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bildungen auf dysraphische r Grundlage. 
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)/lit 8 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 15. Olctober 1951.) 

Ein Blick auf das Syringomye]ieschrifttum der letzten hundert Jahre 
zeigt uns eine erstaunliche Viclfalt yon Entstehungshypothesen: Ein- 
klemmungen des Amnion, Konvexit/~tsspannung des Neuralrohres durch 
die gekrfimmte Haltung des Embryo, Hydromyelie, sekund~rer ZerfalI 
einer zentralen (periependym/i~ren) Gliose, histiolytische Eigenschaften 
des Liquors, mechanisch bedingte Zirkulationsbehinderung oder funk- 
tionelle Gefiil3stSrungen wurden als Ursaehen spinaler Spalt- undHShlen- 
bildungen betrachtet. Die h~iufige Kombination der Syringomyelie mit 
spinalen Tumoren ffihrte zu Forschungen naeh einer eventuellen gemein- 
samen Ursaehe oder naeh kausalen Beziehungen beider, w/~hrend man 
yon anderer Seite rein exogene Sehadigungen, Trauma oder Infektion, 
far die Entstehung des Leidens verantwortlieh maehte. Einem Teil dieser 
Theorien k6nnte man auch heute noeh gewisse Bedeutung beimessen, in- 
sofern als der Verlauf der Erkrankung dutch exogene Faktoren, Traumen, 
schwere kSrperliehe Arbeig oder Allgemeininfektionen (D61~I~G, STAEMM- 
LER) in negativem Sinne beeinflul3t werden kann; als dieUrsaehe sehlecht- 
bin, sowohl ftir die Syringomyelie ira allgemeinen, als aueh ffir die jeweils 
angefiihrten F~Llle (soweit es sich dabei fiberhaupt um echte Syringomye- 
lien handelte) sind sie abzulehnen, giehtunggebend ftir unsere heutige 
Auffassung fiber das Zustandekommen der tI6hlenbildungen waren ein- 
real die grogen zusammenfassenden Arbeiten der Jahrhundertwende 
(Pt~ILIP~ und O~EI~TItO~, SOtIL~SlXGEI% KIEN~6CI~), welter die embryo- 
]ogiseh-histologisehen Forsehungen (CAJAL, SCI~I~FFEI~I)~CKEa und 
L~SCI~KE, BIELSCt~OWSKY und UNGEa, OSTEt~$AG) und sehliel31ieh die 
irr~mer zahlreieher gewordenen Beobaehtungen fiber das familiar ge- 
h~ufte Vorkommen der Syringomyelie, unter denen die von BAm~AQUER 
und I)E GlSl~ERT (13 Falle in zwei Generationen einer Familie) wohl die 
augenf/~lligste is*. 

Fugend auf den entwieklungsgesehichtliehen Studien, die eindeutig 
auf  die dysraphisehe Genese der Syringomyelie und Hydromyelie 
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hinwiesen, stellte BRE~IElZ den Begriff des Status dysraphieus auf. Er 
versteht darunter einen bestimmten, vererbbaren Konstitutionstyp, der, 
formalgenetiseh einheitlieh, in seinem anatomisehen und klinisehen Aus- 
Clruek jedoeh sehr polymorph ist. Er umfagt Spina bifida, saerale tIyper- 
triehose, Kyphoskoliose (soweit dysontogenetiseh bedingt), Sternum- 
anomalien, als direkte Merkmale, Hohl-Klumpful3 als neurologisehen 
Ausdruek der Wirbelsiiulenanomalie, aber aueh IJberwertigkeit der 
Spannweite fiber die K6rperli~nge, Heteroehromie der Iris, ferner 
Enuresis, Aeroeyanose, some dissoziierte EmpfindungsstSrungen ver- 
sehiedener Intensifier. BI~E~IE~ stellte Rfiekenmarksuntersuehungen an 
den Leiehen yon 4 Individuen an, die kliniseh keine Anhaltspunkte ffir 
Syringomyelie ergeben hatten, sondern lediglieh mit Sternumanomalien 
und zum Teil mit Kyphoskoliose behaftet waren, und in deren Familie 
andere Mitglieder Zeiehen dieses Konstitutionstypus aufMesen. Er land 
3 Stiftgliosen (davon eine mit zentraler H5hlenbildung), und 1 Hydro- 
myelie. 

CURTIUS und LORENZ kamen bei ihren kliniseh-erbbiologisehen Unter- 
suehungen zu folgendem Resultat : Von 35 Status-dysraphieus-Probanden 
konnten bei 16 dutch klinisehe Untersuehung yon Familienmitgliedern 
oder auf Grund anamnestiseher Angaben fiber Angeh6rige verwertbare 
Befunde erhoben werden. Bei dreien dieser F~lle konnten im Familien- 
verband keine dysraphisehen Merkmale festgestellt werden, wi~hrend bei 
13 jeweils einige dieser Merkmale famili/~r gehi~uft auftraten. In 17 F~llen 
dieser Untersuehungsreihe wurde kliniseh eine Syringomyelie diagnosti- 
ziert, in der lV[ehrzahl yon ihnen fanden sieh aueh andere dysraphisehe 
Zeiehen, zum Teil ill famili~Lrer H~ufung. Ein groger Teil der Probanden 
wies ferner neuropathisehe Symptome oder psyehisehe Anomalien auf, 
was die Verfasser unter dem Hinweis auf die augenfallige Kombination 
dysraphiseher Zeiehen mit Heredodegenerationen (FI~iEnl~EICltsehe 
Ataxie, multiple Sklerose, Neurofibromatose, Dystrophia muse. progr.} 
zu dem Sehlug fiihrt, dab der Status dysraphieus ganz allgemein ,,ein 
Terrain neuropathiseher 3/[orbiditi~t" darstelle. 

Diese und andere Untersuchungsreihen enthalten bei unvollkommener 
Symptomatologie einen erheblicben Unsicherheitsfaktor, andererseits 
ist Sektionsmaterial zu statistisehen Unterlagen zu selten und sagt uns 
bei tauglichen Befnnden yon sieh aus fast niehts fiber neurologisehe oder 
funktionelle StSrungen. Dafiir ]~gt es das Wesen anatomiseher Anoma- 
lien, speziell solehe des Rfiekenmarkes zutage treten. Untersuchungen 
an Sippen kSnnen sieh nicht oder nur zum geringsten Teil anf autoptisehe 
Befunde stfitzen, sondern sie basieren auf klinisch fagbaren Abwei- 
chungen oder, was die Familienmitglieder betrifft, oft aueh nnr auf ana- 
mnestisehen Erhebungen. Ffir die kausale Genese wichtig sind OST~- 
TAGS Beobachtungen fiber die Vererbbarkeit der Syringomyelie bei 
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Kaninchen. Bei 9 befallenen Tieren war in der Aszendenz ein und das- 
selbe erkrankte Versuchstier infolge Inzucht  mehrfach nachzuweisen. 
Die Erkrankung ~ul]erte sich in L~hmungen einer oder beider hinterer 
Extremit~ten,  SphinkterstSrungen, Wehenschw~che und verlief progre- 
dient. Die histologischen Untersuchungen ergaben weitgehende Uber- 
einstimmungen mit  der menschlichen Pathologie: Dysraphien, Gliose im 
Bereiche der hinteren Schlicl]ungslinie und Spaltbildungen in den dorsalen 
Riickenmarkspartien. 

Anatomisch kann die Unterscheidung zwischen Syringomyelie und 
Hydromyclie auf  Schwierigkeiten stol~en, da eine Dysraphie an ein und 
demselben ]~iickenmark beide Prozesse herbeifiihren kann. Ependymiire 
Auskleidung der tIShle kann nicht als Kri ter ium diencn, da sowohl in 
eine mit  dem Zentralkanal in Kommunikat ion  tretende H5hle sekund~r 
Ependym hineinwachsen k~nn, als auch andererseits nrspriinglich in 
einer Hydromyelie vorhandenes Ependym durch Druck des HShlen- 
inhaltes zerstSrt werden karm (STAEM~L~). SPATZ fordert zur Diagnose 
der Syringomyelie den Befund, dal~ Rfickenmarksgewebe in der HShlen- 
bildung aufgegangen sein mu~; oft jedoch wird diese Feststellung un- 
mSglich gemacht  durch die fasergliSse l~andzone, die das Lumen der 
HShle einfal~t und die keine Struktur der der HShle unmittelbar benach- 
barren Bezirke mehr erkennen l~il~t. Noch weniger exakt  ist die klinische 
Abgrenzung yon anderen, langsam progredienten Prozessen, auf  deren 
Symptomatologie hier nicht weiter eingegangen werden soll. 

I m  folgenden sei bier ein Fall beschriebcn, der die Auswirkungen der 
dysraphischen Fehlanlage in allen ihren MSglichkeiten aufzeigt, und 
dessen klinische Diagnose ,,Encephalomyelitis disseminata" lautete. 

Der Krankengeschichte seien folgende Daten entnommen: 
Familie~anamnese: Ohne Besonderheiten. 
Eigenannamnese: Therese 1%., geb. 1907. Erw~hnenswert mit 22 Jahren (1929) 

Sturz aus 6 m ttShe mit nachfolgender einstiindiger Bewu~tlosigkeit. Mit 36 Jahren 
(1943) wegen Kreuzschmerzen in der Orthopadischen Klinik, Miinchen. Verdacht 
auf eine Wirbelerkrankung wurde nicht best~tigt. Knrz dauernde 1%etentio urinae 
im Verlauf einer Pleuritis. Seit 1947 reil~ende Schmerzen in Unterschenkeln und 
Ffil~en, ttarninkontinenz, gfirtelfSrmige Schmerzen im unterenThoraxbereich. Zeit- 
weitige l~emissionen. Seit einem halben Jahre Leibschmerzen und Spasmen, 
Schwache beider ]~eine, zunehmende Sphinkterenschw~che, a]lm~thlich sich ent- 
wickelnde Geffihllosigkeit etwa yore Nabel abw~rts. Aufn~hme ins Krankenhaus 
Passau wegen Blasen- und Darml~hmung und hochfieberhafter Cystitis; yon da 
~Jberweisung in die Universit~tsnervenldinik Miinchen. 

Neurologisch fand sich dort an den Gehirnnerven ein feinschNigiger Nystagmus 
nach beiden Seiten mit rotatorischer Komponente, an den Armen eine rechtsseitige 
TonuserhShung, lebhafte physiologische 1%eflexe und rechtsseitige Pyramiden- 
zeichen; spastische Paraparese beider :Beine, links starker als rechts. Von einer 
Kontrastffilhmg des Wirbelkanals wurde Abstand genommen. Nach zehn Tagen 
Exitus an Kreislaufversagen. 

8* 
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Geh~rn- und Ri~chenmarl~ssektion: (F. A. 225/49) : 
1i25 g schweres, formolfixiertes Gehirn. Deutliche Druckfurchen an beiden Unci 

und Kleinhirntonsillen. Sonst un~uffallige Konfiguration. Weiche tI~ute zart, durch- 
sichtig, Hirngef~l~e ohne nennenswerte Veranderungen, durchg~ngig. Auf Frontal- 
schnitten fiberall klare Grau-weiB-Zeichnung, HirnhShlen yon durchschnittlicher 

Abb, 1. a) Das ]giicken~ark des ~"alles einem nonna]en &Tergleiehsrfickenmark gegeniibergestellt. -- 
b) Querschnitte des Riickenmarkes in versch~edenen tI6hen. 

Weite, ohne Veranderungen am Ependym und ohne Kommunikationsbehinderung. 
:Keine herdf6rmigen Ver~inderungen auf den Schnittfl~chen erkennbar. Auch an 
]3rticke, Medulla oblongata und Kleinhirn keine autoptisch erkennbaren Abweichun- 
gen. 

Das Ri ickenmark  (Abb. 1), das besonders in seinen dorsalen Ante i len  
die etwa vierfache Dicke der Norm besitzt ,  ist in  etwas torquierter  Stel- 
lung  fixiert, worauf  teilweisc die Deformierung der Querschnit tsbi lder  
zuri ickzuftihren ist. Das obere t i a l smark  fehlt, der zur Unte r suchung  
kommende  Teil beg inn t  mi t  C V, so dab der orale Beginn der im folgenden 
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geschi lder ten  HShlenb i ldung  n ich t  erfal~t werden konnte .  A u f  Quer- 
s ehn i t t en  zeigten sich im Cerv ica lmark  und  oberen B r u s t m a r k  eine, 
s tel lenweise auch mehrere  grof~e HShlen,  die tei lweise yon einer dicken,  
weil]lichen M e m b r a n  ausgek le ide t  sehienen,  und  zwar s te t s  in der  An-  
o rdnung  einer  mi t t l e ren ,  gewShn]ich g ]a t t r and igen  t tShle  und  zwei seit- 
lich davon  gelegenen Spa l tb i ldungen ,  die a u f  gro6e St recken eine zer- 
r issene Begrenzung  zeigen. Von Th I l I  bis Th V zunehmend  wird  die 
s t a rk  e rwe i te r t e  mi t t l e re  HShle  yon g raubr~unl ichem Gesehwulstgewebe 
ausgeffi l l t ,  das  ba ld  yon  zahlreiehen,  bis zu s tecknade]kopfgroSen Cysten 
du rehse t z t  ist .  I n  dieser  HShe is t  nur  ein sehmaler ,  undeu t l i ch  abge- 
grenz te r  Ring  nervSser  Subs tanz  in der  R i i ekenmarkspe r iphe r i e  erhal ten .  
I n  Th VI  wi rd  dieser  Befund  wieder  yon  einer HShle mi t  seRlich ge- 
legenen Spa l tb i l dungen  im Ri i ckenmarksgewebe  abge]5st ,  die sich mi t  
s t a r k  wechse lndem K a l i b e r  der  L~nge naeh dureh  die Mitre  des Organs  
bis  ins L e n d e n m a r k  z ieht  und die im ora len  Tei] yon  einer wei~l ichen 
W a n d m e m b r a n  ausgek]e ide t  ist .  I m  oberen L u m b a l m a r k  ha~ die HShle  
nur  noch e twa  Stecknadelkopfgr~l~e.  We l t e r  caudal  ergeben sich keine 
Aufi 'a l l igkei ten mehr.  

Mikroskopischer Befund. 
Die histologische Untersuchung des GroBhirns ergab keine im Zusammenhang 

mit dem Vorgang im ~iiekenmark verwertbaren Befunde. In den caudal yon tier 
Medulla oblongata ge]egenen Schnitten, die bereits die obersten Cerviealanteile des 
t~fickenmarks darstellen, finde~ sich der Zentralkanal obliteriert, als m~Big grol3er 
Zellhaufen, ohne Andeu~ung irgendwelcher Lumenbildung. Von den Hinterstr~ngen 
sind besonders die GoLLschen Str/~nge weitgehend diffus entmarkt. Im obersten 
erhaltenen Segment (CV) ist das t~iickenmark im ganzen stark abgeplattet. Die 
Meningen sind fibrSs verdickt, desgleiehen die Wandungen der meningealen Get,  Be. 
Hinter der vorderen Kommissur liegt eine groBe, loekere Ansammlung ependymaler 
Zellen, in deren Mitre eine HShle auftritt. Die H6hle selbst ist unregelm~ifiig ge- 
forint, ihre Wan@ sind teilweise yon einschichtigem, stellenweise mehrreihig an- 
geordnetem Ependym eingesgumt. Im dorsalen Winkel der HShle, der frei vor~ 
Ependym ist, ragt ein pflzfSrmiges Gebilde yon Faserglia und einigen GefgBen in 
das Lumen hinein. Eine hintere Kommissur ist nicht zu erkennen. An der Basis der 
GoLLsehen Strange liegen Bindegewebsballen sehlierenghnlieh zwischen beiden 
CLARI;Eschen Sgulen ausgebreitet. Das Bindegewebe ist kernarm, seine Fasern um- 
flieBen einige offenbar yon Gef~Bnerven ausgehende neurinomartige t~ormationen. 
Welter naeh dorsal, in den GoLLschen und BvnDAcHsehen Strangen eingestreut, 
liegen zahlreiehe fibrotisehe, meist lumenlose GefgBe. Zu beiden Seiten der H6hle, 
von dieser abgesehlossen, ziehen ungleieh groBe Spaltbildungen yon den zentralen 
Teilen des Riickenmarks bis etwa in die Zona marginalis der Hinterh6rner. Die 
Wgnde dieser SpaRbildungen sehen zerfetzt aus, die angrenzenden Gebiete sind 
6dematSs aufgelockert. Der reehte Spalt nimmt fast die ganze graue Substanz und 
die angrenzenden Teile des Seitenstranges ein; nur die peripheren Teile der Vorder- 
h6rner sind erha]ten. Der linke Vorderstrang ist etwas 6dematSs; in seiner ~ i t t e  
liegt auf einigen Schnitten ebenfalls ein kleiner Spar  ohne Wandstruktur. Im Ver- 
Iauf der Schnittfolgen ~ndern sieh die Befunde sehr rasch. Die zentrale H6hle er- 
weitert sich bereits im n~tehsten Segment ganz enorm; sie erscheint infolge der arti- 
fiziellen Abplattung des Riickenmarks als ein sehmaler, quer verlaufender Spalt mit, 
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Verastelungen. Sie tragt hier keine Ependymauskleidung mehr, ihre Wand wird 
vielmehr yon einer dicken Membran aus Faserglia gebildet, in die allenthalben ein- 
zelne Ependymzellen eingestreut sind, zum Teil in ttaufchen beisammen liegend. 
Eine gr58ere Anzahl yon Ependymzellen liegt reihenfSrmig auseinandergezogen an 
der Peripherie der Membran, auf der Grenze gegen die vordere Kommissur. Im 
nachsten Segment (C VII)  haben sieh Form nnd GrSl]e der ttShle nicht geandert. 
Die fasergli5se WaRd hat  sich zu einem breiten Faserfilz verstarkt, dessen Innen- 
seite ventral einen dichten, stellenweise mehrreihigen Ependymbesatz tragt, der 

Abb. 2. C VIII (seitenverkehrt) R = Raphe dorsalis. Hydromyelie, ependymale Auskleidung an der 
ventralen Wand (g). Lateral Gliamembran, rechtes Hinterhorn stark 5deraat6s mit Spaltbildungen. 

nach dorsal zu allmahlich abnimmt und im Bereiche der dorsalen Circumferenz nur 
noch hie und da einige kleine Wandstellen bedeckt. In  den Faserfilz sind - -  ventral 
parallel zum Wandver l au f - -  bandf6rmige Gruppen yon Ependymzellen eingelagert, 
weiter gegen dorsal zu sind es bald nur noch einzelne Zellen, die ohne Beziehung zu- 
einander in den Gliafasermantel eingestreut sind. Etwas lateral vom dorsalen Pol 
der tt6hle drangen sich einige Bindegewebsbafien zungenfSrmig in das Lumen 
hinein, ein Weiterkrieehen bindegewebiger Elemente auf der ttShlenwand ist in- 
dessen nicht erfolgt. Bald darauf (C VIII )  klafft die ttShle welt (Abb. 2) ; ihre Ran- 
der zeigen jedoch noeh t ief  eingezogene Buchten und tragen ventral ein- und mehr- 
reihigen Ependymbelag. Die ventral unscheinbare Gliamembran hat sich an den 
Seitenwanden zu bemerkenswerter Maehtigkeit entwickelt, an der dorsalen Wand 
dagegen ist sie nicht zur Ausbildung gekommen; hier liegen in tier Wand zahlreiche 
fibrotische Gef&Be, jedoch keine umfangreichen Bindegewebsmassen mehr. Die 
Gliamembran ist lateral yon einze]nen Ependymzellen durehsetzt, die stellenweise 
nm kleine Lumina gruppiert sind oder sich zu Formationen zusammengesehlossen 
haben, die gr6Beren, flachgedriickten Ringen gleichen. Im nachsten Segment (Th I) 
ist der Ependymbelag der ventralen ttShlenwand fast v611ig versehwunden, nur 
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eine kleine Stelle im Winkel der ventralen und l[nken Wand zeigt sehr dichten, mehr- 
reihigen Ependymbelag. Ependymale Zellverb/~nde in der Gliamembran sind selten 
geworden, auch die Zahl der einzeln liegenden Ependymzellen scheint gegeniiber 

Abb. 3 a u.b. Th II a) ttydromyelie, artifiziell stark deformiert. GroBer Zerfal]sherd rechts, ventrale 
Ependymauskleidung, rechts in der Gliamembran EpendyrnzellgruPl0e (EZ), die sich in b) wenige 
Schnitte weiter caudalwarts zu einer J~Shle mit ebenfalls ependymaler Wandauskleidnng entwickel~ 

hat (H). 

dem vorhergehenden Segment vermindert.  Die Membran hat am ventralen Umfang 
sehr an St~rke zugenommen, sie erstreckt sich auch fiber die hintere gShlenwand,  
bis auf eine kurze Strecke in der hinteren Mitte, wo eine fast kernlose Bindegewebs- 
masse, die aueh hier wieder einige NeurinomknStchen einschliel3t, das Lumen be- 
grenzt. Im folgenden Segment (Th II ,  Abb. 3a) tr~gt die HShle an der ventralen 
Wand einen liickenlosen Ependymbelag, wghrend die dorsale Wand freivon Ependym 
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ist. In  der Gliamembran befinden sieh reiehlich Ependymzellen, in der Mere- 
b ran  und  in den Hinterstri~ngen einige unfSrmig-fibrotische Gef~,Be. Stellenweise 
haben sich die Ependymze]len zu Gruppen mit  Tendenz zur Lumenbildung zu- 
sammengeschlossen; einer dieser Zellhaufen (EZ) erweitert  sein Lumen derart ,  dab  
neben der urspriinglichen IffShle eine zweite, gleieh grol3e entsteht ,  die durch einen 
aus Faserglia bestehenden,  sehr ependymreichen Steg yon der ersten getrennt  er- 
seheint (Abb. 3b). 

In  den folgenden Schni t ten verschwindet diese zweite H~ihle sehr bald wieder, 
die ursprtingliche HShle rundet  sieh ab und  rfickt wieder in die Mitre des Riicken- 

Abb. 4. Th II/III Hydromyelie, rechts undlinks an der ventralen Wand zwei Nischen mit erhaltenem 
]~pendym (E), sonst hat ventral und lateral nach Durchbrechung des EpendylIlS ein breites Glia- 
polster (G) das Lumen eingeengt, wobei einzelne Ependymzellgruppen (EZ) und die erhaltene kern- 

arme subependym~re Glia (SG) die ursprfingliche Ausdehnung der HShle zeigen. 

marks,  welche somit wieder nahezu symmetrisch erscheint.  Die Gliafaserschicht 
wird an  den latera]en Wiinden sehr breit,  w~thrend sie in der vorderen und  hinteren 
Mitre verhi~ltnismal3ig schmal bleibt.  Ein  Ependymbelag ist bald vorhanden,  bald 
wird er vermiBt, desgleichen die Bindegewebsmasse in der h interen Raphe.  Hier 
sieht man querliegend einen Wall yon Ependymzellen, der h in ter  der an  das Lumen 
grenzenden Bindegewebswucherung vorbeizieht;  es bildet  sich h inter  dem Binde- 
gewebe eine median ge]egene zweite kleine HShle. Die ]3etrachtung des n~chsten 
Segmentes l&l]t uns die Beziehungen klar werden, die zwischen der Ependym- und  
Faserauskleidung der HSh]e bestehen:  wo auf  den bisherigen Bildern ein Ependym- 
belag vorhanden war, fehlte unter  ihm eine diekere Gliafaserwueherung; direkt  
unter  der Zellreihe lag ein sehmaler Streifen subependymi~ren zellarmen Glia- 
gewebes. Dort  dagegen, wo die Ependymauskleidung fehlte, wurde die HShlenwand 
sofort yon einer sehr brei ten GHafaserformation gebildet. Diese war mgl3ig zellreieh 
und  zeigte neben eindeutigen Astrocyten aueh eingestreute Zellen ausgesprochen 
ependym~ren Charakters, die nach der Wandperipherie zu eine diehtere Lagerung 
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zeigten, um dort schliel]lieh einen nieht gesehlossenen Kranz zu bilden, an dessert 
Aul]enseite wieder ein sehmaler Streifen subependym~tren Gliagewebes gelegen war 
(Abb. 4). Dieser bildete die Fortsetzung der gleieh gebauten subependymiiren Glia 

Abb. 5 a u. b. ThIII a) Das eingebrochene Gliagewebe (Gliastift GS) hat dasLumen v611ig verschlossen. 
Ursprfingliche Ausdehnung der HShle durch ependymale Zellen (EZ) und subependym~ire Glia (SG) 
markierb. Von dorsal hereinragende Bindegewebszunge (B). -- b) hTarben~ihnliche, bindegewebs- und 
ependymreiche Wucherung an Ste]le der bisherigen Zentralkana]formation. (E = einige der zah]- 

reichen versprengten ependymalen Zellverb~nde). 

unter  der oben besehriebenen ependymalen HShlenauskleidung, deren Zusammen- 
hang mit dem Ependymkranz um den in Th I I I  (Abb. 5a) bereiLs gebildeten Glia- 
faserstift auf  Zwischensehnitten verfolgt werden konnte. 

Im drit ten Thoracalsegment (Abb. 5a) finden wir keine HShle mehr, das Zen- 
t rum wird vielmehr eingenommen yon einer ringf6rmigen loekeren, gliSsen Gewebs- 
formation, deren Durehmesser fiber die H~lfte des dorso-ventralen Durchmessers des 
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Rfickenmarks betragt. An ihrer Aul]enseite ]iegt ein etwas aufgelockerter und stellen- 
weise unterbrochener Kranz ependymaler Zellen, der wiederum yon einer schmalen 
Zone subependymaren Gliagewebes umgeben ist. In der Mitre der zentralen Gila- 
formation liegt ein yon dorsal eingewaehsener Bindegewebszapfen. An 4er Stelle, 
wo dieses Bindegewebe auf den hiateren Umfang des Ependymkranzes trifft, ist 
dieser ungeordnet; auf einigen Schnitten erkennt man, dal] das Bindegewebe ihn 
durehbrieht und zu dem gewucherten Gefgl~bindegewebe in der hinteren Raphe 
Beziehung hat. 

Ventral ist der Ependymsaum im Zuge der 1V[edianlinie etwas nach innen ein- 
gezogen, davor liegt ohne Zusammenhang mit dem Zellkranz noeh ein Ependym- 
zellhaufen. 

Etwa 2 mm caudalwarts ist das Bfld sehon wieder weitgehend gei~ndert (Abb. 5b) : 
das Zentrum ist jetzt eingenommen yon einer Bindegewebsmasse, die nach allen 
Seiten strahlig Fortsatze ausschickt. In der Umgebung liegen einzelne Bindegewebs- 
flocken, Schw~rme und Klumpen versprengter ependymaler Zellen, Gef~Be und 
SpaltbflcIungen. Alles liegt hier scheinbar beziehungslos durcheinander, ist aber 
doch radiar ausgerichtet. Organstruktur ist nicht mehr erkennbar. 

Wenig spgter (Th IV) tritt wieder eine groBe HShle im Zentrum des Rfieken- 
markes auf, das hier als eine schon ziemlich dfinnwandige l~Shre mit stark auf- 
geloekerter Wand erscheint und nur noch relativ wenige zusammengedrangte ner- 
vSse Strukturen enthglt. In der hinteren und vorderen Mitre finden sieh grS~era 
Gefai3e und dorsal Bindegewebsfloeken, die zum Tell an das Lumen unmittelbar an- 
grenzen. Die gebuchtete HShle wird mit Ausnahme 4er hinteren Mitre yon Faserglia 
eingesaumt, in der sigh verschiedent]ich bandfSrmige ependymale Zellgruppen be- 
finden. Eine ependymale Auskleidung, wie sie die bisher beschriebene H6hle teil- 
weise zeigte, kann nieht festgestellt werden, vielmehr liegen der Faserglla innen 
ungeordnete Verbande ependymaler Zellen auf, die bereits deutlieh blastomat5sen 
Charakter zeigen. In  der vorderen Mitre wird diese Auflage eaudalwarts stgrker, 
ffiI]~ bald die ganze Dicke der gliSsen g6hlenwand aus, wobei gegenfiber der Fissur 
zwisehen den Zellziigen cystische gohlriiume bestehen bleiben. Die perivasculare 
Anordnung der blastomatSsen Zellen zum typischen Ependymom wird erkennbar 
(Abb. 6a). Im Verlauf der Schnittfolge nimmt die Wucherung zu, stellenweise be- 
ginnt auch in den ependymalen Zellgruppen, die in der Tiefe der Fasergliaschicht 
liegen, lebhafte Zellvermehrung. In  der ventralen ~it te bildet sich ein dickes Polster 
tumorSser Auflagerung, bald spannen sich zwisehen vorspringenden zungenfSrmigen 
Tumorwtilsten feine Stege aus ebensolchem Gewebe aus, so dai~ sigh bei zunehmen- 
der wandsti~ndiger Wucherung yon ventral her bald eine yon zahlreiehen Cysten 
durehsetzte Tumormasse in das Lumen der H6hle vorschiebt. SchlieBliGh wird das 
ganze Lumen der RShre yon dem yon allen Seiten eindringenden neoplastischen 
Gewebe ausgeffillt. 

Abb. 6b (Th V) zeigt den Tumor in seiner grSl~ten Ausdehnung. Der umgebende 
Mantel aus aufgelockertem nervSsem Gewebe ist hier stellenweise auf die Starke 
eines Zwirnsfadens reduziert. Trotzdem finden sich darin auch hier noch wohl- 
erhaltene Ganglienzellen. Nach Gestalt und Anordnung ihrer zelligen Elemente, 
sowie nach ihrem Aufbau und Wachstum liegt der typisehe Befuncl eines eystisehen 
Ependymoms vor. Nach caudal zu werden die Cysten gr58er, die Aul]ensehieht ner- 
vSsen Gewebes wird wider  starker, und es ergibt sich schliel~lich ein Bild, i~hnlich 
dem cranialen Beginn des Ependymoms: eine grol~e H~ihle mit blastomatSser Wand- 
ausldeidung, ventral yon einer Spange yon Tumorgewebe durchzogen. Der caudal- 
warts erfolgende ~bergang der Tumorregion in eine einfaehe HShlenbildung voll- 
zieht sich in umgekehrter Reihenfolge wie oral: zunachst eine ungeordnete Wuche- 
rung yon Binc[egewebe mit versprengten ependymalen Zellen, dann {Th VII) 
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Bildung eines Ependymzellkranzes innerhalb eines Ringes yon subependymgrer Glia 
mit  zentraler Gliose und Bindegewebskefl (Abb. 7a) und sehlieBlieh Auftreten einer 
K6hle innerhalb der zentralen Gliose, die sehr schnell erhebliche Gr6Be erreicht. 

Im aehten Thoracalsegment bietet das Rfickenmark das Bild einer RShre mit  
einer Wandstgrke von etwa 2 mm. Eine Gliamembran bi]det aueh hier die Wand der 

Abb. 6 a u. b. Th IV a) H6hle mit blastomat6serWandausk]eidung (T), die, von ~-entral ausgehend, 
rasch das ganze Lumen umschliefit, einengt und schlie •lich ausfgllt. -- b) Th V Schnitt durch die gr6~te 

Ausdehnung des Ependymoms; dfinner Mantel erhaltenen Rgckenmarkgewebes. 

H6hle. In der Tiefe der Membran lguft ein nur noch fiber kurze Strecken erhaltenes 
Band ependymaler Zellen; t rotzdem hebt sich die subependymgre Glia durch andere 
Struktur deutlich yon der inneren Membran ab. Das Lumen selbst tr~gt nirgends 
ependymale Auskleidung, die innerste Gewebsschicht scheint jedoeh verdichtet,  
indem die Kerne hier naher beieinander liegen; nach auBen bin tr i t t  allmghlich eine 
bisweilen fast wabige Auflockerung Bin. Tro~z starker Auflockerung des erhaltenen 
Rfiekenmarksgewebes finden sich auch hier in den an die Peripherie gedrgngten 
Teilen der VorderhSrner unvergnderte Ganglienzellen. 

Die H6hle weicht sehr bald wieder einem Gliastift, ums~umt yon einem Streifen 
ependymaler  Zellen, der am ventralen Rand yon ansehnlieher St~rke ist und 
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biswcilen ein kleines Lumen in sich einschlieBt, lateral sehwacher wird und  dorsal all- 
mahlich crlischt. Im Inneren des Stiftes liegt auch hier eine zungcnfSrmige Wuche- 
rung yon Bindcgewebe, ferncr versehJeden grol3e H6hlen, yon denen eine im Ver- 
lauf dcr Schnittfolge domhfiert  und  rasch an  Gr613e zunimmt.  Zwischen zwei an  der  

Abb.  7 a u. b. Th  V I I  a) Ausgefii l l te t t yd romye l i e  m i t b e g i n n e n d e r  Rekanal is ier~mg nnd  zentraler  Binde-  
gewebszunge.  --  b) Th  I X  Wei t e r  fo r tgeschr i t t ene  Rekana l i s i e rung .  Bindegewebe (B) an  der  vorderen  
und  h in te ren  t t6h lenwand  als l~este eines Septnms,  das  urspr i ingl ich  zwei selbst~ndige HShlen von-  

e inander  t rennte .  

ventralcn und  dorsalen Wand  gelegcnen Bindcgewebswucherungen (Abb. 7 b) spannt  
sich zeitweise ein bindcgewebigcs Septum. 

I m  weiteren Verlauf bleibt  die Gliosc zun/~chst in gleichcr Gr61~e bestehen, die 
t tShle n immt  an  Durehmesser rasch ab;  bald finder sich an  ihrer Stelle nur  noch ein 
kreisrunder Herd extrem aufgcloekerter Gliafasern mit  sp/~rlichen eingestreuten 
Gliakernen und  vereinzeltcn kleinen Gefgi~cn (Th X). Die dorsale Raphe  ist  frei 
yon Bindegewebe. Je t z t  wird auch die Gliose kleiner, die Gewebsauflockerung im 
Zentrum verschwindet und  bald result iert  yon dcr ganzcn Zentralkanalregion nur  
noeh ein sehr gro•er, ungeordneter  Ependymzellhaufen.  
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Inzwisehen ha t  sieh in H6hen yon Th X / X I  dorsal vom Zentralkanal  und  unab-  
h/tngig yon diesem im ventra len Hinterstrangfeld ein seharf  abgegrenzter Herd 
s ta rk  aufgeloekerten C~ewebes gebildet, der Astroeyten und  einzelne ependymale 
Zellen enth/i l t  und  dessen Mitre von einer HShle eingenommen wird. Diese Bildung 

Abb. 8au. b. L II a) Syringomyelie im Hinterstrangfeld (G = gli6se t{6hlenwand, R = l~aphe 
dorsalis~ Z K  ~ Zentra!kanala111age). -- b) Syrinx gesehlossen, eaudales Ende der Gliose. 

n immt  caudalw/~rts an Gr613e zu, drfingt die Ependymzellgruppe des obliterierten 
Zentralkanals  nach vent ra l  und erreieht  ihre gr6gte Ansdehnung, yon einer sehma~ 
len, marklosen Randzone umgeben, im 2. Lumbalsegment.  Die reehte lZiiekenmarks- 
hglfte erscheint grS/~er, das Septum ist naeh links verdr~ngt  (Abb. 8a). Welter naeh 
caudal wird diese Bildung bald kleiner, l~uft in einen kleinen, marklosen Herd mit  
umgebenden fibrotiseh verquollenen, meist obliterierten Gef/~gen aus (Abb. 8 b) und  
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ist ira vierten Lumbalsegment verschwunden. Hier bietet lediglich die Zentral- 
kanalgegend ein yon der Norm etwas abweiehendes Bild; es findet sich n~mlich ein 
groBes Konvolut ependymaler Zellen, das die hintere Commissur nach dorsal ver- 
sehoben hat, so dab sie als rechtwinkliger Keil die ttinterstr~nge an ihrer Basis aus- 
einanderdrangt. 

Neben den beschriebenen dysgenetischen Bildungen finden sich in fast allen 
HShen des Rfiekenmarks rechts und links yon ihnen hochgradige Gewebsauflocke- 
rungen, zum Teil mit Hohlraumbi]dungen versehiedenen Grades, selbst in den Ab- 
schnitten, wo das Riickenmark nur als diinnwandige R6hre die zentrale tt6hle um- 
gibt. Es handelt sich offensichtlich um Zerfallsvorg~nge auf der Grundlage 5dematSser 
Gewebsdurehtr~nkung, also um augenscheinlieh sekundare Veranderungen ganz 
anderer Genese als die zentrale H6hlenbildung. Diese Hohlraume mit zerfetzter, 
unregelmaBiger Begrenzung kSnnen an GrSBe die zentrale tt5hle fibertreffen; es 
f~llt dabei auf, dab zwar das Oedem nicht an bestimmte Organbezirke gebunden 
ist, die ttShlen dagegen die Grenzen der grauen Substanz nach peripher hin nieht 
iiberschreiten (s. Abb. l, 2, 3 reehts, 4, 5 links, 6a und 7). 

Um noeh einmal kurz zusammenzufassen ergeben sich also als wich- 
tigste Befunde der mikroskopischen Untersuchung einmal dysgenetische 
Ver~nderungen, die den Zentralkanal,  bzw. die dorsa]e Raphe betreffen, 
weiterhin (caudal) solehe, die unabh~ngig davon im rechten Hinter- 
strangfeld liegen und ferner sekund~re 0dem- und ZerfallshShlenbil- 
dungen mit  Bevorzugung der grauen Substanz. Die zentralen H5hlen- 
bildungen weisen cervical stellenweise Ependymzellbel~ge auf, oder an 
ihrer Stelle, eine Membran aus Faserglia, an deren peripherem Rand 
streckenweise die Lage des ursprfing]ichen Ependymsaumes an Ependym- 
zellreihen erkennbar ist; das Ganze ist yon einer Lage subependym~rer 
Glia umgeben. Der gleiche Zustand finder sich im unteren Thorakalmark,  
jedoch s hier die ependymale Wandauskleidung durchgehend. 
Zwischen cervicaler und unterer thorakaler HShlenbildung liegt ira mit t-  
leren Thorakalmark eine H5hle, die mit  einem blastomat6sen Wandbelag 
versehen ist, der bis zum v611igen Verschlul~ ausgebildet ist. Es bietet 
sich der Befund tines zentralen Ependymones. Sowohl bei der cervicalen 
als auch bei der caudalen HShlenbildnng ist die Abgrenzung gegen die 
dritte mittlere die gleiche : eine solide Gliawucherung (Gliastift) innerhalb 
elnes weiten fragmentierten Ependymzellkranzes, in die aus der dorsalen 
Raphe ein Bindegewebskeil hineinragt; dieses Verschlul~gewebe geh~ in 
Richtung der MittelhShle in eine ungeordnete Wucherung yon Ependym- 
ze]lhaufen und Bindegewebsmassen fiber. Eine yore Zentrall~anal unab- 
h~ngige HShlenbildung im rechten t t interstrangfeld weist keinen Zu- 
sammenhang mit  zweifelsfreien Bindegewebsdystopien auf. 

Morphogenese. 

Aus Schnitten des unteren Cervical- und des Thorakalmarkes sehen 
wir versehiedentlieh den Verlauf der dorsalen Raphe durch eingelagertes 
Bindegewebe markiert ,  bei Th I I I  (Abb. 5a) und Th V I I  sind es keil- 
fSrmige Bindegwebsmassen, die in der Medianlinie liegen. Da ~hr V o r -  
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handensein nieht Ms Hyperplasie vasMen Bindegewebes gedeutet werden 
kann, ergibt sieh die Frage, ob dieses Bindegewebe auf reparatorisehe 
Vorg~nge, etwa Narbenbildung, zurfiekzuftihren ist, oder ob es sieh um 
eine Versprengung bei St6rungen in der friihembryonMen Entwieklung 
handelt. Die Tatsaehe, dab das Mesenehym nur in der hinteren Sehlie- 
gungslinie des lV[edullarrohres liegt, weist auf eine Verlagerung piMen 
Keimmaterials beim Sehlug des Neuralrohres bin. Wenn ein breiter, MI- 
6rtlicher Zusammenhang zwisehen den Meningen und dem Bindegewebs- 
keil niehg naehgewiesen worden ist, sprieht dies nieht gegen diese Auf- 
fassung, da die. Verbindung dureh Waehstumsversehiebungen bei der 
Diekenzunahme des Organs unterbroehen worden sein kann. 

NormMerweise vereinigen sieh gegen Ende der zweiten l%tMwoehe die 
paarigeu Medullarwiilste zum Medullarrohr. In  der 3. Woehe beginnt die 
Anlage des h~utigen WirbelkanMs, der das Medullarrohr zu beiden Seiten 
umw~ehst und sieh zum MeningeMsaek sehliegt; diese Ent~vieklung ist 
mit dem Ende der 4. Woehe abgesehlossen (Eu~sT). In unserem Falle 
mug demnaeh beim SehluB des NeurMrohres eine Verz6gerung einge- 
treten sein, wobei die Pia-Anlage das Medullarrohr bereits umwachsen 
hatte, bevor die Medullarwiilste miteinander versehmolzen waren, so dab 
das Bindegewebe Zeit and Gelegenheit hatte, in den noeh klaffenden 
SpMt hinein vorzudringen. 

In der Literatur  werden ~hnliehe F~lle beriehtet; einer der ersten, der 
auf meehanisehe Hindernisse beim Sehlul] des NeurMrohres hinwies, war 
der yon G]~uLAcH 1894 besehriebene. Es handelte sieh dabei um ein 
Teratom, aus gliSsen und bindegewebigen Elementen besgehend, das im 
Innern einer SyringomyeliehShle gelegen war, und engen Zusammenhang 
mit der bindegewebigen Auskleidung der H6hle aufwies. BI]~Lsctmws~Y 
und U~o~R beobaehteten slo/~ter einen/~hnlietlen 1%11; in einem yon H ~ -  
~]~BERG ver6ffentlichten war im friihen EmbryonMstadium Mesenehym 
in die noch klaffende SehlieBungsrinne eingedrungen, das sich sp/~ter in 
Duragewebe differenzierte. OST]~RTAG nimmt bei seinen F/~llen ebenfMls 
diesen Entstehungsmodus an, CO~TE~ land in einem Fall eervicMer 
tIydromyelie in deren H6hlenmitte einen 5 em langen, zum Tell sehr 
barren Stiff, der dureh eine mesodermMe Platte mi~ der dorsMen Raphe 
verbunden war. Der Stilt  bestand aus differenzierten TMgdriisen, Binde- 
gewebe, larhell/~rem Knoehen und trug l~limmerepithelbesatz. 

Diese F~lle zeigen, gleieh dem vorliegenden, dab trotz meehaniseher 
ttindernisse ein - -  wean auch atypiseher - -  Sehlug des ~edullarrohres 
in jedem l~Mle angestrebt wird; sie zeigen ferner die Anfechtbarkeit der 
Theorie BI]~LSCKOWSKYS, wonaeh die Zellen des dorsalen Eloendymkeiles , 
dureh ihre FortsEtze mit der Membrana reuniens verbunden, bei ihrer 
Wanderung naeh ventral  Bindegewebe mit in das Riickenmark hinein 
naehziehen sollen. 
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In  den Igiickenmarksabsehnitten kranial von Th I I I  und caudal yon 
Th V I I  war in unserem FaMe die VerzSgerung des Neuralrohrschlusses 
offenbar weniger stark gewesen. Kranial  und caudal sehen wir eine 
H6hlenbildung, die sich als mit  dem s ta rk  erweiterten Zentralkanal 
identisch erweist, also die Kennzeichen einer Hydromyelie besitzt. Bei 
gleiehzeitigem Vorliegen einer durctl die Bindegewebsdystopie nachge- 
wiesenen Dysraphie kommt  eine andere als die dysraphisehe Grundlage 
fiir diese IIydromyelie - -  etwa ein lV[il~verh~tltnis zwischen Liquor- 
produktion und -resorption - -  nieht in Frage. Letzteres ware wohl auch 
nicht mit  den yon uns als reparatorisch aufgefaBten Bestrebungen zu 
vereinbaren, den erweiterten Zentralkanal mit  Gewebe zu fiillen. Die 
Hydromyelieh6hle tr~gt an einem Teil ihrer Wand Ependymbel~tge. Wo 
der Ependymsaum vorhanden ist, bzw. sich als lockerer Ependymzell- 
streifen in der Tiefe der verdickten H6hlenwand fortsetzt, wird er nach 
aul~en hin stets yon einem schmalen Streifen kernarmen subependym~tren 
Gliagewebes bekleidet; dadurch wird die urspriingliche Lage der H6hlen- 
wand iiberall deutlich markiert.  Deshalb kann auch an diesen Stellen 
die lumenw~rts liegende dicke, aus kernarmem Gliafasergewebe be- 
stehende Schicht, die absehnittsweise stiftfSrmig die Hydromyelie sogar 
vSllig ausfiillt, und autoptisch als wei~e Membran siehtbar ist, nur als 
sekund~rer Vorgang im dysgenetischen Geschehen aufgefal~t werden. 

STAE~a~LER deutet  einen ~hnlichen Befund (Abb. 48 seiner Mono- 
graphie) als urspriinglich sehr weiten Zentralkanal, in dessen Lumen 
durch Liicken ira Ependymbelag Glia eingewachsen sei und es ver- 
schlossen babe, wobei die Ependymze]len ziemlich am ursprfinglichen 
Oft liegengeblieben seien. Analog dazu haben wir uns bei unserem Fall 
das Zustandekommen des Gliastiftes als gliSsen Verschlu[~ der Hydro- 
myelie vorzustellen, eine Entwicklnng, die an Hand  yon Serienschnitten 
verfolgt werden konnte. Allerdings war dieser Verschlul~ nur auf einer 
kurzen Strecke zur vollen Ausbildung gelangt. 

Es handelt sich demnach um einen sekundaren Vorgang yon wahr- 
scheinlich reparatorischem Charakter, ausgelSst vermutlich dureh eine 
Yergnderung der gewebsmechanischen Verh~ltnisse, die sich aus dem 
Miltverha]tnis yon Lumenweite nnd urspriinglicher Wandst~rke der 
Hydromyelie ergibt. DaB es sich hierbei um keine sehr stabilen Bildungen 
handelt, mag daraus erschlossen werden, da~ die stiftf6rmige Gliose in 
der caudalen H6hle sine grobspongiSse Auflockerung darbietet, die 
dafiir spricht, dal~ das ganze Lumen ehemals bereits mit  Gliaffillgewebe 
verschlossen war, alas sich aber zentral wieder aufgel6st hat. Darauf  weist 
besonders der Befund eines Bindegewebszapfens an der ventralen H6hlen- 
wand bin. Auffstllig ist namlieh die Koinzidenz der vollst~tndigen Raum- 
ffillung mi~ einem zentralen Bindegewebskeil; wo letzterer fehlt, haben 
wit wieder die gewShnliche, allerdings dickwandige H6hle vor nns. 8o 
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ist z. B. naeh der grobspongiSsen Umwandlung des zentralen Gliastiftes 
in Th VII  (Abb. 7a) in Th VII I  der zentrale Bindegewebskeil versehwun- 
den ; seine Reste sind in Th IX nur noeh als kurze Zapfen an der dorsalen 
und ventralen HShlenwand siehtbar (Abb. 7 b). Der Bindegewebskeil ist 
jedenfalls am widerstandsfahigsten; ste]lenweise durehzieht el" noch die 
bereits recht ansehnliche HShle in der 3Iedianlinie, bis auch er unter- 
brochen wird und nut  Teile an der ventralen Wand zuriickbleiben. ~Tber 
seine Bedeutung w~rd noch zu sprechen sein. 

Tn den Segmenten zwischen Th I I I  und Th VI - -VI I  erscheint die Ent- 
wieklung des Rfiekenmarks am schwersten gestSrt. W~hrend krania] und 
caudal - -  wenn auch unter Einklemmung von Bindegewebe - -  die An- 
lage der ependymalen Format ion noeh den ursprtinglichen Plan erkennen 
ls ist ein solcher in den beiden angeffihrten Segmenten (Abb. 5b) nicht 
mehr ersichtlieh. Zur Bildung eines Zentralkanals ist es bier nieht mehr 
gekommen. Eine massive zentrale Bindegewebsentwieklung hat vie]mehr 
die ganze Ependymanlage auseinander gesprengt, so dal3 auf dem Quer- 
schnitt eine Vielzahl yon ependymalen Zellverb~nden regellos zwisehen 
dem Bindegewebe verstreut liegt. Ihre Tendenz zur Lumenbildung, wie 
sie Abb. 3a und 3b zeigen, bleibt davon unbertihrt. Abet der Charakter 
der Zellen ~ndert sieh entseheidend, indem neben ruhenden Elementen 
nun blastom~tSse Zellformen auftauehen. Sie formen im wesentlichen 
das Bild der zwischen der oralen und caudalen Hydromyelie gelegenen 
drit ten HShle durch die Entwicklung eines eystisehen Ependymoms. 

Die in den oberen lind unteren thorakalen Segmenten erkennbare 
Neigung, grof3e HShlen mit Gewebe auszuffillen, t r i t t  auch in diesem 
Mittelabschnitt zutage. Ws abet oben und unten dieser Vorgang 
durch faserig-gliSses Gewebe besorgt wird, t r i t t  bier an dessen Stelle das 
blastomatSse Waehstum ependymaler Verbs selbst, indem zun~chst 
yon der ventralen HShlenwand her, dann aber von allen Seiten Ge- 
sehwulstgewebe naeh dem ttShlenzentrum hin vordringt, um das Lumen 
sehliel3lich ganz auszuftillen (Abb. 6a u. b). Naeh eaudalw~rts ver- 
sehwindet das zentrale eystische Ependymom unter Ausweitung, bzw. 
Konfluenz der Cysten, so dal~ sehliel~lich nut  eine blastomatSse HSh!en- 
wandauskleidung fibrig bleibt~ die unter Versehwinden der HShle und 
Wiederholung des beschriebenen Vorganges am oralen HShlenende in 
umgekehrter Reihenfolge wieder zahlreichen dutch Bindegewebe ver- 
sprengten Ependymkeimlingen Platz maeht. 

Bemerkenswert ist, dal~ sowohl die Ausbildung des Gliastiftes wie auch 
des Blastoms mit dem Vorhandensein yon Bindegewebe im Zentrum des 
Rfiekenmarkes zusammenf~llt; we der Bindegewebskeil fehlt, war der 
gliSse VerschluI~ der Hydromyelie nicht fiber eine geringgradige Ein- 
engung des Lumens hinaus gediehen. Wir dtirfen s0mit wohl annehmen, 
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dab neben gewebsmeehanischen Faktoren (siehe oben) erst das Binde- 
gewebe mit seinen vasalen Bildungen die wenigstens ern~hrungsmAl~igen 
Bedingungen ffir das Zustandekommen bzw. den Bestand der Stiftgliose 
sehafft und aueh ftir die Gesehwulstentwicklung notwendig ist, deren 
Stroma ja yon ihm gebildet wird. 

Bei der H5hlenbildung, die sich im unteren Thorakal- und Lumbal- 
mark im Hinterstrangfeld land, ergab sieh kein Zusammenhang mit der 
ventral yon ihr liegenden Zentralkanalanlage. Die HShle hat aueh an 
keiner Stelle ihrer Wand Ependymauskleidung. Es handelt sieh bei ihr 
sicher nicht um eine Absehniirung oder Divertikelbildung, wie sie in 
anderen HShen wiederholt gefunden wurde. In ihren Randzonen, be- 
sonders in dem umgebenden marklosen Hof waren aul~er Astroeyten 
aueh Zellen ependymalen Charakters in mAl3iger Zahl vorhanden, so dal~ 
auch diese Bildung mit der Dysraphie in Zusammenhang zu bringen ist; 
es dtirfte sieh bier um die Verlagerung ependymaler Zellen dutch FAlte- 
lung oder unexakten Sehlul~ des Neuralrohres handeln, die bier zur Bfl- 
dung einer eehten Syringomyelie geffihrt hat~ 

Was endlich die die dysontogenetisehen HShlenbildungen allenthalben 
begleitenden Zerfal]shShlen in den lateralen und dorsalen Partien des 
Rfiekenmarkquersehnittes anbetrifft, die sehon an ihren aufgelockerten 
Randpartien den Eindruck 5dematSser Myelolyse maehen, so sind sie 
wahrscheinlich als Folge einer ehronisehen Zirkulationsbehinderung im 
Sinne einer AbfluJ3drosselung durch den zentralen Prozel3 aufzufassen. 

Das Vorkommen yon Stiftgliosen bei Syringomyelie ist gelAufig und 
oft besehrieben, jedoeh sind die Beziehungen der HShlenbildung zur 
Gliose (kausal oder konsekutiv) noeh umstritten. Diese Gliosen er- 
strecken sieh meist in die ttinterhSrner, manehmal aueh in die Hinter- 
strange, w~hrend die ventralen Partien des l~iickenmarkes meist kaum 
in Mitleidensehaft gezogen werden; vielfach bergen sie im Innern eine 
SyringomyeliehSh]e. Man schreibt ihnen bisweilen den Charakter echter, 
expansiver Neoplasmen mit mAl~iger Wachstumstendenz zu. Mit dieser 
Art yon Gliastiften hat der oben besprochene, der als Fiillset in einer 
HydromyeliehShle liegt, nichts gemeinsam ; dagegen entspricht der mark- 
lose Herd in Th X bis L II weitgehend dem klassischen Begriff des Glia- 
stiftes, wie ja auch die HShlenbildung in diesen Segmenten yon uns als 
Syringomyelie angesprochen wird. Der vorliegende Fall hat weitgehende 
~hnlichkeit - -  auch in bezug auf die BindegewebsverhAltnisse - -  mit 
einem yon GAGEL (Abb. 22) mitgeteilten; jedoeh geht dort aus Beschrei- 
bung und Abbildung nieht klar hervor, ob die EpendymverhAltnisse 
denen unseres Falles entspreehen. Der Gliastift wird dort als stiftfSrmiges 
Gliom bezeichnet. 

Eine mesenehymale Komponente in dem Ausmal~ wie hier ist bei 
StSrungen des Schliel3ungsmechanismus selten. Wie sieh die Mil~bildung 
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gew6hnlieh im wesentliehen an der Gesgaltung und Entwiektung des 
ZentralkanMs bzw. des Ependyms manifestiert, so sind es auch meist 
ependymale Tumoren (OsTERTAC, TtIIELEN, KII~CH), also Ependymom.e, 
bzw. Neuroepitheliome, die bei dysraphisehen St6rungen zur Entwiek- 
lung kommen. Im Grofthirn sind diese Tumoren relativ se]ten (22 unter 
491 bei BAILEY und Cusm~G); im Gegensatz dazu stehen sie unter den 
t~fickenmarkstumoren an erster Stelle (42O/o bei KE~OHA~ und Mitarb.). 
Letztgenannte Autoren, deren Zusammenstellung haupts~ichlieh auf 
Operationsmaterial aufgebaut ist, hat ten in 9 Tumorf~llen Gelegenheit, 
alas ganze Rfiekenmark autolotiseh zu untersuchen. Kombination milb 
Syringomyelie land sieh unter diesen 9 Tumoren 5real (2 Ependymome, 
je 1 Haemangioblastom, Medulloblastom und OlJgodendrogliom). 

Die Kiirze der Anamnese unseres Falles steht nur seheinbar im Gegen- 
satz zu der Schwere des Beflmdes; bekanntlich treten des 5fteren bei 
Sektionen als Zufallsbefunde ausgedehnte Gliastifte, Hydromyelien oder 
Syringomyelien zutage, die zeitlebens klinisch latent geblieben waren. 
So haben auch in diesem Fall die Hydromyelie und die Bindegewebs- 
dystopie keine Symptome gezeitigt, ebensowenig die postfetMen Weiter- 
bildungen der Hydromyelie (Verschlul3 und Rekanalisierung), da Form 
und GrSfte der HShle sich, abgesehen yon der sekund~Lren Ausfiillung 
mit Faserglia, naeh der Geburt nieht mehr wesentlieh ge~Lndert haben. 
Die etwa 6 Jahre bestehenden klinisehen Manifestationen gehen annehm- 
bar im wesentlichen zu Lasten tier paracavit/~ren 0dem- und Hohlraum- 
bildungen, fiir deren relativ kurzes Bestehen das massenhafte Vorkommen 
yon Fettk6rnchenzellen spricht; fiir die rapide Verschlimmerung inner- 
halb des letzten hMben Jahres mit allen ihren AusfMlserscheinungen muft 
das expansive Wachstum des Ependymoms im Mittelabschnitt verant- 
wortlich gemacht werden. Der Aufbau der Geschwulst aus weitgehend 
differenzierten Zellen scheint dem zu widersprechen und eine rasche 
Progredienz, wie sie dem klinischen Verlauf entspr/~che, unwahrschein- 
lieh zu machen. Wir diirfen jedoch wohl auch fiir die im wesentlichen 
expansiv wachsende intramedull/~re Geschwulst annehmen, daft sie erst 
yon einer gewissen GrSfte an Symptome gemacht hat. Von einer be- 
stimmten Grenze an hat  bei den engen R aumverh~ltnissen des Riicken- 
markes bereits eine GrSBenzunahme von 1 mm die schwerwiegendsten 
Folgen, ganz im Gegensatz zum Grofthirn, das solche geringen Volumen- 
zunahmen vielfach ohne StSrung auszugleiehen vermag. 

Dutch welche Faktoren die postfetale Weiterentwicklung der Fehl- 
bildung veranlaftt, bzw. gefSrdert wurde, wissen wir nieht. Es ist sicher, 
daft eine so vielfache Dislokation und Mischung yon Gewebsmaterial ver- 
schiedener Keimbl~tter wie im vorliegenden Fall die volle EntfMtung 
entwicklungsgeschichtlicher Determinanten verhindert, und daft start  
der Stabilit/~t voll ausentwickelter Architekturen nieht zur Wirkung 

9* 
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gekommene immanente Potenzen eine Instabi l i ta t  in den nngeordneten 
Verh/~ltnissen bedingen, die eines Tages mit  oder ohne erkennbaren 
/iuBeren AnstoB zu neuem primit ivem Wachstum AnlaB gibt. DaB das 
anamnestisch erw~hnte Trauma 15 Jahre  vor Auftreten der ersten 
Krankheitserseheinungen dieser AnstoB gewesen sei, ist wegen des 
mangelnden zeitliehen Zusammenhanges wenig wahrseheinlich. Fiir den 
Krankheitsfortsehri t t  yon erheblieher Bedeutung sind sicher die para- 
eavit~ren, 5dematSsen ZerfallshShlen; aber sie sind sekund~r. Sie be- 
sehrgnken sieh nieht auf  den Gesehwnlstbereieh, sondern sind bereits 
im I-Ialsmark vorhanden. Deshalb ist nieht anzunehmen, dab sie erst 
mit  der Entstehung des Ependymoms aufgetreten sind, vielmehr diirften 
sie dureh wahrseheinlich sehr langsam sich ausbreitende Ver/~nderungen 
im Hydromyeliebereieh hervorgerufen worden sein. Fiir das gegen 
Krankheitsende aufgetretene schwere Bild ist nach Lage des loatho- 
logiseh-anatomischen Befundes, insbesondere der hoehgradigen l~iicken- 
markskompression und Gewebsreduktion, das blastomatSse Wachstum 
der versprengten Ependymkeime verantwortlich zu machen. 

Zusammenfassung. 
Zur Untersuchung gelangte ein Fall yon dysraphiseher Entwicklungs- 

stSrung des l~iickenmarkes, auf  deren Basis sich ItShlenbildungen ver- 
schiedenen Charakters und ein damit  verbundenes Ependymom ent- 
wickelt hatten.  Es bestanden: 

1. Drei vom mittleren Hals- bis zum unteren Th0rakalmark reiehende, 
unter sich abgeschlossene I-IydromyeliehShlen, yon denen die orale und 
caudale ari Stellen, wo yon dorsal Bindegewebskeile eingedrungen waren, 
einen vSlligen VerschluB in Form einer zentralen Stiftgliose aufwiesen, 
wahrend in der mittleren infolge v611iger Auseinandersprengung der 
Ependymformat.ionen die Entwicklung einer ependymalen Geschwulst 
erfolgt war. 

2. Eine kleinere, echte Syringomyelieh6hle im rechten Hinters t rang-  
feld des oberen Lendenmarkes. 

3. Sekundare paracavitare Zerfallsh5hlen im regul/~r gebauten Riicken- 
murksgewebe, bedingt dureh ehronische ZirkulationsstSrungen (Stau- 
ungsSdem). 

4. Als Nebenbefund wurden mehrere neurinomat6se Kn6tchen am 
invaginierten Bindegewebe der dorsalen Raphe festgestellt, die wahr- 
Scheinlich ihren Ausgang yon GefdBnerven nehmen. 
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