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Unter den zum Aquaeduktverschlull fihrenden Prozessen gibt es eine
nicht kleine Gruppe, die auf dem Boden einer MiBlbildung entstanden ist.
Die morphologischen Verdnderungen an den Wandungen des Sylvischen
Wassergangs sind indes héufig so uncharakteristisch, daB8 sich ihre Ge-
nese zundchst verbergen kann. Die Abgrenzung der dysgenetischen
Prozesse von solchen anderer Entstehung, vor allem entziindlicher Natur,
kann recht schwierig sein. An Hand von 8 Beobachtungen werden die
differentialdiagnostischen Moglichkeiten erortert: werden.

Fall 1. Paf. SN 46/51. 14jahriger Knabe. Zangengeburt. Mit 1 Jahr Pneumonie.
Seit einem Jahr zunehmende Hirndruckerscheinungen, Diagnose eines Aquaeductus-
verschlusses aus dem Ventrikulogramm. Tod 7 Tage nach Anlage einer Torkild-
sendrainage unter meningitischen Erscheinungen.

Anatomisch hochgradiger Hydrocephalus internus oberhalb des Aquaeductus, der
in Héhe der Trochleariskerne durch eine glise Membran fast vollstdndig verschlos-
sen ist (siehe Abb. 1).

Die Membran enthilt meist lingliche, in ein netziges Grundgewebe eingelagerte
Kerne. Breite Verbindung mit dem subependymalen Lager. Vom Aquaeductus
vielfach Restlumina, Ependymschliuche und -rosetten erhalten. Caudal vom Ver-
schluB erscheint das Lumen ebenfalls noch abnorm eng infolge der sich weit vor-
buchtenden ventrolateralen Wandabschnitte. Ungewdhnlich lange, spaltférmige
und geweihartig verzweigte laterale Recessus. Auffilliz hohes Ependym. Frische
eitrige Meningitis und Pyocephalus internus. Restlumen des Aquaeductus an der
engsten Stelle durch Eitermassen verlegt (sieche Abb.1). Im subependymiren
Gewebe viele Infiltrate und diffuse Durchsetzung des Gewebes mit Leucocyten.
Keine alte Ependymitis granularis.

Fall 2. He. SN 14/48. 32jahriger Mann. Normale Geburt. Mit 3 Jahren ,,Kopf-
grippe mit Krimpfen und Bewufitlosigkeit. Mit 26 Jahren Oberarmamputation
(Kriegsverletzung). Monatelange Stumpfeiterung. Erste Symptome des gesteigerten
Hirndrucks etwa 8 Monate vor dem Tode. Rapide Verschlechterung. Cisternaler und
Ventrikelliquor o. B. Wenige Tage nach Ventriculographie Ausrdumung eines grofien
epiduralen Hamatoms der re. Konvexitat. 24 Std spiter Tod an zentraler Atem-
lahmung,

1 Herrn P:I:Of. Dr. K. Porriscr }, Direktor d. Universitits-Nervenklinik Bonn,
sind wir fir Uberlassung der Krankengeschichten zu Dank verpflichtet.
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Anatomisch starker Hydrocephalus internus. Verschlu8 des Aquaeductus etwa
in Héhe der unteren Vierhitigel durch konzentrische Verdickung des subependymalen
Lagers (siehe Abb. 2). Das spaltformige Restlumen noch vielfach von Ependym
ausgekleidet. In der Tiefe, etwa den urspriinglichen Ausmafen des Aquaeductus
entsprechend, viel ependyméahnliches Zellmaterial, besonders auch im Bereich der
obliterierten weit ausladenden Recessus. Auffillig die walzenformige Gliawucherung
im Dach des Aquaeductus (siehe Abb. 2). Im 4. Ventrikel wenige flache Ependym-
knétchen, cranial von dem Verschlufl stellenweise Untergang des Ependyms, z. T.
mit flachenhafter Verdickung des subependymalen Lagers. Keine Ependymitis
granularis. Epidurales Himatom in Organisation; frische subdurale Blutung.

Abb. 1. Beob. 1. Paf, NIssL-Pr. VergroBerung 1:23.Gliose des Aquaeductus («), dessen urspriingliche
AusmaBe an resistierenden Ependymschliuchen und -rosetten noch erkemnbar sind (y). Eitriges
Exsudat in den Restlumina (z)

In diesen beiden Fillen ist der VerschluB durch eine Wucherung
subependymaler Glia, in Fall 1 durch Bildung einer glivsen Membran im
Aqu., in Fall 2 durch starke Verbreiterung des subependymalen Gewebes
zustande gekommen. Die Gewebswucherung besteht aus einem faserigen
Grundgewebe, in das Kerne nach Art der subependymalen Glia in
méiBiger Zelldichte eingelagert sind. Es handelt sich also nm eine soge-
nannte Gliose des Aquaeductus, wie sie SPILLER erstmals 1902 beschrieben
hat. Man versteht darunter gligse Hyperplasien verschiedener Genese, die
von der subependymalen Glia ausgehen und zu einer Einengung oder
Obliteration des Aquaeductus fithren kénnen (D.Russer). In anderen
Fillen durchsetzen abnorme Gliabriicken und -spangen das Lumen. Die
Genese ist in den eigenen Fillen unmittelbar nicht zu kléren. Ein Tumor
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scheidet aus; die Beschrinkung der Gliawucherung allein auf das Innere
des Aquaeductus, die RegelmiBigkeit der Zellen und Kernformen, das
Fehlen von Mitosen und anderes sprechen dagegen. Ein entziindlicher
ProzeB kann in Fall 2 nicht wahrscheinlich gemacht werden, obwohl er
nach der Anamnese (,,Kopfgrippe im Alter von 3 Jahren) immerhin
diskutiert werden muB. Die in der ersten Beobachtung gefundene eitrige
Infektion des Subarachnoideal- und Ventrikelraumes ist postoperativ

i

Abb. 2. Beob. 2. NissL-Pr. Vergroferung 1:18. AquaeductusverschluB durch Verbreiterung des

subependymalen Lagers. Ependym iiber der Wucherung z. T. noch erhalten. In der Tiefe ependym-

dbmliches Zellmaterial besonders im Bereich der obliterierten lateralen Recessus (). Auffallend der
walzenformige Bezirk gewucherter Glia im Dach des Aquaeductus (y)

entstanden; die Gliamembran aber ist mit Sicherheit viel dlter; fir
einen alten ependymitischen ProzeB im iibrigen Ventrikelsystem findet
sich kein Anhalt.

Einige andere Befunde helfen diagnostisch weiter. In Beobachtung 1
ist das Lumen auch unterhalb der Gliose durch vorgebuchtete Wand-
anteile, die wir als persistierende embryonale Haubenwiilste ansprechen,
erheblich eingeengt. Ebenso sind die Lateralrecessus abnorm lange und
verzweigte Spaltrdume. In beiden Beobachtungen liegt subependymal
in der Gegend des Verschlusses noch undifferenziertes Zellmaterial,
Diese Verinderungen deuten darauf hin, daB bei der Genese der gliésen
Wucherungen Entwicklungsstérungen eine Rolle gespielt haben.

Nach Torkrwrrsce macht der Aquaeductus bei Embryonen von 10—11 cm
SSL ein Stadium durch (St. IV des Verf.), mit dem die Verinderungen am Aquae-

ductus in Fall1 eine gewisse Ahnlichkeit haben. In dieser Zeit etwa zeigt der
Aquaeductus in caudalen Abschnitten eine tief einscheidende ventrale Furche, den

2%k
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Recessus isthmicus, der eine Vertiefung des Sulcus medianus darstellt. Die lateralen
Recessus sind jetzt weit ausladende Spalten, die ventrolateralen Begrenzungen des
Aquaeductus bilden die stark prominjerenden Haubenwiilste, die sich am Eingang
des Recessus isthmicus fast beriihren. Alle diese Strukturen bilden sich spiter nor-
malerweise weitgehend zuriick. Die ventralen und lateralen Recessus obliterieren
und die Haubenwiilste sind im postfetalen Leben nur noch als flache Vorwolbungen
vorhanden.

Man darf demnach wohl die in unserer Beobachtung 1 beschriebenen
Verinderungen als persistierende embryonale Formeigentiimlichkeiten
des Aquaeductus auffassen und daran die Vermutung kniipfen, daB auch
die subependymale Glia in diesem Bereich in ihrer Entwicklung ge-
hemmt war. Die zahlreichen in Haufen und Rosetten in der Umgebung
des glissen Verschlusses liegenden wenig differenzierten Zellen sind
Belege dafiir. Diese Befunde fithren gleichzeitig zu der Meinung, daf
mit den genannten Entwicklungsstérungen eine abnorme Proliferations-
tendenz der subependymalen Glia einhergehen kann, die als Gliose des
Aquaeductus in Erscheinung tritt.

Schon der erste Beschreiber — SpILLER — hatte an Entwicklungsstérungen
gedacht und sich dabei vorgestellt, dafl die Gliose ein ahnlicher Vorgang sei wie die
physiologische Obliteration des Zentralkanals. Auch der Aquaeductus erfahrt gegen
Ende der Embryonalperiode eine Verengerung, die nun bei den Gliosen in iiber-
schiissiger Weise erfolgen solle. Andere Autoren haben diese Anschauung z. T. iiber-
nommen (SHELDEN u. Mitarb., RoBack u. GERSTLE, ScHLAPP u. GERE, DAHL u.
HARBITZ, STOOKEY u. SCARFF u. a.), aber auch persistierendes Matrixmaterial als
Ausgangspunkt der Wucherung in Erwagung gezogen. Es war daher eine logische
Folgerung, daB GLoevs u. BERGMANN die Gliosen fiir zwar dysgenetisch entstanden,
aber blastomatds von Natur hielten. BECKETT u. ZIMMERMANN sprechen schlechthin
von einer Abartigkeit der ,,glial plate*.

Welcher Natur aber diese Abartigkeit der subependymalen Glia ist, lehren jene
Falle, in denen die Gliose kombiniert mit weiteren MiBbildungen auftrat. Besonders
haufig wurden Myelocelen u. &. gefunden (ROBACK u. a., DE LaNGE, ORTON, SHRY-
LOCK, DANDY u. BraokraN). Wir sehen die Gliose des Aquaeductus oft im Rahmen
dysraphischer Stérungen auftreten und schlieflen daraus, dafi sie, auch wenn sie
isoliert auftritt, Ausdruck einer Dysraphie im Mittelhirnbereich ist. Die Beziehungen
zur Syringomyelie wollen wir an Hand des nichsten Falles erdrtern. DANDY ist der
Meinung, daf der weitaus groBte Teil der Gliosen entziindlich bedingt sei, auch in
jenen Fillen, in denen keine entziindlichen Erscheinungen mehr nachweisbar sejen.
Das grundsiitzlich Wichtige seiner Anschauung liegt darin, daB er die Gliose fir eine
reparative Wucherung der subependymalen Glia hilt, der in jedem Falle ein Epen-
dymdefekt vorausgehe. Die Haufung der Gliosen im Jugendalter wird mit der
Hilfshypothese erklirt, daB das Ependym des Aquaeductus vor allem vor der Geburt
besonders vulnerabel sei. DaNDY nimmt damit einen der Ependymitis granularig
vergleichbaren ProzeB an. Etwas abgewandelt tritt diese Theorie bei ScHLAPE u.
GERE wieder auf, welche bei manchen Fallen eine ,,constitutional weakness™ des
Ependyms behaupten, dabei wie D. Russer neben entziindlichen auch toxische
Ependymschiden fiir moglich halten.

Es kann gewi} nicht bezweifelt werden, daf es entziindlich bedingte
Aquaeductusverschliisse gibt. Am einfachsten sind die Verhéltnisse bei
sekunddrer Organisation von Eitermassen, die bei Pyocephalus den
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Aquaeductus verstopfen konnen (z. B. Fall von D. Russer). Da sich
hierbei auch das Mesenchym beteiligt, sollte man dieses Bild nicht als
Gliose bezeichnen. Wenn jedoch bei einer ausgedehnten Ependymitis
granularis ein Aquaeductusverschluf auftritt, darf man wohl mit Recht
von entziindlichen Gliosen sprechen (siehe z. B. Hammer u. PILLERI).
Vielfach wird diese Diagnose aber schon auf Grund geringer Verénderun-
gen am iibrigen Ventrikelependym gestellt. Man kann hiergegen ein-
wenden, dal bereits ein langdauernder Hydrocephalus internus solche
Verdnderungen hervorrufen kann (Oparski). Vor allem aber ist auf-
fallend, daB selbst bei ausgeprigter Ependymitis der Hirnkammern ein
Aquaeductusverschlu sehr selten auftritt (HASENJAGER u. STROESCU,
Orarski). Insbesondere bei der progressiven Paralyse mit der begleiten-
den geradezu pathognostischen Ependymitis kommt ein VerschluB so
gut wie nie vor. Auch D. RUsSEL bestatigt, daB die Lues bei den Gliosen
keine Rolle spiele. Hinzu kommt, dal man in jenen Fillen, wo der Ver-
schlufl durch eine konzentrische Verdickung des subependymalen Lagers
entsteht wie in unserer Beobachtung 2 — auch STOOKEY u. SCARFF er-
wihnen solche Fille — die Wucherung als reparatives Geschehen zur
Deckung von Ependymdefekten schwer verstindlich erscheint.

Es ist daher zu fragen, inwieweit die Gliose mit der ,,gewohnlichen
Ependymitis granularis ilberhaupt vergleichbar ist und ob auch bei den
entziindlichen Formen nicht stets Faktoren eine zusétzliche Rolle spielen,
die in den lokalen Glegebenheiten liegen. Dabei denken wir weniger an
Liange und geringen Durchmesser des Kanals, die nach DANDY eine er-
héhte Gefdhrdung des Ependyms mit sich bringen sollen, als an eine in
manchen Fillen vorhandene erhdhte Bereitschaft der subependymalen
Glia zur Proliferation infolge mangelnder Ausdifferenzierung, also
wiederum an dysgenetische Einfliisse. AuBerdem scheint uns dje Annah-
me einer besonderen Vulnerabilitit des Ependyms vor der Geburt nicht
bewiesen. Man miilte sonst inkomplette, klinisch nicht hervortretende
Gliosen im spéteren Leben sehr viel mehr sehen, als es tatsidchlich der
Fall ist. Wir sind daher der Meinung, daB die Gliosen viel haufiger auf
Entwicklungsstérungen zuriickzufithren sind, als die Anhdnger der
Entziindungstheorie annchmen,

Ganz einwandfrei steht der MiBbildungscharakter in dem folgenden
Fall fest:

Fall 3. Ra. SN 17/48. 10jihriger Knabe, Zwillungsgeburt ohne Komplikationen.
Zwillingsschwester gesund. Mit 4 Monaten plétzliche SchadelvergroBerung. Seit
dem 2. Lebensjahr generalisierte Krampfanfille, in letzter Zeit gehduft. Von Geburt
an li. praktisch blind, re. schlechte Sehleistung. Auffallende sexuelle Friithreife, —
3 Monate vor dem Tode Wesensanderung und starke Kopfschmerzen. Nach schwe-
rem Krampfanfall bewuBtlos in ein Krankenhaus eingeliefert. Korperliche Fnt-

wicklung eines 17 jahrigen, Dolichocephalie, dysplastisches asymmetrisches Gesicht,
akromegale Ztige, Kurzfingrigkeit. Beiderseitige Mikrophthalmie, Bulbi, besonders
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li., die Augenhdhlen kaum ausfiillend. Li. Katarakt. ,,FriedreichfuB*, fehlender
Descensus des re. Hodens. Keine Lihmungen oder Py.-Zeichen. Im Liquor geringe
EiweiBlerhohung. Nach Ventrikulogramm hohe, wohl zentral bedingte Tempera-
turen. Tod 10 Tage spéter.

Anatomischer Befund. Weiche Haute zart. FaustgroBer Bezirk tiber dem .
Stirnhirn tief eingesunken. (Alte Erweichungshéhle.) Hochgradiger Hydrocephalus

z

Abb. 3. Beob. 3. Ra. NIssL-Pr. VergroBerung 1:13,5. Gliaspangen im Aquaeductus (z). Angiomatdse

MiBbildung oberhalb davon, rechts mit zufiihrenden Gefélen (y). Hockerartig iiber die dorsale Ober-

fliche des Mittelhirns vorragende Gliawucherung in der hinteren SchlieBungsrinne (z) mit Hohien-
’ bildung (k)

internus. Marklager der Hemisphéren nur noch als ganz schmaler Saum erhalten.
Aquaeductus in Hohe der unteren Vierhiigel makroskopisch nicht mehr durch-
gingig.

Auf Schnittserien durch das Mittelhirn kann man von caudal nach rostral die
zunehmende Verengung des Aquaeductus durch ependymbedeckte, zellarme Glia-
spangen verfolgen, welche zur Abschniirung der lateralen und ventralen Recessus
und zur Unterteilung des Aquaeductus in mehrere kleine Kanile fithren (siche
Abb. 3). Weiter rostralwirts verwandelt sich der Aquaeductus dann in einen spalt-
formigen dorsoventral gestellten Kanal, dessen ventraler Recessus eine ganz un-
gewohnte Lange hat. Uber dem dorsalen Pol des Aquaeductus liegt in seiner Ver-
langerung ein doppelter Wall ependymiihnlicher Zellen (siche Abb. 4a). SchlieBlich,
an der engsten Stelle des Aquaeductus, findet sich nur noch ein einziger winziger
Hohlraum. In seiner Umgebung fast keine Gliawucherung mit Ausnahme des ven-
tralen Pols, wo mehrere strahlig angeordnete Ependymschléuche zu finden sind.

Caudal von der Stenose liegt zwischen beiden unteren Vierhiigeln ein dicht-
zelliger Gliapfropf (siehe Abb. 3), der hockerartig tiber die dorsale Begrenzung des
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Mittelhirns vorragt. Seitlich dringen mehrere starke GefdBe von arteriellem und
vendsem Typ in die Vierhiigelplatte ein, umlaufen bogenférmig den Aquaeductus
von dorsal und 18sen sich noch innerhalb des Gliakeils in eine Anzahl kleinerer Aste
auf (sieche Abb. 3y). Letztere "

haben z. T. sehr primitive |
Wandungen. Periadventitiell
findet man viele eigentiimlich
langgestreckte Pigmentopho-
ren, wie sie in den weichen
Hiuten vorkommen. Die Ge-

faBe liegen in hohlenartigen
Réaumen, deren bindegewebige
Auskleidung vielfach guirlan-
denférmig vom Rand der
Hohle abgehoben ist; darunter
findet sich eine nach vax GiE-

soN dunkel tingierte Substanz
DasInnere der Hohlen ist eben-

falls davon erfiillt mit einigen
intakten Erythrocyten und Ma-
krophagen. Die umgebende Glia

zeigt keine bemerkenswerte Re- Z
aktion. Man findet in der auf-
gelockerten Randzone nur
wenige langgestreckte Mikro-
gliakerne. Laterodorsal vom AT
Aquaeductus, ebenfalls noch gty i
innerhalb des Gliapfropfes zwi-

schen den unteren Vierhiigeln, Abb. 42
liegt eine fast kreisrunde Héhle

(siehe Abb. 3 und 4b), die nicht

mit einem perivaskuliren Ge- =
faBraum in Verbindung steht.
Die Randzonen zeigen hier ein
ganz dhnliches Bild wie um die

perivasculdren Hohlen. Nach 2 3\)
auflen ist der Hohlraum durch ,V :

einen auffallenden Wallradiéirer s
Markfaserbiindel begrenzt. In

N
der Umgebung des Aquaeductus ey
liegt noch viel ependyméahn- o A,
liches Zellmaterial in Haufen ".

und Rosetten. Das Ependym
selbst ist teilweise abnorm hoch,
mehrreihig und geschwanzt.

- 'rIP
Abb. 4b

Hirnrinde im grofem Um- i )

fange verddet. Viele frischere Abb. 4.3, und b. B.eob. 3 Rab. aNISSL-FaI‘bI}ng.. VergroBe-

N . rung 1:16,5. Schlitzartiger Aquaeductus mit tiefem ven-
und altere Frweichungen. Me- tralen Recessus () und dorsal aufsitzendem Wall epen-
dialer Thalamuskern mit Aus- dymihnlicher Zellen (y). b Ra. Markscheidenfirbung.
nahme Weniger umschriebener VergroBerung 1:180. Verflissigungshdhle innerhalb der
K biete sinzlich ) Gliawucherung im Dach des Aquaeductus. Reaktionslose
N erngebie ganzlic gang Auflosung des angrenzenden gliGsen Gewebes. Am Rande
lienzelleer (vetrograde und der Hohle raditire Markfaserbiindel ()
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transneuronale Degeneration), lateraler Kern dagegen gut erhalten. Kleine Hetero-
topie in der Wand des li. Hinterhorns.

In der zuletzt beschriebenen Beobachtung liegt eine Kombination ver-
schiedener MiBbildungen vor: Im Aquaeductus echte Stenose, schlitz-
formige Verbildung des Kanals, keilformiger Gliastift in der hinteren
SchlieBungsrinne mit Gewebsverflilssigung nach Art einer Syringomyelie,
angiomatdser MiBbildung und Gliose des Aquaeductus; auBlerdem
Heterotopie am linken Hinterhorn, beiderseits Mikrophthalmie, Katarakt,
Kurzfingrigkeit und Hohlful. Unter Stenose versteht man mit D. Rus-
SEL eine angeborene Enge des Aquaeductus ohne eine begleitende
Wucherung der subependymalen Glia. Aus der Literatur sind nur wenige
echte Stenosen bekannt (SPILLER u. ALLEN, PARKER u. KERNOBAN, DE
Lance, DYsrsTRA). BIcKERS und Apam beschrieben sogar eine wahr-
scheinlich erbliche geschlechtsgebundene Form. Auch bei der Maus hat
CLARK eine vererbbare Stenose nachgewiesen. BICKERS u. ApAM erklaren
die MiBbildung mit einer iiberschieenden Verengerung des Kanals, die
physiologischerweise kurz vor der Geburt erfolge. Ganz einleuchtend
ist diese Hypothese nicht. Die Reduktion des Lumens vollzieht sich nach
HocHSTETTER sowie TURKEWITSCH iiberwiegend durch Dickenzunahme
der Strukturen der Umgebung, besonders der langen Bahnen, dann auch
durch Verbreiterung des subependymalen Lagers. Wir finden jedoch in
unserer Beobachtung keinen Anhalt dafir, daBl einer dieser Faktoren
wirksam gewesen wére. Wihrend man nach BickErs u. Apam das Ein-
setzen der Storung erst gegen Ende der Embryonalzeit anzusetzen hitte,
sprechen die weiteren Fehlbildungen in unserem Falle aber fir einen sehr
frith eintretenden Stérungsvorgang. Hs ist daher ndherliegend, eine
primére Fehlanlage infolge einer gestérten SchlieBung des Neuralrohres
anzunehmen. Aus dem Erhaltenbleiben des Ependymbelags bei den oben
beschriebenen Ependymspangen unterhalb der Stenose schlielen wir,
daB auch sie ziemlich frith, wenn auch wahrscheinlich spéter als die
Stenose, entstanden sein miissen. Entgegen D. Russkr darf man unseres
Erachtens daher Stenose und Gliose nicht allzu scharf voneinander
trennen. Auch im Falle SPILLERS bestand eine leichte Gliawucherung in der
Umgebung der Stenose, und im eigenen Fall verdanken die strahlig ange-
ordneten Ependymschliuche am ventralen Pol des Aquaeductus in Héhe
der Stenose zweifellos einer Gliaproliferation ihre — sekundére Abschnii-
rung. Sie trigt aber zur Bildung der Stenose selbst nicht nennenswert bei.

Angiomatdse MiBbildungen im Mittelhirn, wie wir sie fanden, be-
schrieben C. pE LaNGE und BECEETT u. ZIMMERMANN, wo es allerdings
rein mechanisch zu einer Abklemmung des Aquaeductus kam. Uber
einen weiteren Fall, jedoch mit glidser Membran im Aquaeductus, be-
richtete Rowsormam. Ungewohnlich aber sind regelrechte Hohlen-
bildungen, die in unserer Beobachtung die GefiBpakete umgeben und
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von lockeren Bindegewebsmaschen durchzogen werden, welche zugleich
die duBere Begrenzung bilden. Die im Innern der Hohlen liegenden
geronnenen Massen sind wohl Ausdruck einer auch sonst bei Gefd8miB-
bildungen gefundenen Permeabilitdtsstérung. Aber auch auBerhalb der
bindegewebigen Auskleidung wird eine eiweiBartige Substanz gefunden,
welche die Bindegewebshiillen guirlandenférmig ins Innere vordringt.
Man hat den Eindruck, als entstiinden die Hohlen wenigstens teilweise
passiv durch langsame Verfliissigung des angrenzenden Gehirngewebes.
Der Befund erinnert an alte bindegewebig ausgekleidete syringomye-
loische Hohlrdume. Noch mehr ist dag der Fall bei einer weiteren gefil3-
unabhéngigen Hohle, welche wie die angiomatdse MiBBbildung selbst noch
innerhalb des dorsalen Gliastiftes liegt. Es handelt sich dabei sicher
nicht um eine Erweichung, sondern um eine langsame Verfliissigung von
nervisem Gewebe, welche nur zu sehr geringen Reaktionen seitens der
angrenzenden Glia AnlaB gibt. Das Bild entspricht vollstéindig den
,»marklosen Flecken® bei der Syringomyelie in einem fortgeschrittenen
Zustand.

Wir diurfen daher im vorliegenden Falle wohl mit Recht von einer
Syringomesencephalie sprechen. Die GefiBverdnderungen iiberschreiten
zwar die, welche gewohnlich als GefaBwandfibrose bei der Syringomyelie
beschrieben werden. Wir kénnen sie aber, wie BIELScHOWSKY bereits die
einfache Fibrose, auf die gleiche dysraphische Grundstérung zuriick-
fiihren. Die Kombination von Syringomyelie und angiomatéser MiB-
bildung im Gehirn ist gelegentlich auch sonst gesehen worden, beides
aber am gleichen Ort diirfte recht selten sein.

Der Fall wirft auch ein besonderes Licht auf das Verhiltnis der Gliosen
des Aquaeductus zur Syringomyelie. Man hatte sie schon frither mit den
Stiftgliosen des RM verglichen (SHELDEN u. a.), und inzwischen hat auch
D. RusseL einen Fall beschrieben, wo Gliose, Syringomyelie und ein
Plexuspapillom kombiniert auftraten. SNEEDEN u. LARSON sprachen
von einem syringomyelieartigen ProzeB am Aquaeductus. Von besonders
groBem Interesse ist, daB OsTErTAG im Bereich persistierender em-
bryonaler Ventrikelabschnitte an anderen Stellen des Gehirns syrin-
gomyeliedhnliche Gliawucherungen bei gleichzeitiger echter Syringo-
myelie des Halsmarks und Syringobulbie gefunden hat. Wenn wir darum
auch nicht auf Identitét beider Prozesse schlieBen — so z. B. neigen die
Gliosen des Aquaeductus nicht zur Gewebseinschmelzung — darf man sie
wohl doch als wesensverwandt und auf dem Boden der gleichen Grund-
storung erwachsen denken.

Der im eigenen klinischen Befund erwihnte HohlfuB als weitere Folge
einer dysraphischen Stérung bedarf hier keiner Erérterung. DaB aber
auch Mikrophthalmie Beziehungen zum dysraphischen Formenkreis hat,
zeigh eine Monographie von Sj0GrREN u. LARSON iiber Mikrophthalmie
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und Schwachsinn, Fast 1/, der Kranken litten neben ihren Augenmif-
bildungen an KlumpfuBl und Kyphoskoliose (58 der 137 Patienten
zeigten verschieden starke Grade von Schwachsinn, epileptische Stérun-
gen waren hdufig).

So sehen wir in diesem Fall eine Vielzahl von dysraphischen Stérungen,
die wir sonst meist nur einzeln zu Gesicht bekommen.

Wihrend man in den bisherigen Fillen eine blastomattse Wucherungs-
tendenz vermifite, tritt in den folgenden auch dieses Moment auf den
Plan.

Fall 4. Ha. SN 91/50. 9 jahriges Madchen. Normale Geburt. Mit 6 Monaten groBer
AbsceB hinter dem li. Ohr. — Schleichend sich entwickelnde Hirndrucksymptomatik
seit 11/, Jahren. Zunehmend Kopfschmerz, Sehverschlechterung, Fallneigung,
Gangunsicherheit, Bewegungsunruhe der Héinde, Hypotonie der Muskulatur. In der
Klinik wurde in der Annahme eines Kleinhirntumors operiert und bei negativem
Befund eine Ventrikeldrainage angelegt. Der Tod trat 24 Std nach dem Eingriff ein.

Im Aquaeductus findet sich in Hohe des caudalen Endes der Subst. nigra ein
zellrejches glises Gewebe, das fast den ganzen Querschnitt ausfiillt (siehe Abb. 5).
Die in Ziigen und Wirbeln formierten Kerne haben regelmiflige ovale Gestalt.
Mitosen fehlen, Capillaren sind sparlich. Restlumina des Aquaeductus von Ependym
ausgekleidet und auch der Gliapfropf im Aquaeductus z. T. davon iiberzogen. Die
dorsale Wand des Aquaeductus weist abnorme Filtelung auf. Die Ependymzellen
sind hier noch auffillig hoch und manchmal geschwinzt. Ventral vom Kanal wird
in der Mittellinie durch ependymartiges Zellmaterial mit vereinzelten Rosetten ein
ovales Feld begrenzt, das anscheinend einem obliterierten Nebenaquaeductus ent-
spricht. Im Dach des Aquaeductus liegt ein dichter Wall subependymaler Glia.

In groBen Anteilen des Hirnstamms, vor allém in der Umgebung des Aquaeduc-
tus, ist die Glia abnorm zelldicht und von hyperplastischem Aussehen. Besonders
die Astroeyten sind oft entrundet, groBer als normal, z. T. monstrés und nicht selten
in Haufen zusammenliegend. Die Glia im Bereich der weiBen Bahnen ist dagegen
meist unverdichtig. Die Wucherung 1ait sich re. bis in hintere Abschnitte des
Corpus Luysi und Thalamus verfolgen, wo sie an ein Blastom erinnert. Hier kommt
es auch zu einem Einwachsen in Randgebiete der inneren Kapsel mit deutlicher
Entmarkung.

Lateral am hinteren Rand der li. Kleinhirn-Hemisphére kirschgroBer speckiger
Tumor, von der Umgebung scharf abgegrenzt. Feingeweblich ein Spongioblastom,
das, im Querschnitt keilformig, auf ein Kleinhirnlappchen begrenzt ist und rein
verdriingend wichst. Doch ist es in die angrenzenden weichen Haute eingedrungen.
Der GefaBreichtum ist gering. Keinerlei regressive Verdnderungen.

Hier entspricht das kugelige, den Aquaeductus fast ganz ausfiilende
Gebilde selbst mit seinem regelméBigen Gewebsaufbau noch weitgehend
den einfachen Gliosen. Den auch hier vorliegenden MiBbildungscharakter
der Wucherung unterstreichen Unregelméfigkeiten am Ependym, der
dorsal vom Aquaeductus liegende Wall noch nicht differenzierten Keim-
materials (siehe Abb.b5, y) (Migrationshemmung) und ventral vom
Aquaeductus das zentralkanalahnliche Gebilde, bei dem es sich sehr
wahrscheinlich um einen zweiten obliterierten Aquaeductus handelt.
AufBlerdem haben wir Anhaltspunkte dafiir, daBl die Wucherung inner-
halb des Wassergangs sehr frith begonnen haben muf}; anders wére es in
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Anbetracht ihrer GroBe sehr merkwiirdig, dal3 sie noch in solcher Aus-
dehnung von Ependym iiberzogen ist. '

Fiir die im ganzen Hirnstamm anzutreffende abnorme Glia mochten
wir ebenfalls eine primére Fehlanlage annehmen, da sie praktisch das
gesamte gliése Zellmaterial — aber nur der grauen Substanz (der Bereich

Abb. 5. Beob. 4. Ha. NISSL-Pr. VergroBerung 1:22, Gliose des Aquaeductus. Auch die Gliawucherung
im Inneren des Kanals z. T. von Ependym bedeckt (z). Umgebung abnorm gliazellreich, besonders im
Bereich der Raphe (z). Dorsal vom Aquaeductus Wall von subependymaler Glia (). Ventral vom
Aquaeductus ovales von ependymérer Glia abgegrenztes Feld = rudimentérer Nebenaquaeduetus (m)

der ja erst spiter einwachsenden langen weiBen Bahnen bleibt unbe-
teiligt) — betrifft. Die Proliferationstendenz bleibt gering und fiithrt nur
umschrieben in der Gegend des Corpus Luysi zu stirkerer Vermehrung
und Riickwirkungen auf ortstindige Strukturen. Das riumlich ganz
unabhiingig davon gewachsene Kleinhirnspongioblastom unterscheidet
sich durch seine scharfe Begrenzung auf ein Kleinhirnlippchen, das
vollige Fehlen der so typischen Verschleimung und das ausschlieBlich
verdringende Wachstum von den h#ufigen ,,sogenannten Kleinhirn-
astrocytomen® und erinnert eher an die Spongioblastome beim M. Reck-
linghausen. Eine primére Fehlbildung der Glia mit spéterer blastomatiser
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Entartung halten wir deshalb auch hier fiir wahrscheinlich. Das gleich-
zeitige Auftreten von Gliose im Aquaeductus und Kleinhirntumor weist
auf eine die Fliigelplatten, aus denen ja Haubenregion und Kleinhirn
gleichermaBen sich entwickeln, in frithen Entwicklungsstadien betreffende
Storung hin.

Die Verinderungen, die in dieser Beobachtung die Gliose begleiten,
zeigen eindeutig, daf sie hier den dysontogenetischen Prozessen mit

r

Abb. 6. Beob. 5. Mii. Markscheidenféirbung. VergréBerung 1:6. Blastomatdses Gewebe vom Dach des
Aquaeductus in dag Lumen vordringend

blastomatésem Einschlag schon recht nahe steht. Noch deutlicher tritt
die geschwulstartige Wachstumsweise in den folgenden 3 Féllen hervor.

Foll 5. Mii. SN 118/52. 22jahriger leicht debiler Mann. Geburt normal. Tn der
Schule 1mal sitzengeblieben, aus der Schlosserlehre nach 1/, Jahr entlassen, auch
als landwirtschaftlicher Hilfsarbeiter wegen Tragheit fortgeschickt. Seit dem
18. Lebensjahr zunehmende Schidelvergrofflerung und Wesensinderung. Seit
einem Jahr Gangstorungen. Einweisung wegen Tumorverdacht. Nach Encephalo-
graphie akute Einklemmung; deswegen Anlage einer Torkildsendrainage. Bei der
Operation wurde stark verdickte Arachnoidea in der hinteren Schidelgrube ge-
funden. Das For. Magendi war weit offen. 12 Std p. op. trat der Tod ein.

Anatomisch partieller VerschluBl des Aquaeductus in Hohe der caudalen Be-
grenzung der Ruberkerne durch polsterartige glisse Wucherungen, die sich vom
Dach des Aquaeductus vorwélben (siche Abb. 6). Sie gliedern sich in einem ventrikel-
nahen Abschnitt, der aus dicht liegenden, bizarr geformten, segelartigen Kernen
besteht (siehe Abb. 7) und einen etwa dem subependymalen Lager entsprechenden
Bezirk, in dem meist stumpf-ovale-—polygonale, gelegentlich in Mitose begriffene
Kerne mit einzelnen ein- oder mehrkernigen Riesenzellen gefunden werden. Da-
zwischen liegen zigarettenférmige Kerne, die an gewucherte Hortegaglia erinnern
(siehe Abb. 7). Im Bereich der grauen Substanz des Mittelhirndaches ausgeprigte
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Trabantzellgliose um die intakten Ganglienzellen, oft nur an einer Seite des Zelleibes.
Auch unter diesen lymphocytenartigen Kernen vereinzelte Mitosen, daneben
manchmal noch abnorm groBe oder entrundete Astrocyten und gewucherte Mikro-
glia. Der blastomatdse Prozel setzt sich bis zum 3. Ventrikel fort, in dessen Dach
in Hohe der Ce. mamillaria Riesenzellen reichlicher auftreten. Caudalwirts werden
einzelne blastomatose Gliazellen im Haubenbereich bis zum Beginn des 4. Ventrikels
gefunden. Innerhalb der zelldichten Partien mehrfach massiver Einbruch gliésen
Gewebes in die perivasculsiren Raume groBerer Gefafe. Ventral vom Aquaeductus
2. kleiner Hohlraum, z. T. mit Ependym ausgekleidet und vom Hauptkanal durch
eine schmale glivse Briicke getrennt. Ob kongenitale Doppelbildung oder sekundéare
Abschniirung durch Gliabriicke kann nicht entschieden werden.
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Abb. 7. Beob. 5. Mii. N1SSL-Pr. VergroBerung 1:900. Langgestreckte Tumorzellen im
subependymiren Lager

Verdickung und leukocytar-makrocytare Infiltrate, besonders in den Meningen
der Basis. Frische entziindliche Veranderungen auch in der Umgebung des Aquae-
ductus. Der VerschluB3-Hydrocephalus ist wahrscheinlich nicht durch das Blastom
allein, sondern zusétzlich durch eine Arachnitis der hinteren Schidelgrube hervor-
gerufen worden.

Fall 6. Ge. SN 128/52. 14jahriger Knabe. Normale Geburt. 3/, Jahr vor dem
Tode Beginn der Erkrankung mit Kopfschmerz, Sehstérungen, Ubelkeit. SchlieB-
lich spastische Paresen. Wegen Tumorverdacht wurde die hintere Schidelgrube
ersffnet, aber kein Tumor gefunden. Infolge des hochgradigen Hydrocephalus
internus Anlage einer Torkildsendrainage. Der Tod trat einige Tage spéter ein.

VerschluB des Aquaeductus etwa 1 cm unterhalb der Einmiindung in den
3. Ventrikel durch einen hier fast nur auf das periaquaeductale Grau beschrinkten
Tumor, der einseitig stéirker entwickelt ist. In manchen Ebenen sind vom Aquae-
ductus keine Reste mehr erkennbar, in anderen liegen Ependymschlauche und -ro-
setten in der Medianlinie in auffillig groBer dorsoventraler Ausdehnung. Das
Blastom kann rostralwirts bis in das Corpus Luys und in den lateralen Thalamus-
kern verfolgt werden, wo es zu einer leichten Ganglienzellichtung und Entmarkung
kommt. Caudalwirts verliert es sich bald im Haubenbereich. Feingeweblich 2 Zell-
typen. Der eine entspricht gewucherten, oft in Gruppen zusammenliegenden
Stabchenzellen, der andere zeigt alle Uberginge von rundovalen Kernen bis zu
keulenférmigen oder gelappten Riesenformen. Meist kein Zelleib dargestellt. Im
Cajal-Pr. findet man zahlreiche sternférmige fortsatzreiche Zellen. Ganglienzellen
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innerhalb des Blastoms fast iiberall erhalten. Im Dach des Aquaeductus liegt
subependymal noch viel undifferenziertes Zellmaterial. Das Ependym ist stellen-
weise noch abnorm hoch, z. T. mit basalem Fortsatz.

Fall 7. Wey. SN 86/53. 15jshriger Knabe. Geburt normal; keine ernsten Vor-
krankheiten. Gesamtanamnese von 9 Monaten. In einem auswéirtigen Krankenhaus,
wo der Kranke wegen Wesensédnderung, Dystrophia adiposogenitalis, Ataxie und
StP eingeliefert worden war, Feststellung eines hochgradigen Hydrocephalus int.
und Anlage einer Torkildsendrainage. Vortibergehend in héusliche Pflege entlassen,
dann in bewuBtlosem Zustand erneut eingeliefert, Nach Ventrikelpunktion Auf-
hellung des BewuBltseins. Spiter entwickelten sich schwere Kontrakturen an den
Beinen und eine hochgradige Demenz. Tod 4 Monate nach Wiedereinlieferung
infolge Atem- und Kreislauflihmung.

Totaler Verschlufl des Aquaeductus am Eingang des 4, Ventrikels auf etwa
8 mm Lénge durch einen Tumor der Haube. Von den Wandungen des Aquaeductus
nur noch Reste vorhanden. Feingeweblich besteht groBe Ahnlichkeit mit den
vorangehenden Fillen. Wiederum 2 Kerntypen. Insgesamt jedoch polymorpher,
mehrkernige Zellen haufiger. Das Grundgewebe ist sehr faserreich (Holzer-Pr.).
Keine regressiven Veranderungen, keine Mitosen. Ganglienzellen stellenweise ge-
lichtet, vielfach aber innerhalb des Tumorgewebes intakt. In der Gegend der Lingula
cerebelli bricht glioses Gewebe in die weichen Héute ein. Einige Rindentéler sind
formlich ausgegossen. In Randgebieten diffus-infiltrierendes, aber nur schwaches
Einwachsen von Tumorzellen in einzelne Léippchen des Kleinhirnwurms; hier
diffuse Entmarkung, Lichtung der Kérnerschicht.

In diesen 3 Fillen ist der Blastomcharakter der Wucherung unzweifel-
haft. Es ist jedoch nicht mdglich, die Blastome nach cytologischen
Merkmalen einer bestimmten Gliomform zuzuordnen. Im Aufbau er-
innern sie noch sehr an den Fall 4 mit seiner ausgedehnten Verbildung
der Glia des Hirnstamms, jedoch mit dem Unterschied, dafi diesmal die
Verinderungen auf die Haube beschrinkt bleiben. Gleich dem Fall 4
scheint wieder die ganze ortstdndige Glia an dem Wucherungsprozel
beteiligt, nur in viel stirkerem MaBe. Dal es sich um ortstindige
glivse Elemente handelt, 148t sich in Fall 5 an dem unterschiedlichen
Aufbau der verschiedenen Blastomabschnitte, je nach den durch-
wucherten Mittelhirnstrukturen, zeigen. Die im Aquaeductus liegenden
Gliapolster verraten ihre blastomatose Natur nur durch ihre groBe
Zelldichte mit recht bizarr geformten Kernen. Die Blastomzellen in dem
verbreiterten subependymalen Lager sind mehr rundliche — polygonale
Elemente, die von der subependymalen Glia abgeleitet werden kénnen.
Im Grau der Vierhiigelplatte besteht dagegen vorwiegend nur eine starke
Trabantzellgliose von wuchernder Oligodendroglia. Ginge das Ganze von
einem einzelnen, etwa subependymal gelegenen ,,Blastomkeim® aus,
wiirde man bei den engen rdumlichen Beziehungen der Blastomabschnitte
ein gleichférmigeres Bild erwarten.

Ebenso wie sich in den 3 Fillen das Tumorgewebe den gréberen ort-
lichen Strukturen anpaft, verschont es auch die nervosen Elemente,
welche sich sogar in sehr dichtzellig durchwucherten Gebieten weitgehend
erhalten haben. So dringt sich von selbst der Vergleich mit den diffusen
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Gliomen auf, speziell mit jener Untergruppe ventrikelnaher diffuser
Gliome. Unsere Blastome stimmen in allen wesentlichen Punkten mit
ihnen iiberein; denn diese diffusen Gliome wachsen ventrikelnah, nicht
destruierend und verschonen ortliche Strukturen, von denen wiederum der
feingewebliche Aufbau bis zu einem gewissen Grade abhingt (KavuTzry).
Sie haben kein eigenes GefaBstroma ; Nekrogsen oder sonstige Verdnderun-
gen fehlen oder sind sehr gering. Durch diese Eigenschaften unterscheiden
sie sich von den circumskripten Gliomen. Ebenso spielt wie in unseren
Fillen ein infiltrierendes Weiterwachsen am Rande des Tumors eine nur
sehr geringe Rolle. Uber Natur, Wachstumsweise und Entstehung der
diffusen Gliome gibt es mehrere Theorien. Wie eine Zusammenstellung
von MAY zeigt, wird fiir die ventrikelnahen diffusen Gliome im Gegen-
satz zu denen der Hemisphéren von den meisten Autoren (Raucw,
HArLERVORDEN) der dysontogenetische Faktor nicht bezweifelt.

Wir haben oben bereits gesagt, dal wir eine umschriebene Blastom-
anlage in unseren Fillen fiir unwahrscheinlich halten. Dagegen bringt die
Annahme einer diffusen Anlage (LANDAU, SCHWARZ u. KLAUER, BAascom)
vieles dem Verstdndnis niher. Man stellt sich dabei vor, daB in einem von
der Stérung betroffenen Abschnitt des Neuralrohres eine Fehldifferen-
zierung der abwandernden Glia stattgefunden hat; d. h. alle Gliazellen
eines bestimmten Hirngebietes, die von der in ihrer Entwicklung ge-
storten Matrix abstammen (Streubereich), behalten eine pathologische
‘Wucherungstendenz. BaaScH hat einen den unsrigen iibrigens ganz
dhnlichen Fall mit Aquaeductusverschlufl und diffuser Blastomzell-
wucherung im Thalamus als diffuses Gliom beschrieben. Nach dem, was
wir oben ausgefithrt haben, sehen wir kein Hindernis, unsere Beobachtun-
gen ebenfalls als diffuse Gliome auf dem Boden einer Fehlbildung zu
charakterisieren. Ihre geringe Grofe kann durch den entsprechend
kleinen Streubereich der verbildeten Mittelhirnmatrix erklirt werden,
hingt also unseres Erachtens nicht damit zusammen, daB infolge des bald
einsetzenden Aquaeductusverschlusses ein lingeres Uberleben nicht még-
lich ist.

Es ist nicht verwunderlich, dafl in den letzten Beobachtungen auch
andere Entwicklungsstorungen als Beweis ihrer Dysgenesie gefunden
werden konnten. So lagen in Fall 6 UnregelmifBigkeiten am Ependym
(Mehrreihigkeit, abnorm hohe geschwinzte Zellen) und eventuell ein
schlitzartiger Aquaeductus i. S. von SPILLER und in Fall 5 méglicher weise
eine Doppelbildung des Aquaeductus vor.

Hier sei als letzte Beobachtung noch ein jugendliches Astrocytom der
Mittelhirnhaube mit Aquaeductusverschlufl angefiihrt, bei dem ebenfalls
eine Doppelbildung des Kanals vorlag.

Fall 8. Pa. SN 97/47. 12jihriges Madchen. Geburt und friihkindliche Entwick-
lung unauffillig. Seit einem knappen Jahr Hirndruckerscheinungen (Kopfschmerz,
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Sehstorungen, Gewichtszunahme). Bei operativer Exploration der hinteren Schidel-
grube wurde kein Tumor gefunden. Das Kind verstarb 8 Tage p. op. an zunehmen-
dem Hirndruck. :

Fast vollstandiger VerschluB des Aquaeductus durch ein Astrocytom der Mittel-
hirnhaube. Zahlreiche protoplasmatische relativ kleine Zellen mit im Nissr-Pr.
erkennbaren polstandigen oder mehreren Fortsitzen. Im Zentrum des Tumors sind
die Kerne kleiner als in der Peripherie und stéirker untermischt mit stibchenfor-
migen Kernen, spongioblasten- und lymphocytenahnlichen Zellen. Keine Mitosen,
dagegen zahlreiche Zellen mit 2 polstdndigen Kernen. Spirliche Vascularisation.
Ortstindige Strukturen weitgehend erhalten, auch die Nz vielfach verschont. Im
Horzer-Pr. starke Faservermehrung. Ventral vom Aquaeductus, von dem nur noch
Ependymreste iitbrig geblieben sind, 2. kleiner ependymausgekleideter Kanal genau
in der Mittellinie. Dazwischen zellarmes faseriges Gewebe, das freilich einige Tumor-
zellen enthilt.

Dieses Gliom kann bereits unter die in der Mittelhirnhaube hiufiger
beschriebenen jugendlichen protoplasmatischen Astrocytome gezdhlt
werden, die nach ZUrLcE oft nicht gréBer als eine Frbse werden. Wir
fithren es vor allem wegen der hier vorliegenden Doppelbildung des
Aquaeductus an. Auch ZUr.cH sah bei einem solchen Astrocytom 2 weitere
zentralkanaldhnliche Hohlrdume, die er fiir MiBbildungen hielt. Unsere
letzte Beobachtung steht den zuvor beschriebenen Blastomen nicht so
fern, wie man zunéchst annehmen méchte. Sie unterscheidet sich haupt-
séchlich nur durch ihre etwas gréBere Ausreifungstendenz. Das Gewichs
bleibt auf die Haube beschrinkt, hat kein eigenes Stroma, wichst nichtg
destruierend, ohne Nekrosen, verschont ortliche Strukturen und 148t
auch die Ganglienzellen in seinem Bereich vielfach intakt. Neben den
vorherrschenden astrocytidren Zellen finden sich auch spongioblasten-
dhnliche, gewucherte Hortegazellen und Oligodendroglia. Unsere Be-
obachtungen 4—8 stellen so eine Ubergangsreihe dar, in der Fall 4 noch
unter die hyperplastischen Gliosen eingereiht werden mag; die 3 folgenden
sind diffuse Glioblastomatosen (diffuse Gliome), die letzte bereits ein
Gliom sens. strict. Unsere Beobachtungen stehen im Einklang mit den
Angaben OsTERTAGS, Welcher auch an anderen Stellen des Hirnstammes
so z. B. in der Umgebung eines persistierenden Recessus opticus, Glio-
matosen und Glioblastomatosen als nur unscharf voneinander trennbare
Prozesse beschreibt. Die Grenzen bleiben also flielend. Bei allen aber ist
ursiichlich eine Dysgenesie als wesentlicher pathogenetischer Faktor
wahrscheinlich zu machen.

Die vorstehend berichteten Prozesse konnen insgesamt auf einen
gemeinsamen Nenner, den einer dysraphischen Stérung, gebracht werden
(wir gebrauchen diese Bezeichnung in dem erweiterten Sinne von HEN-
NEBERG). Die Folgen einer derartigen Stérung erstrecken sich von ge-
ringen, klinisch vollig belanglosen Varianten des Aquaeductus beziiglich
Form und Wandaufbau, Riickbildungshemmungen und Migrations-
stérungen bis zu schweren MiBbildungen. Die subependymale Glia kann
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eine abnorme Wucherungstendenz behalten, welche als ,,Gliose* frither
oder spiter zu einem Aquaeductusverschluff fihrt. Die Stérung kann
sich aber auch auf gréBere Anteile des abwandernden Matrixmaterials
erstrecken und den Grund zu hyperplastischen oder gar blastomatosen
Gliawucherungen legen, die spéter als diffuse Gliome (Glioblastomatosen)
oder stirker ausreifende Tumoren in Erscheinung treten.

Die Gliosen des Aquaeductus sind den Stiftgliosen des Riickenmarks
bei der Syringomyelie wesensverwandt, wie aus Kombinationsfillen von
Gliose des Aquaeductus mit echter Syringomyelie hervorgeht.

Beziehungen zu den ,dysontogenetischen Prozessen mit blasto-
matosem Einschlag® zeigen Beobachtungen von D. RUssEL, BODECHTEL
und voN BENDA mit Gliose des Aquaeductus bei Neurofibromatose.
Zirom erwihnt ein Blastom im Dach des Aquaeductus, das wegen des
Vorkommens von Riesenganglienzellen an die tubercse Sklerose er-
innerte.

Alle diese Verdnderungen kénnen allein oder in wechselnder Kom-
bination auftreten. Die dysraphische Grundstérung ist das verbindende
Element, das uns erklirt, warum vielfach keine scharfen Grenzen
zwischen den einzelnen Prozessen gezogen werden kénnen.

Auf das klinische Bild néher einzugehen, ist hier nicht beabsichtigt.
Es ist bei Stenose, Gliose (auch den entziindlichen Formen) und Glio-
blastomatose gleichermaBen wenig charakteristisch und entspricht dem
eines mehr oder minder chronisch verlaufenden Hydrocephalus. Lokal-
symptome, wie sie bei den Tumoren des Vierhiigeldachs bekannt sind,
werden kaum zu erwarten sein und wurden in den eigenen Fillen nicht
gesehen. Ein negativer Liquorbefund schlieft alte entziindliche Prozesse
nicht aus (GLETTENBERG). Die Luftdarstellung der Ventrikel — auf die
Wiedergabe der Befunde haben wir in den eigenen Fillen verzichtet —
vermag, da ja selbst bei den Blastomatosen kein wesentlich verdrin-
gender Prozel vorliegt, nicht mehr als die Tatsache eines Stops im
Aquaeductus festzustellen, durch das Fehlen weiterer Verinderungen
aber zur Differentialdiagnose beizutragen. Die Pathogenese des Ver-
schlusses wird immer nur pathologisch-anatomisch zu kliren sein, Das
Erkrankungsalter ist diagnostisch wichtig; die meisten Fille treten in
den ersten beiden Dezennien auf. Bei 5 von unseren 8 Kranken fallt
zudem der Krankheitsbeginn etwa in das Pubertdtsalter; nur 1 Er-
wachsener ist unter ihnen. Von den restlichen 2 war einer seit der Geburt
krank, bei der letzten Patientin handelte es sich um ein 7jihriges Mad-
chen. Wir konnen daher annehmen, da8 bei einem Teil der Beobachtun-
gen die hormonale Umstellung des Entwicklungsalters einen wachs-
tumsférdernden oder -auslosenden Einflu8 gehabt hat (hormonale
Realisationsfaktoren: HEnscurN). Dagegen bieten weder die eigenen
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Beobachtungen noch die von ZUrcm Belege fiir eine Bevorzugung des
minnlichen Geschlechts, wie OrToN bei seinen Tumoren der Mittelhirn-
haube angegeben hat.

Zusammenfassung

Es wird iiber 8 Fille mit Aquaeductusverschluf berichtet, in denen
eine priméire MiBbildung angenommen wird. In den ersten beiden Be-
obachtungen handelt es sich um sogenannte Gliosen des Aquaeductus,
in der dritten um eine echte Stenose kombiniert mit Gliose, Syringo-
mesencepha]ie,'angiomatijser MiBbildung im Bereich des Aquaeductus,
doppelseitige Mikrophthalmie und Hohlful. In Fall 4 lag eine Gliose,
gliose Hyperplasie im ganzen Hirnstamm und ein Kleinhirnspongio-
blastom vor. Er wird als Grenzfall zu den 3 folgenden angesehen, welche
als Blastomatosen nach Art der diffusen Gliome eingereiht werden. Bei
der letzten Beobachtung handelt es sich bereits um ein stérker ausge-
reiftes Astrocytom, jedoch mit deutlichen Beziehungen zu den vorigen.
Die dygenetische Natur der glisen Wucherungen wird durch weitere
MiBbildungen erldutert und die Verdnderungen in den beobachteten
Fillen insgesamt dem- dysraphischen Formenkreis einbezogen.
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