen ProzeB hinweisen. Sie 
entsprechen einer Schgdigung der vorderen Wurzeln oder der Vorder- 
hornzelten und der weiBen Substanz des Riickenmarkes im Bereich des 
7. Cervical- bis 1. Thorakalsegmentes. Erst die spgter hinzugetretenen 
Symptome wiesen die Diagnose in eine andere t~ichtung. Es t ra ten 
weitere Paresen, begleitet yon Pargsthesien, auf, vom rechten Bein auf 
beide Htiften und aufsteigend auf die tibrige K6rpermuskulatur  iiber- 
greifend, so dal3 sich die Patientin nieht mehr aufriehten konnte. Da- 
neben zeigte sieh eine Ataxie im linken Bein und in beiden Armen. Erst  
ganz zum SehluB, naehdem aueh in der linken Hand  Pargsthesien auf- 
getreten waren, zeigte sieh eine Sehwgehe der vorderen Halsmuskeln. 
Bei der Untersuchung fiel auf, dag die Dreh- und Niekbewegungen des 
Kopfes aktiv und passiv eingesehrgnkt waren. Die reehte Pupille war 
welter als die linke und reagierte etwas trgger auf Lieht. Der Hypo- 
glossus wies auf der reehten Seite eine Sehwgehe auf; ebenso fand 
sieh eine Sehwgehe des linken ~undfaeialis. Erst  kurz vor dem 
Tode t ra t  eine Mastdarm- und Blasenlghmung dazu. Die Pat ient ia  
verstarb 1015tzlich ohne Temperaturanstieg an einer zen~ralen Atem- 
lghmung. 

Man mugte sich also den Krankheitsprozel3 so vorstellen, dab er im 
Gebiet yon C 7 bis D 1 beginnt und langsam aufsteigt, bis er das Kern- 
gebiet yon Hypoglossus und Accessorius, eventuell aueh Facialis, er- 
reicht hat. Die Einschrgnkung der Kopfbewegungen gegen Ende der 
Krankheit  lieBen dann auf einen raumbeengenden Prozeg auf H6he des 
Uberganges yon der SchgdelhShle auf den .WirbelkanM sehlieBen. 
Trotzdem lieBen die Atrophien an der Hand  annehmen, dag sieh der 
I-IauptprozeB im unteren Halsmark abspielte. Wie wit sehen werden, 
land sieh als anatomisehe Unterlage fiir diese Symptome eine Vergnde- 
rung an den vorderen Wurzeln und den VorderhSrnern fernab yon dem 
eigentliehen Sitz der Primgrursaehe. 
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Histologischer Be/und des Riidcenmarlces und der Medulla. 
Die Kompressionsstelle liegt in H6he des caudalen Teiles der Pyramiden- 

kreuzung mit Ubergang in das oberste H~lssegment und dem caudalen Teil des 
Spinalkernes des Trigeminus, dfi'ekt unterhalb der 
Hinterstrangkerne (Abb. 6). 

tiler finde~ sieh eine Entmarkung tier re. dorso- 
lateralen HgIfte des Quersehnittes. ]~etroffen sind: 
der re. P~'amidenseitenstrang unmit~elbar nach der 
Kreuzung; die re. I-Iinterstrangfasern, ein medialer 
Teit des li. Hinterstranges und zum Teil die spino- 
eerebellaren Bahnen. Etwas weniger gesch~idigt ist 
der Vorderseitenstrang und der eaudale Tell des 
spin~len Trigeminuskernes re. In  diesem entmarkten 
und stark deformierten Absehnitt starke Gef~iB- 
stguung und lymphocytgre periwseul~ire Infiltrate 
als Ausdruck einer symptomatisehen Entztindung. 
Gliazellen stellenweise stark reduziert; ihre Kerne 
pyknotisch. Nirgendwo eigentliche Erweiehung mit 
Defektbildung; Gewebe eher 5dematSs gequol len . -  
Im ventrMen und dorsalen Aecessoriuskern besonders 
re. nut wenige, stark verkleinerte Nervenzellen, deren 
Tigroidzeiehnung jedoch gut ausgebildet ist. Ganz 
vereinzelt Zellblghung und gequollene Achsenzylinder. 

Auf den naeh oral folgenden Sgufenschnitten 
wesentlich geringere Sch~idigung. Markseheidenaus- 
fallundzum Teil typisehe Achsenzylinderschwellungen 

r e ~ ~  
Abb. 6. Fall II .  Sehematische Ober- 
sicht fiber die ge~ch~digten Bezirke 
imttfickenmarkquerschnitt inHShe 
tier Kompressionsste]le. Der Tumor 
drfiekt die reehte Seite der ver- 
Iagerten und derformierten Uber- 
gangsste]le yon Medulla oblongata 
ins Halsmark gegen den kn0cher- 
hen hinteren ]land des For, occ. 
mag::. 5) Trac~us spino-cerebellaris 
ventralis; b) Tractus spino-cere- 
bellaris clorsalis; c) Pyramiden- 
vorderstrangbahn; d) Pyramiden- 
seitenstrang; e) lgcl. spinalis n . u  
]) Pyramidenkreuzung; g)]:Iinter- 

strange. 

Abb. 7. Fall II.  Gliaf~serprS.parat des reehten Vorderhornes des 8. ttalssegmentes. AusgeprS~gte 
:P~sergliose auf das Vorderhorn beschr~nkt. Vergr. 40 : 1. ttolzer-F/irbung. 
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nur  noeh in einem dorso-l~teralen Tell des re. t t inters tranges,  im Gebiet des re. spinalen 
Trigeminuskernes, den lateral gelegenen spinoeerebe]laren Bahnen,  im Bereieh der 
Pyr~midenbahnen beider Seiten und  im Traetus  spino-olivaris. - -  Hochgr~dige 
Gef~Bstauung besonders im dorso-lateralen Tell der re. t t~lf te  und  Hyalinose 
einiger zentr~l ver]aufender Arterien. - -  Glia progressiv ver~ndert  und  vermehrt~. 

Je  weiter man nach oral kommt,  um so mehr nehmen die Ver~nderungen ab. Am 
st~rksten betroffen bleibt  bier der ventrale,  noeh nicht  gekreuzte Teil der Pyra-  
midenbahnen,  besonders re: 

Die caudal v o n d e r  L~sionsstelle gelegenen Halssegmente sind nicht  deformiert. 

Abb. 8. FalllL tJbersichtsbild des obersten Dorsalmarkes. :Nervenzellausf~l]e in beiden Vorder- 
h6rnern, besonders deutlich ~'echts. Vergr. 20;1. Thionin-F~rbung. a) Rechtes Vorderhorn mit 

Nervenzellausfall. 

Nach caudal bis zum Maximum im 7. und  8. Halssegment zunehmend, treffen 
wir folgende Ver~nclerungen in den motorisehen VorderhSrnern:  Neben normal- 
grol]en Vorderhornzellen mi~ guter Tigroidzeichnung kleine agrophisehe, dunkel  
gef~rbte Nervenzellen mi~ verklumpten Tigroidschollen und  dtinnen gesehl~ngelten 
Zellforts~tzen. Nicht  selten typische Formen der Nervenzellbl~hung. I n  vielen 
Nervenzellen fe~hal t iges Pigment.  - -  I m  Bereich der VorderhSrner is~ die faser- 
bildende Glia vermehr t  (Abb. 7). Aul~erdem Gliazellanh~ufungen als Zeiehen einer 
Neuronophagie. - -  I n  den ers~en Halssegmenten l~Bt sich keine Sei~endifferenz in 
den Ze]lausf~llen und  der Fasergliose feststellen, dagegen istG in den beiden le tzten 
Halssegmenten und  im anschlie~enden Dorsalmark die re. Seite s tarker  betroffen 
als die li. So fehlt in einigen HShen die mediale Zellgruppe des re. Vorderhornes 
vollst~ndig (Abb. 8). 

I m  tieferen Dorsal- und  im Lumbalmark  nur  noeh wenig ver~nderte Nerven- 
zel]en. Aber aueh hier, und  zwar auf  beiden Seiten, einwandfreie Zellbl~hungen 
neben deutliehen Sehrumpfungsformen. 
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Der histologisehe Befund zusammen mit dem makroskopisehen Bild 
der Atrophie der vorderen Wurzeln ergeben eine amyotrophisehe 
Lateralsklerose, wobei ira unteren Halsmarkabsehnitt die rechte Seite 
st irker betroffen ist als die linke. Diese Tatsache macht die Eigenart 
der klinischen Entwieklung des Krankheitsbildes verstindlieh. Bei der 
Art des Tumors und der langen Krankheitsdauer kann man annehmen, 
dab dieser sieh sehr langsam entwickelt hat. Daher ist die starke Ver- 
lagerung und Verdringung der Medulla praktiseh ohne histologisehe 
Ver~,nderungen mad neurolegische Symptome geblieben. Erst  die Kom- 
pression der Medulla gegen den verhiltnisraggig soharfen t~and des 
Foramen occipitale magnum ftihrte in dieser nur wenige Millimeter 
breiten Zone zu den typisehen Druekvergnderungen, die nicht nur dureh 
Druek auf die nervSsen Elemente, sondern such dutch Kompression der 
GefgBe zustande kommen. 

Wenn wir nun such fiir diesen Fall eine klinisch-ancttomische Gegen- 
iiberstellung maehen, so sind wir uns bewul]g, dab das anatomisehe Bild 
nur den Endzustand des Leidens darstellt, so daf; beim Zuriiekfi;thren 
der klinisehen Symptome, die sieh allm~thlieh entwickelt haben, auf 
bestimmte anatomisehe VerS, nderungen eine geMsse Willk/ir unver- 
meid~ieh isC. Wir glauben abet doch, daf~ man bei der Begrenztheit der 
morphologiseh siehtbaren t~iickenmarksch~digungen eine fast ex~kte 
Deutung erreiehen kann. Das Wesentliehe ist uns dabei, das Zust~nde- 
kommen der klinisehen Symptome aus dem anatomisehen Zustandsbild 
zu verstehen. 

KIinilc 

Beginn der Erkrankung 
Sehw~iehe ira reehten Arm. 

mit 

A natom ie 

Faserausfall im caudalen Tell 
der Pyramidenkreuzung (umfagt 
die Fasern f/Jr die obere Extremi- 
t/it), besonders sind die naeh rechts 
kreuzenden Fasern ausgefallen. 

Gleiehzeitiges Auftreten yon 
ParS~sthesien und St6rung der Be- 
wegungsempfindung ira rechten 
Arm. Verlust des Tastdingerken- 
nens reehts. 

Urasehriebener Faserausfall in 
den Hinterstrangen reehts, durch 
Druck des rechten Hinterstranges 
gegen den hinteren I~and des 
Foramen occipitale magnum, bei 
gleichzeitiger Dehnung der Bahn 
dutch Torsion des Halsmarkes. 

Sp~teres {Jbergreifen der moto- 
rischen Schw/*che auf das reehte 
Bein, beide Hiiften, den Rumpf 

Faserausfall im Gebiet des Py- 
ramidenseitenstranges reehts und 
Vorderstranges beiderseits auf 
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und schlie~lich die I-Ialsmuskula- 
tur. 

~ i t  der motorischen Schw~che 
auftretende Pargsthesien der lin- 
ken KSrperseite. *dbergreifen der 
Astereognosie auf die linke Hand. 

Ataktische Erscheinungen, be- 
sonders linkes Bein und linker 
Arm. Cerebeltare Ataxie bei Pr~zi- 
sionsbewegungen (FNV und KHV), 
Adiadochokinese rechts und rhyth- 
misches Zittern bei statischen Auf- 
gaben (allgemeiner Tremor beim 
Gehen). 

Ausgepr/~gte Atrophie der Mus, 
kulatur, vorwiegend der rechten 
Hand, beginnend auch in der lin- 
ken Hand. 

Am Ende des Krankheitspro- 
zesses auftretende Blasen-~ast- 
darml~hmung. 

Gegen Ende der Erkrankung 
auftretende Einschr/~nkung der 
Kopfbewegungen. 

Fehlen eines Genicksehmerzes 
nnd auffallend geringe Schmerz- 
haftigkeit des ganzen Krankheits- 
verlaufes. 

HShe des obersten Halsmarkes. 
Deformation der Pyramidenkreu- 
zung durch Ausdehnung des Druk- 
kes nach caudal und oral. I~erven- 
zellausfall im Kerngebiet des Ac- 
cessorius beiderseits und Atrophie 
der rechten Accessoriuswurzelfa- 
sern. 

Ausfi~lle yon Markscheiden im 
Gebiet der linken Hinterstr~tnge im 
Bereich der Druckstelle. 

FaserausfalI im Bereich der spi- 
nocerebellaren und der Hinter- 
strangbahnen beiderseits, t~eehts 
mehr als links. Vielleicht aueh 
Drucksch~digung der linken Klein- 
hirnhemisphare durch die vom 
Tumor nach links verdr~ngte Me- 
dulla oblongata (s. Abb. 5). Eine 
morphologische Gewebssch~digung 
im Kleinhirn ist nicht fes~zustellen. 

Nervenzellausfall in den Vorder- 
hSrnern rechts in HShe des 8. Cer- 
vicalsegmentes. Dureh Sehgdigung 
der Pyramidenbahn sekund~r auf- 
getretenes Bild einer symptoma- 
tisehen amyotrophisehen Lateral- 
sklerose. 

Zunahme des Druckes auf die 
zust~ndigen Pyramidenbahnfasern 
im oralen Abschnitt der Pyrami- 
denkreuzung. 

Einklemmungserscheinungen 
durch den wachsenden Tumor und 
L~hmung der vom Accessorius ver- 
sorgten Halsmuskeln. 

Keine Beeintrachtigung der hin- 
teren Wurzeln des obersten Hals- 
markes durch intrakraniale Lokali- 
sation des Tumors. 
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L~hmungserscheinungen yon sei- 
ten des reehten Hypoglossus. 

Pupillendifferenz mit Sch~di- 
gung der Pupilleninnervation 
rechts. Konvergenzsehwi~che. 

Fehlen von Kopfschmerz und 
t{irndruckerscheinungen. 
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Nervenzellausfall im Bereich des 
Hypoglossuskernes. Atrophie der 
Hypoglossuswurzelfasern durch 
Druckwirkung vom Tumor. 

Keine morphologischen Befunde. 
Fernwirkung auf Augenmuskel- 
zentrum im Vierhiigelgebiet, viel- 
leieht dutch Druckwirkung auf die 
Verbindungsbahnen vom Pupillen- 
zentrum zum Zentrum spinociliare. 

Keine Verlegung der Liquor- 
passage und kein Hydrocephalus 
internus. 

Die w~hrend des Tumorwachstums bei der Patientin aufgetretenen 
Zeichen einer Thyreotoxikose sind wohl als eine unabhgngig yon der 
neurologisehen Erkrankung aufzufassende Schilddriisendysfunktion nach 
der Menopause anzusehen. Jedoch ist uach den Befunden O. FOER- 
STERS 5, der bei Tumoren der ~edulla hochgradige Abmagerung trotz 
Hyperappet~nz aufLreten sub, daran zu demken, dab thyreotoxische 
Symptome Ms direkte Zeichen einer Schgdigung medull~rer vegetativer 
Zentren auftreten k6nnen. Viel eher k6nnte umgekehrt die Thyreotoxi- 
kose das Geschwulstwachstum gefSrdert haben, da nach den bisherigen 
Erfahrungen Schilddriisenhormon das Geschwulstwaehstum fSrdert, 
w~hrend Keimdriisenhormon hemmt und in unserem Falle neben Schild- 
driiseniiberfunktion auch eine mehr l~r~derte Form der Keimdriisen- 
unterfunktion bestand (friiher Menorrhagien, Aussetzen der Periode, 
seit 4 Jahren Menopause). Dafiir sprgche aueh das klinische Bild, denn 
nachdem ein Jahr  lang unvergnderte Kompressionssymptome des 
Riickenmarkes bestanden haben, traten ein Jahr  nach Ausbruch der 
Thyreotoxikose in rascher Folge Symptome dureh fortschreitende 
giickenmarkskompression yon seiten des wachsenden Tumors auf. 

Die fast gleichzeitig, hSchstens etwas sparer als die L~hmungsersehei- 
nungen aufgetretene Atrophie der kleinen Handmuskeln rechts fiihrten 
zum Erscheinungsbild der amyotrophen Lateralsklerose. Durch Unter- 
suchungen yon SCgAFFE~ 16 wissen wir, dM3 neben dot endogenen amyo- 
trophen Lateralsklerose auch bci exogenen R~-Schgdigungen dasselbe 
Symptomenbild auftreten kann. In der Regel handelt es sich um Folgen 
chronischer Entziindungen, besonders der Syphilis. Unseres Eraehtens 
hat die Frage der exogenen symptomatischen Form der amyotrophischen 
Laterglsklerose auf Grund von Druck auf das oberste Ha]smark nicht 
nur aus differentialdiagnostischen Griinden, sondcrn guch fiir Fragen 



432 L. Ro~A: 

der Begutaehtung seine Bedeutung. Denn gerade bei Unfiillen kann man 
gelegentlich unspezifische I)ruekwirkungen verschiedener Art erwarten. 

Eine sinnfgllige ErkI~irung fiir diesen degenerativen ProzeB an den 
Nervenzellen der VorderhSrner haben wir nicht finden kSnnen. Es lieBe 
sieh denken, dab die Nervenzellvergnderung die Folge einer vom Tumor 
ausgelSsten meehanischen Einwirkung, vielleieht im Sinne einer Zerrung 
der vorderen Wurzeln infolge Verdri~ngung der Medulla oblongata, dar- 
ste]lt. I)ies ist aber sehon deswegen nicht wahrscheinlich, weft der Tumor 
auBerordentlich langsam gewachsen ist und daher das entfernter ge- 
legene Riiekenmark sieher nieht wesentlieh beeinflu•t worden sein kann, 
da sonst die hinteren Wurzeln bei Bewegungen der Wirbelsgule in erster 
Linie betroffen sein mfiBten und sensible Symptome hervorgerufen 
hgtten. Auch die Tatsaehe, daB selbst im Lendenmark Nervenzellver- 
i~nderungen zu finden sind, sprieht gegen djese Annahme. Es kSnnte 
auch dutch StSrung der Liquorzirkulation ein EinfluB auf das Riieken- 
mark bestanden haben, da die gSgliehkeit gegeben war, dab die Liquor- 
passage dureh das Foramen occipitale magnum, dureh den vorgelagerten 
Tumor und das verdr~ngte l~iickenmark behindert war. Ob man sieh 
dabei mehr mechanisehe oder mehr stoffweehselchemische Verande- 
rungen auf das l%iickenmark vorstellt, bleibt often; uns erscheint auch 
diese Annahme nieht iiberzeugend. In gleieher Weise fehlen fiir die An- 
nahme einer vasal bedingten Schiidigung der VorderhSrner, die eventuell 
dutch I)ruck des Tumors auf die rechte A. vertebralis hervorgerufen 
w~ire, alle morphologischen Anhaltspunkte. Es Iiegt dagegen n~her, 
irgendeinen Zusammenhang der Atrophien in den VorderhSrnern mit 
einer Schiidigung der Pyramidenbahnen an der Kompressionsstelle an- 
zunehmen etwa im Sinne einer transneuronalen I)egeneration, wenn sich 
hiergegen auch anffihren liiBt, dab bei ghnliehen Prozessen mit Pyra- 
midenbahnausfall, wie etwa bei der l~[ultiplen Sklerose, vergleichbare 
Nervenzellausfalle in den VorderhSrnern nieht auftreten. Welehe Faktoren 
in unserem Falle diese ungewShnliehe Reaktion begtinstigt oder sogar ein- 
geleitet haben, das entzieht sich unserer Kenntnis. Es ist jedenfalls auf- 
f~l]ig, dab ein Nervenze]lausfall in den VorderhSrnern aufgetreten ist, 
ohne dab die Pyramidenbahn selbst morphologisch sehwerer getroffen 
worden wgre. Wesent[ich seheint zu sein, dab bei dem auBerordentlich 
langsamen Wachstum des Tumors die Pyramidenbahn einem chronischen 
I)ruek und damit einer Leitungsminderung ausgesetzt war. Eine solehe 
ehronisehe Herabsetzung der normalen Funktion kSnnte sieh auf das 
ansehlieBende Neuron in Form einer Atrophie auswirken. Aueh bei den 
anderen Formen der symptomatisch und pathologiseh-anatomiseh unter 
dem Bild einer amyotrophischen Lateralsklerose auftretenden Er- 
krankungen zeigt das primare Leiden einen chronisehen Charakter. I)a 
bei akuten Unterbreehungen der Pyramidenbahn Atrophien der mote- 
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risehen Vorderhornzellen nieht beobaehte~ worden sind, n immt diese 
Annahme noeh an Wahrseheinliehkeit zu. Es scheint Mso ffir die Vorder- 
hornzellen etwas anderes zu sein, ob der vom vorgesehalteten Neuron 
fortgeleitete Reiz pl6tzlieh ffir dauernd ausfgllt oder in ehroniseh redu- 
zierter Weise noeh auf sie einwirkt. Jedoeh entbehrt  aueh diese An- 
nahme noeh jedes Beweises. Unsere Beobaehtungen stehen keineswegs 
Mlein. Sehon 1914 stellte G. SOEDERBERGR ls bei zwei extramedullgren, 
langsam waehsenden Tumoren des obersten I-Ialsmarkes eine Atrophie 
def. kleinen Handmuskeln fest und kam zur Differentialdiagnose amyo- 
trophisehe Lateralsklerose. Er  sagt wSrtlieh: ,,Man kann bei Kompres- 
sion der obersten Cerviealregion deutlieh isolierte Atrophien yon ~uske ln  
beobaehten, die Segmenten weir unterhalb der komprimierten Stelle 
entsprechen. Ohne auf Versuche zur Deutung dieser eigentiimlichen Ver- 
h/~ltnisse einzugehen, genfigt es mir, die Tatsaehe festzustellen, dab man 
bei Kompression des obersten ItMsmarkes Atrophien der kleinen Hand- 
muskeln sehen kann, die nieht als lediglieh auf Inakt ivi tgt  beruhend 
erkl~rt werden kSnnen." Aueh ELSBEI~O und STRAUSS 4 fanden bei 
Tumoren des obersten Halsmarkes Atrophien der Vorderarm- und Hand- 
muskeln der einen Seite. Da mir die Arbeit nieht im Original zug~nglieh 
war, konnte ieh leider nieht feststellen, ob es sieh dabei aueh um lang- 
sam waehsende Gesehwfilste gehandelt bat. In  den angeffihl~ben F~llen 
wurden keine anatomisehen Befunde fiber die dabei aufgetretenen 
morphologisehen l~iiekenmarksveranderungen besehrieben. AnffNlig ist, 
dab immer gerade das oberste Halsmark komprimiert  wurde, wenn sieh 
Muskelatrophien entwiekelten. Ob das Zustandekommen der Atrophie 
mit  irgendeiner funktionellen Besonderheit des obersten Halsmarkes 
zusammenhangt,  wissen wit noeh nieht. 

Trotz gleieher H6henlokalisation und langsamem Waehstum haben 
die zwei Tumoren des obersten Halsmarkes v611ig versehiedene Krank-  
heitsbilder geboten. Das liegt sieherlieh nieht allein daran, daft der eine 
Tumor intra- und der andere extrameduli/~r gewaehsen ist. Gerade beim 
extramedullg~ren Tumor fehlte das sonst dafiir so eharakterisgisehe und 
ffir die Lokalisation so wiehtige Symptom des Wurzelsehmerzes. Erst  
Iange Zeit spg%er entwiekette sieh eine Einsehrgnkung tier Kopfbewe- 
gungen. Dagegen war dieses Lokalsymptom beim intramedullgren 
Tumor yon Anf~ng an als N~ekensehmerz vorhanden. Trotz dieser Ver- 
sehiedenheiten weisen beide Tumoren in der Gesamtsymptomatologie 
dennoeh aueh die charakteristisehen ~{erkmale yon Tumoren des 
obersten Halsmarkes anf. Als solehe kSnnen wir hier anfiihren: 1. Ein- 
sehrgonkung der ~ktiven und p~ssiven Bewegung des Kopfes. 2. ~o to -  
risehe L~hmungserseheinungen an allen vier Extremit~ten. 3. Sensibili- 
tgtsst6rungen, zum Teil bis seharf an das betroffene Segment reiehend. 
4. Beteiligung der eaudalen Hirnnerven, besonders des Aeeessorius, aber 
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auch des Hypoglossus und l~acialis, durch direkte Sch~tdigung oder 
durch Fernwirkung. 5. Nystagmus, Pupillendifferenz und Augenmuskel- 
st6rungen (Konvergenzsehw~ehe). 

Wenn somit das vollkommen ausgebildete Krankheitsbild im ersten 
Fall riehtig zu diagnostizieren war und bei Fall I I  zumindest an einen 
raumbeengenden Prozel~ im oberen Halsmark denken liel3, so ist yon 
gr56erer Wiehtigkeit, dal] der Kliniker die M6gliehkeit besitzt, Frfih- 
symptome zu einer genauen Lokalisation zu verwerten. I m  ersten Fall 
war es zweifellos der Nackenschmerz, der auf die Region des obersten 
Halsmarkes gedeutet hat. Der zweite Fall aber zeigt, dal3 das anf~ngliche 
klinische Bfld vollkommen irreleiten kann. Da aber, wie wir aus der 
Li~eratur zeig~en, HandmuJ~etatrophien bei hoehsitzenden Halsmark- 
tumoren nicht so selten sind, mfissen sie, wenn sie als isolierte Frfih- 
symptome auftreten, den Verdaeht auf einen verdr~ngenden Proze6 im 
Bereieh des obersten Halsmarkes, einbegriffen die hintere Schgdelgrube, 
lenken. Ein anderes Fernsymptom bei Tumoren im Bereieh des Foramen 
oeeipitale magnum beschraibt RIECH~T 15. Er  finder ale typiseh ffir die- 
jenigen Tumoren des Foramen Magendii, die sieh bis in den Rfiekenmarks- 
kanal ausdehnen, Schultersehmerzen und Par~sthesien in beiden tt~nden. 

Eine weitere Frage ist die, ob man aus dem klinisehen Bild einen An- 
haltspunkt daffir hat, ob der Tumor extra- oder intramedullgr liegt. Als 
Charakteristikum ffir extramedull~re Tumoren wird der Wurzelsehmerz 
als Ini t ia lsymptom angeffihrt. Jedoch gibt O. FO~STE~ 5 an, dal~ alle 
von ibm beobachte~en intramedullgren Halsmarktumoren mit Sehmerzen 
im Hals, im Naeken oder ausstrahlend in die Arme begonnen haben und 
da6 der Initialsehmerz bei intramedull~trem Tumorsitz weit hgufiger sei 
als bei extramedullgrem, wie auch bei unserem ersten Fall. Dieses Sym- 
prom kann daher fiir die Differentialdiagnose - -  intra- oder extra- 
medull~rer Tumorsitz - -  nicht verwertet werden. Ahnlieh steh~ es mit  
der ~uskelatrophie,  die in erster Linie bei extramedull/iren Tumoren 
beobaehtet wird, jedoeh yon ELSBERr and STRAUSS 4 aueh bei intra- 
medullgren Tumoren gefunden wurde. Aueh die zeitliehe Folge der 
Symptome geben keinen Anhalt, wie der Tumor zum Rtickenmark ge- 
legen ist. Lediglieh die frfihzeitig einsetzende StSrung der Blasen- 
YIastdarmflmktion ohne wesentliehe Seh/~digung der fibrigen ~o tor ik  
und Sensibflit~t l~tl~t sieh vielleieht als Kriterium fiir die intramedullgre 
Lage verwerten. Wie wenig aber dieses Symptom allgemein in diesem 
Sinne verwertbar ist, zeigt unser zweiter Fall. Aueh ein extramedull~rer 
Tumor kann, wenn der Druck fiber den ganzen Querschnitt reicht, zu 
Blasen- und ~astdarmstSrungen ffihren, wenn aueh in der Regel erst im 
fortgesehrit~enen Krankheitsstadium. Desgleiehen ist es nieht mSgtieh, 
in jedem Falle mit  Sicherheit festzustellen, ob der Tumor, wean er sich 
extramedull~r entwickelt, noeh innerhalb des Wirbelkanals oder sehon 
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innerhalb des Schs gelegen ist. Ein Symptomenbi[d, das nahezu 
regelms bei Tumoren der hinteren Seh~delgrube gesehen wird, be- 
steht in Kopfschmerzen und Hirndruekerscheinungen dureh Druck auf 
den Bulbus oder durch eine Verlegung der Liquorwege, besonders der 
Foramina Luschkae und ~agendii.  Dieses Syndrom fehlt in unserem 
zweiten Fall. Lediglieh die ~itbeteil igung der unteren Hirnnerven weist 
auf  Einbeziehung der ~edul la  bin, obwohl diese Symptome auger durch 
direkte Einwirkung des Tumors aueh dureh indirekte fortgeleitete 
Druckwirkung hervorgerufen sein k6nnen. Dagegen kann die geringe 
Sehmerzhaftigkeit des ganzen Krankheitsprozesses, vor allem das Fehlen 
eines Lokalsehmerzes, als Hinweis auf die intrakraniale Lage des Tumors 
angesehen werden. 

Zusammen~assung. 

Es werden zwei Tumoren der MedulIa-oblongata-Halsmarkgrenze 
kliniseh und anatomisch besehrieben; und zwar ein solit~res intra- 
medull/~res Neurinom mit grSgter Ausdehnung im Bereich der Grenze 
zwisehen h{edulla oblongata und erstem Halssegment und ein Ne- 
ningeom der hinteren Sch~delgrube, das das Mark auf gleieher HShe 
gegen den hinteren Rand des Foramen occipitale magnum gepreBt hat. 
I m  ersten Fall bietet das klinische Bild ffir die HShenlokalisation des 
Tumors keine Sehwierigkeiten. I m  zweiten Fall hat  sieh zungehst ein 
an eine amyotrophisehe Lateralsklerose erinnerndes Krankheitsbild 
entwickelt, und erst in welt fortgesehrittenem Stadium war eine ge- 
nauere H6henlokalisation m/Sglieh. Dieser Fall bietet anatomiseh das 
ungew6hnliehe Bild einer Degeneration der motorisehen Vorderhorn- 
zellen mit Atrophie der vorderen Wurzeln im Bereieh der untersten 
Halssegmente und in abnehmender Stgrke aueh noeh im Dorsal- und 
Lumbalmark,  infolge chronischer Kompression der Pyramidenbahnen 
in H6he ihrer Kreuzung bei fehlender sekund~rer Degeneration der 
Pyramidenfasern. - -  Die klinisehen Erseheinungen lassen sich trotz 
starker Verdr/s des gi ickenmarkes mit  den anatomisehen Ver- 
~nderungen weitgehend in ParMIe]e setzen. Diese Gegenfiberstellung yon 
klinisehen Symptomen und anatomisehen Befunden und entspreehende 
Befunde aus der Literatur  ergeben, dab bei Tumoren in H6he der 
Medulla-HMsmarkgrenze friihzeitig isoliert auftretende Blasen- und 
Mastdarmst6rungen fiir eine intramedull/ire Lage spreehen und dab aus 
dem Fehlen yon Wurzelsehmerzen der Halsnerven - -  aueh bei fehlenden 
Hirndrueksymptomen - -  auf eine intrakranielle Lage des Tumors ge- 
sehlossen werden kann. 
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