
Arehiv fiir Psychiatrie und Zeitsehrift Neurologie, Bd. 194, S. 17--35 (1955) 

! 
Aus dem Institut fiir Neuropathologie der Uni~ersit~t Bonn 

(Direktor: Prof. Dr. G. PETERS) 

Der Aquaeduktversehlu~ 
Dysgenetisehe Gliosen und verwandte prozesse 

Von 
H, J. COLMANT 

Mit 7 Textabbildungen 

(Eingegangen am 30. Juli 1955) 
! 

Unter  den zum Aquaeduktverschlul~ ffihrenden Prozessen gibt es eine 
nicht  kleflm Gruppe, die auf  dem Boden einer Mi~biidung ents tanden ist. 
Die morphologischen Veri~nderungen an den Wandpngen  des Sylvischen 
Wassergangs sind indes hi~ufig so uncharakteristisqh, daf~ sich ihre Ge- 
nese zunttchst verbergen kann. Die A b g r e n z u n g  der dysgenetischen 
Prozesse yon  solchen anderer Ents tehung,  vor  ahem entzfindlicher Natur ,  
kann  recht  schwierig sein. An  H a n d  yon 8 Beobachtungen werden die 
differential4iagnostischen M6glichkeiten er6rtert)  v~erden. 

Fall 11. Pa/. SN 46/51., 14 j ghriger Knabe. Zangengeburt. i Mit 1 Jahr Pneumonie. 
Seit einem Jahr zunehmende girndruckerscheinungen, Diagaose eines Aquaeductus- 
verschlusses aus dem Ventrikulogramm. Tod 7 Tage nacll Anlage einer Torkild- 
sendrainage unter meningitischen Erscheinungen. 

Anatomisch hochgradiger Hydrocephalus internus oberhai b des Aquaeductus, der 
in H6he der Trochleariskerne durch eine gliSse Membran fas ~ vollstgndig verschlos- 
sen ist (siehe Abb. 1). 

Die Membran enthMt meis~ l~ngliche, in ein netziges Gr mdgewebe eingelagerte 
Kerne. Breite Verbindung mit dem subependymalen La~er. Vom Aquaeductus 
vielfach Restlumina, Ependymsehlguehe und -rosetten erh~ Jten. Caudal vom Ver- 
schluB erscheint das Lumen ebenfalls noch abnorm eng in: blge der sich weir vor- 
buchtenden ventrolater~len Wandabschnitte. UngewShnli?h lange, spaltf6rmige 
und geweihartig verzweigte laterale Recessus. Auffgllig h( hes Ependym. Frische 
eitrige Meningitis und Pyoeephalus internus. Restlumen d ~s Aquaeduetus an der 
engsten Stelle dureh Eitermassen verlegt (siehe Abb. 1)t Im subependymttren 
Gewebe viele Infiltrate und diffuse Durehsetzung des GeWebes mit Leuc0cyten. 
Keine alte Ependymitis granularis. 

Fall 2. He. SN 14/48. 32j~hriger Mann. Normale Gebur~. Mit 3 Jahren ,,Kopf- 
grippe" mit Kri~mpfen und BewuBtlosigkeit. Mit 26 Jahr, n Oberarmamputation 
(Kriegsverletzung). Monatelange Stumpfeiterung. Erste Syn ptome des gesteigerten 
Hirndrucks etwa 8 Monate vor dem Tode. Rapide Versehlec[ terung. Cisternaler und 
Ventrikelliquor o. B. Wenige Tage naeh Ventriculographie A1Lsr~umung eines groBen 
epidurMen tt~matoms der re. Konvexiti~t. 24 Std spi~ter od an zentraler Atem- 
l~hmung. I 

i 
1 I-Ierrn Prof. Dr. K. PO~LlSCE ~, ])irektor d. Universiti its-Nervenklinik Bonn, 

sind wir fiir Uberl~ssung der Krankengeschiehten zu I)ank verpflichtet. 
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Anatomisch starker HydrocephMus internus. Verschlul3 des Aquaeduetus etwa 
in HShe der unteren Vierhfigel durch konzentrische Verdickung des subependymalen 
Lagers (siehe Abb. 2). Das sp~ltfSrmige Restlumen noch vielfach yon Ependym 
ausgekleidet. In der Tiefe, etwa den ursprfinglichen Ausmal]en des Aquaeductus 
entsprechend, viel ependym~hlfliches Zellmaterigl, besonders ~nch im ]~ereich der 
obliterierten welt ausladenden Recessus. Auffallig die walzenfSrmige Gliawucherung 
im Dach des Aqua~ductus (siehe Abb. 2). Im 4. Ventrikel wenige flache Ependym- 
knStchen, cranial yon dem Verschlul~ stellenweise Untergang des Ependyms, z. T. 
mi~ flgchenhafter Verdickung des subependymalen Lagers. Keine Ependymitis 
granularis. Epidurales Hamatom in Organisation; i}ische subdurale Blutung. 

Abb, 1. Beob. 1. Paf. NlssI~-Pr. VergrSl~erung 1 : 23. Gllose des Aquaeduc~us (x), dessen ursprfingliche 
AusmaBe an resistierenden Ependymschl~uchen and -roset~en noch erkennbar sind (y). Ei~riges 

Exsuda~ in den Restlumina (z) 

In  diesen beiden Fgllen ist der Verschlu• dureh eine Wucherung 
subependymaler Glia, in Full 1 durch Bfldung einer gliSsen Membran im 
Aqu., in Full 2 durch starke Verbreiterung des subependymalen Gewebes 
zustande gekommen. Die Gewebswueherung besteht  aus einem faserigen 
Grundgewebe, in das Kerne nach Art  der subependymalen Glia in 
m~l~iger Zelldichte eingelagert sind. Es handelt sich also um eine soge. 
nalmte Gliose des Aquaeductus, wie sie SPILLER erstmals 1902 beschrieben 
hat.  Man versteht  darunter  gliSse t typerplasien verschiedener Genese, die 
yon der subependymalen Glia ausgehen und zu einer Einengung oder 
Obliteration des Aquaeduetus fiihren kSnnen (D. RtIssEL). In  anderen 
F~llen durchsetzen abnorme Gliubrticken und -spangen das Lumen. Die 
Genese ist in den eigenen F~llen unmit te lbar  nicht zu kl~ren. FAn Tumor  



Dot Aquaeduk~verschlug i9 

scheidet aus; die Beschrankung der Gliawucherung allein auf das Innere 
des Aquaeduetus, die Rege]mal3igkeit der Zellen und Kernformen, das 
Fehlen yon Mitosen und ~nderes spreehen dagegen. Ein entziindlieher 
Prozeg kann in Fall 2 nicht wahrseheinlieh gemaeht werden, obwohl er 
nach der Anamnese (,,Kopfgrippe" im Alter yon 3 Jahren) immerhin 
diskutiert werden mug. Die in der ersten Beobaehtung gefundene eitrige 
Infektion des Subaraehnoideal- und Ventrikelraumes ist postoperativ 

Abb. 2. Beob. 2. lgIssI~-Pr. VergrSl3erung 1:18. Aquaedue~usversehlul3 dutch Verbreiterung des 
subependymalen Lagers. Ependym fiber der Wucherung z. T. noeh erhalten. In der Tiefe ependym- 
iihnliches Zellmaterial besonders im Bereich der obliterierten lateralen Reeessus (x). Auffallend der 

walzenfSrmige Bezirk gewucherter Glia im Daeh des Aquaeduc~us (y) 

entstanden; die Gliamembran aber ist mit Sieherheit vie! ~lter; ffir 
einen alten epeudymitisehen Prozel~ im iibrigen Ventrikelsystem finder 
sich kein Anhalt. 

Einige andere Befunde helfen diagnostiseh welter. In Beobaeh~ung 1 
ist das Lumen auch unterhalb der Gliose dureh vorgebuchtete Wand- 
anteile, die wit als persistierende embry0nale I-Iaubenwiilste ansprechen, 
erheblich eingeengt. Ebenso sind die Lateralreeessus abnorm lunge und 
verzweigte Spaltr~ume. In beiden Beobaehtungen liegt subependymal 
in der Gegend des Verschlusses noch undifferenziertes Zellmaterial. 
Diese Ver/~ndernngen deuten darauf hin, dal~ bei der Genese der gliSsen 
Wueherungen EntwieklungsstSrnngen eine Rolle gespielt haben. 

N a c h  T~r~KEWITSCH m a c h t  d e r  A q u a e d u c t u s  b e i  E m b r y o n e n  y o n  1 0 - - 1 1  c m  
SSL ein Stadium durch (St. IV des Verf.), mit dem die Ver/~nderungen am Aquae- 
ductus in Fall 1 eine gewisse Xhnlichkeit haben. In dieser Zei~ etwa zeigt der 
Aquaeductus in eaudalen Absehnitten eine tier einscheidende ventrale Furehe, den 

2* 



20 H.J .  CoL~A~: 

Recessus isthmicus, tier eine Vertiefung des Sulcus medianus darstellt. Die lateralen 
Reeessus sind jetzt welt ausladende Spalten, die ventrolateralen Begrenzungen des 
Aquaeduetus bilden die stark prominierenden Haubenwtilste, die sieh am Eingang 
des Reeessus isthmieus fast bertihren. AUe diese Strukturen bilden sieh sparer nor- 
malerweise weitgehend zuriiek. Die ventralen und lateralen Recessus obliterieren 
und die Haubenwiilste sind im postfetalen Leben nur noch als flache Vorw51bungen 
vorhanden. 

Man  dar f  demnach  wohl die in unserer  Beobach tung  1 beschriebenen 
Vergnderungen  als persist ierende embryonale  Formeigent / iml ichkei ten  
des Aquaeduc tus  auffassen u n d  da ran  die V e r mu t ung  kniipfen,  daf~ auch 
die subependymale  Glia in  diesem Bereich in ihrer En twick lung  ge- 

h e m m t  war. Die zahlreiehen in  Haufen  u n d  Rose t ten  in  der U m g e b u n g  
des ghSsen Verschlusses l iegenden wenig differenzierten Zellen sind 
Belege daffir. Diese Befunde f i ihren gleichzeitig zu der Meinung,  dal3 
mi t  den genann t en  En twick lungss tSrungen  eine abnorme Proliferations- 
t endenz  der subependyma len  Glia einhergehen kann ,  die als Gliose des 

Aquaeduc tus  in  Ersche inung  t r i t t .  

Schon der erste Besehreiber - -  SPILLE~ - -  hatte an EntwieklungsstSrungen 
gedaeht und sieh dabei vorgestellt, dab die Gliose ein ghnlieher Vorgang sei wie die 
physiologische Obliteration des Zentralkanals. Auch der Aquaeduetus erfi~hrt gegen 
Ende der Embryonalperiode eine Verengerung, die nun bei den Gliosen in fiber- 
sehiissiger Weise erfolgen solle. Andere Autoren haben diese Ansehauung z. T. iiber- 
n o m m e n  (SHELDEN n. Mitarb., RO]3AOK u. GEt~STLE, SC]tLAI~I ~ U. GEItE, DA~L U. 
HARBITZ, STOOKEY U. SCARFF u. a.), aber auch persistierendes Matrixmaterial Ms 
Ausgangspunkt der Wucherung in Erwagung gezogen. Es war daher eine logisehe 
Folgerung, dab GLO]~CS u. BERG~ANN die Gliosen fiir zwar dysgenetisch entstanden, 
aber blastomatSs yon Natur hielten. BECKETT u. ZIMlVIElCMANN sprechen schleehthin 
yon 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 Myeloeelen u./~. gefunden (I~oBACK U. a., DE LANGE, O~TON, S~RY- 
LOOK, DANDY U. BLAOKFAN). Wir sehen die Gliose des Aqnaeduetus oft im gahmen 
dysraphiseher St6rungen auftreten und sehliegen daraus, dal~ sie, aueh wenn sie 
isoliert auftritt, Ausdruek einer Dysraphie ira Mittelhirnbereich ist. Die Beziehungen 
zur Syringomyelie wollen wir an Hand des n/s Falles erSrtern. DA~CDu ist der 
Meinung, dab der weitaus grS$te Teil der Gliosen entztindlich bedingt sei, aueh in 
jenen F/~llen, in denen keine entziindlichen Erseheinungen mehr nachweisbar seien. 
D~s grundsKtzlich Wiehtige seiner Ansehauung liegt darin, dal3 er die Gliose fiir eine 
reparative Wueherung der subependymalen Glia h~lt, der in jedem Falle ein Epen- 
dymdefekt vorausgehe. Die H~ufung der Gliosen im gugendalter wird mit der 
Hilfshypothese erM~rt, dal~ das Ependym des Aquaeduetus vor allem vor der Geburt 
besonders vulnerabel sei. DANNY nimmt damit einen der Ependymitis granularis 
vergleichbaren Prozeg an. Etwas abgewandelt tritt diese Theorie bei SO,LAPP U. 
G~RE wieder auf, welche bei manehen F~llen eine ,,constitutional weakness" des 
Ependyms behaupten, dabei wie D. I%VSSEL neben entzfindlichen auch toxisehe 
Ependymseh/~den fiir mSglich halten. 

Es  k a n n  gewiB n ich t  bezweifelt werden,  dab es entzfindlich bedingte  
Aquaeductusversch]i isse gibt.  A m  einfachsten sind die Verhgltnisse bei 
sekund~rer  Organisa t ion  yon  Ei termassen,  die bei Pyocephalus  den 
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Aquaeductus verstopfen kSnnen (z. B. Fall yon D. Rvss~L). Da sioh 
hierbei auch das Mesenchym be*eiligt, sollte man dieses Bfld nicht als 
Gliose bezeichnen. Werm jedoch bei einer ausgedehnten Ependymitis 
granularis ein AquaeductusverschluB auftritt ,  darf man wohl mit Recht 
yon entziindlichen Gliosen sprechen (siehe z. B. HA~]~x  u. PILL]~I). 
Vielfach wird diese Diagnose aber schon auf Grund geringer Ver/~nderun- 
gen am fibrigen Ventrikelependym gestellt. Man karm hiergegen ein- 
wenden, dab bereits ein langdauernder Hydrocephalus internus solche 
Ver/~nderungen hervorrufen kann (OrALSKI). Vor allem aber ist auf- 
fallend, dab selbst bei ausgepr/~gter Ependymitis der Hirnkammern ein 
AquaeductusverschluB sehr selten auftri t t  (HAs~zqJXGER U. STROESOU, 
OPALSKI). Insbesondere bei der progressiven Paralyse mit der begleiten- 
den geradezu pathognostischen Ependymitis kommt ein Verschlu~ so 
gut wie nie vet. Auch D. RVSSEL best~tigt, dab die Lues bei den Gliosen 
keine Rolle spiele. Hinzu kommt, dab man in jenen F/~llen, we der Ver- 
schlu8 dutch eine konzentrische Verdickung des subependymalen Lagers 
entsteht wie in unserer Beobachtung 2 - -  auch STOOKEY U. SOARF]~ er- 
w/ihnen solche F/~lle - -  die Wucherung als reparatives Geschehen zur 
Deckung yon Ependymdefekten schwer verst/~ndlich erscheint. 

Es ist daher zu fragen, inwieweit die Gliose mit der ,,gewShnlichen" 
Ependymitis granularis iiberhaupt vergleichbar ist und ob aueh bei den 
entziindlichen Formen nicht stets Faktoren eine zus/~tzliche Rolle spielen, 
die in den lokalen Gegebenheiten liegen. Dabei denken wir weniger an 
L/~nge und geringen Durehmesser des Kanals, die naeh DANDY eine er- 
hShte Gefi~hrdung des Ependyms mit sich bringen sollen, als an eine in 
manchen F/illen vorhandene erhShte Bereitschaft der subependymalen 
Glia zur Proliferation infolge mangelnder Ausdifferenzierung, also 
wiederum an dysgenetische Einflfisse. AuBerdem seheint uns die Annah- 
me einer besonderen Vulnerabilit/it des Ependyms vor der Geburt nicht 
bewiesen. Man mfiBte sonst inkomp]ette, klinisch nicht hervortretende 
Gliosen im sp/~teren Leben sehr viel mehr sehen, als es tats/~ehlieh der 
Fall ist. Wit sind daher der Meinung, dab die Gliosen viel h/iufiger auf 
EntwicklungsstSrungen zur/iekzuf/ihren sind, als die Anh/inger der 
Entziindungstheorie annehmen. 

Ganz einwandfrei steht der Mfl]bildungseharakter in dem folgenden 
Fall fest: 

Fall 3. Ra. S N 17 / 48. 10j~hriger Knabe, Zwillungsgebur~ ohne Komplikationen. 
Zwillingsschwester gesund. Mit 4 Monaten pl6tzliche Sch~delvergrS~erung. Seit 
dem 2. Lebensjahr generalisier~e Krampfanfalle, in letzter Zeit geh/iuft. Von Geburt 
an li. praktisch blind, re. schlechte Sehleistung. Auffallende sexuelle Yriihreife. - -  
3 Monate vor dem Tode Wesens/~nderung und starke Kopfschmerzen. Nach schwe- 
rein Krampfanfall bewuBtlos in ein Krankenhaus eingeliefert. K6rperliche Ent- 
wicMung eines 17 j/ihrigen, Dolichocephalie, dysplastisches asymmetrisches Gesicht, 
akromegale Ziige, Kurzfingrigkei~. Beiderseitige Mikrophthalmie, Bulbi, besonders 
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li., die Augenh6hlen kaum ausfiillend. Li. Kata rak t .  , ,FriedreiehfuB", fehlender 
Descensus des re. t todens.  Keine L~hmungen oder Py.-Zeiehen. I m  Liquor geringe 
Eiwefl3erh6hung. Naeh Ventr ikulogramm hohe, wohl zentral  bedingte Tempera- 
turen.  Tod 10 Tage spgter. 

Anatomiseher  Befund. Weiehe Hgute  zar~. FaustgroBer Bezirk fiber dem li. 
S t i rnhi rn  t ier  eingesunken. (Alte ErweiehungshShle.) Hoehgradiger Hydrocephalus 

Abb. 3. Beob. 3. Ra. I~ISSL-Pr. YergrSBerung 1:13,5. Gliaspangen im Aquaeducbus (x). AngiomatSse 
M]Bbildung oberhalb davon, rechts mit zuffihrenden Gefg~en (y). H6ckerartig fiber die dorsale Ober- 
flgche des iVlittelhh'ns vorragende Gliawucherung in der hinteren Schlie~ungsrinne (z) mi~ H6blen- 

bildung (h) 

internus.  Marklager der Hemisphgren nu t  noch als ganz schmaler Saum erhalten.  
Aquaeduetus  in HShe der un teren  Vierhfigel makroskopisch nicht  mehr  dureh- 
gangig. 

Auf  Schni t tser ien dureh das Mitteltfirn kann  man  yon caudal nach rostral  die 
zunehmende Verengung des Aquaeduetus  durch ependymbedeckte,  zellarme Glia- 
spangen verfolgen, welche zur Abschniirung der lateralen und  ventra len  Recessus 
und  zur Unter tef lung des Aquaeductus  in mehrere kleine Kanale  ffihren (siehe 
Abb. 3). Welter  rostralwgrts  verwandel t  sich der Aquaeductus  dann  in einen spalt- 
fSrmigen dorsoventral  gestellten Kanal ,  dessen venbraler Reeessus eine ganz un- 
gewohnte Lange hat .  Uber  dem dorsalen Pol  des Aquaeductus liegt in seiner Ver- 
lgngerung ein doppelter Wall  ependymghnlicher  Zellen (slehe Abb. 4a). SehlieBlieh, 
an  der engsten Stelle des Aquaeductus,  finde~ sich nur  noch ein einziger winziger 
Hohlraum.  I n  seiner Umgebung fast  keine Gliawueherung mi t  Ausnahme des ven- 
t ra len  Pols, wo mehrere strahlig angeordnebe Ependymschlguche zu finden sind. 

Caudal yon tier Stenose liegt zwischen beiden unteren  Vierhfigeln ein dicht- 
zelliger Gliapfropf (siehe Abb. 3), der hSekerartig fiber die dorsale Begrenzung des 
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Mittelhirns vorragt.  Seitlieh dringen mehrere starke Gef~Be yon arteriellem und 
venSsem Typ in die Vierhiigelplatte ein, umlaufen bogenfSrmig den Aquaeductus 
yon dorsal und  15sen sich noch irmerhalb des Gliakeils in eine Anzahl  kleinerer ~s te  
auf  (siehe Abb. 3y). Letztere 
haben  z. T. sehr primit ive 
Wandungen.  Periadventi t ie l l  
finder man  viele eigentfimlich 
langgestreckte Pigmentopho-  
ren, wie sie in den weichen 
H~uten  vorkommen.  Die Ge- 
ffi,13e liegen in hSMenartigen 
R~umen,  deren bindegewebige 
Auskleidung vielfaeh guirlan- 
denfSrmig yore Rand  der 
HShle abgehoben ist;  darunte r  
finder sieh eine naeh  vA~ GIE- 
SON dunkel  t ingierte Subst~nz 
Das Innere  der HShlen ist  eben- 
falls davon erffillt mi t  einigen 
in tak ten  EryChrocyten und  Ma- 
krophagen. Die umgebende Glia 
zeigt keine bemerkenswerte Re- 
aktion. Man finder in der auf- 
gelockerten Randzone nur  
wenige langgestreckte Mikro- 
gliakerne. Laterodorsal  vom 
Aquaeduetus,  ebenfalls noeh 
innerhalb des Gliapfropfes zwi- 
schen den unteren  Vierhiigeln, 
liegt eine fast  kreisrunde HShle 
(siehe Abb. 3 und  4b),  die n icht  
mi t  einem Iierivaskul~ren Ge- 
f~Braum in Verbindung steht.  
Die Randzonen zeigen hier ein 
ganz ~hnliches Bild wie um die 
per ivascu l~en  HShlen. ~Iach 
auBen ist  der Hohlraum durch 
einen auffallenden Wallradi~rer  
M~rkfaserbfindel begrenzt.  I n  
der Umgebung des Aquaeductus 
liegt noch viel ependym~hn- 
liches Zellmaterial  in t t au fen  
und  Rosetten.  Das Ependym 
selbst is t  teilweise abnorm hoeh, 
mehrreihig und  geschw&nzt. 

Hirnr inde im grol3em Urn- 
range verSdet. Viele frischere Abb. 4 a und b. Beob. 3. l~ab. a NIssr,-F~rbung. VergrSl~e- 

rung 1 : 16,5. SchlRzartiger Aquaeduc~us mit ~iefem ven- 
und  ~ltere Erweichungen. Me- tralen Recessus (x) und dorsal aufsitzendem Wall epen- 
dialer Thalamuskern mi t  Aus- dym~hnlicher Zellen (y). b k%a. Ylarkscheideuf~rbung. 
nahme weniger umsehriebener vergrsBerung 1:180. VerfitissigungshShle innerhalb der 

Gliawuchemmg im Dach des Aquaeductus. l~eaktionslose 
Kerngebiete ganzlich gang- AuflSsung des angrenzenden gliSsen Gewebes. Am l~ande 
lienzelleer (retrograde und  der HShle radiate NIarkfaserbfindel (x) 
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transneuronale Degeneration), lateraler Kern dagegen gut erhalten. Kleine Hetero- 
~opie in der Wand des li. Hinterhorns. 

In der zuletzt beschriebenen Beobachtung liegt eine Kombination ver- 
schiedener Mfl~bilduflgen vor: Im Aquaednctus echte Stenose, schlitz- 
fSrmige Verbildung des Kanals, keilfSrmiger Gliastfft in der hinteren 
Schliel3ungsrinne mit Gewebsverflfissigung nach Art einer Syringomyelie, 
angiomatSser Mil~bildung und Gliose des Aquaeductus; aul3erdem 
Heterotopie am linken I-Iinterhorn, beiderseits Mikrophthalmie, Katarakt ,  
Kurzfingrigkeit und Itohlful~. 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  (SPILLE~ u. ALL]~, PAR~:EI~ u. KE~O~AN, DE 
LARGE, DYJKSTRA). BIC]~]~S und ADAM beschrieben sogar eine wahr- 
scheinlich erbliche geschlechtsgebundene Form. Anch bei der Maus hat 
CLA~: eine vererbbare Stenose nachgewiesen. BIC](E~S u. ADAM erkliiren 
die Mil~bfldung mit einer iiberschiel~enden Verengerung des Kanals, die 
physiologischerweise kurz vor der Geburt erfolge. Ganz einleuchtend 
ist diese Hypothese nicht. Die Reduktion des Lumens vollzieht sieh nach 
ttOCHSTETTE~ sowie TURKEWITSCH iiberwiegend durch Dickenzunahme 
der Strukturen der Umgebung, besonders der ]angen Bahnen, dann auch 
durch Verbreiterung des snbependymalen Lagers. Wit finden jedoch in 
unserer Beobachtung keinen Anhalt daffir, dal? einer dieser Faktoren 
wirksam gewesen w~re. W/~hrend man nach ]3ICK]~s u. ADAM das Ein- 
setzen der StSrung erst gegen Ende der Embryonalzeit  anzusetzen hi~tte, 
sprechen die weiteren Fehlbildungen in unserem Falle aber ffir einen sehr 
friih eintretenden StSrungsvorgang. Es ist daher niiherliegend, eine 
prim~re Fehlanlage infolge einer gestSrten Sehliel~ung des Neuralrohres 
anzunehmen. Aus dem Erhaltenbleiben des Ependymbelags bei den oben 
beschriebenen Ependymspangen unterhalb der Stenose schlieBen wir, 
dal~ auch sie ziemlich friih, wenn auch wahrschein]ich sp~iter als die 
Stenose, entstanden sein mfissen. Entgegen I). RUSSEL darf man unseres 

Erachtens daher Stenose nnd Glioss nicht allzu scharf voneinander 

trennen. Aueh im Falle SPILLERS bestand eine leichte Gliawueherung in der 
Umgebung der Stenose, und im eigenen Fall verdanken die strahlig ange- 
ordneten Ependymschl~uche am ventralen Pol des Aquaeductus in HShe 
der Stenose zweifellos einer Gliaproliferation ihre - -  sekundare Abschnii- 
rung. Sis tragt  absr zur Bildung der Stenose selbs~ nicht nennenswert bei. 

AngiomatSse Mfl3bildungen im Mittelhirn, wie wir sie fanden, be- 
schrieben C. DE LAlgGE und BECKETT u. ZIM~EaMA~, WOes allerdings 
rein meehaniseh zu einer Abklemmung des Aquaeductus kam. Uber 
einen weiteren Fall, jedoch mit gliSser Membran im Aquaeduetus, be- 
richtete I~OWBOTHAM. UngewShnlich abet sind regelrechts tIShlen- 
bildungen, die in unssrer Beobachtung die GefaBpakete umgeben und 



Der AquaeduktverschluB �9 2 5  

yon lockeren Bindegewebsmaschen durehzogen werden, welche zugMch 
die ~ugere Begrenzung bilden. Die im Irmern der ttShlen liegenden 
gerormenen Massen sind wohlAusdruck einer auch sonst bei Gef~BmiB- 
bildungen gefundenen Permeabilit~tsstSrung. Aber auch augerhalb der 
bindegewebigen Auskleidung wird eine eiweiBartige Substanz gefunden, 
welche die Bindegewebshfillen guir]andenfSrmig ins Innere vordr~ng~. 
Man hat den Eindruck, als entstiinden die HShlen wenigstens teilweise 
passiv dutch langsame Verflfissigung des angrenzenden Gehirngewebes. 
Der Befund erinnert an alte bindegewebig ausgekleidete syringomye- 
loische Hohlr~ume. Noch mehr ist das der Fall bei einer weiteren gef~g- 
unabh~ngigen HShle, welehe wie die angiom~tSse Migbildung selbst noeh 
innerhalb des dorsalen G]iastiftes liegt. Es handelt sich dabei sicher 
nicht um eine Erweichung, sondern um eine langsame Verflfissigung yon 
nervSsem Gewebe, welche nut zu sehr geringen Reaktionen seitens der 
angrenzenden Glia AnlaB gibt. Das Bild entspricht vollst~ndig den 
,,marklosen Flecken" bei der Syringomyelie in einem fortgeschrittenen 
Zust~nd. 

Wir dfirfen daher im vorliegenden Falle wohl mit l~echt yon einer 
Syringomesencepha]ie sprechen. Die Gefs fiberschreiten 
zwar die, welche gewShnlich Ms Gef~gwandfibrose bei der Syringomyelie 
beschrieben werden. Wir kSnnen sie aber, wie BIELSCIIOWSKu bereits die 
einfache Fibrose, auf die gleiche dysr~phische GrundstSrung zurfick- 
ffihren. Die Kombination yon Syringomyelie und angiomatSser Mig- 
bildung im Gehirn ist gelegent]ich aueh sonst gesehen worden, beides 
aber am gleichen Ort dfirfte recht selten sein. 

Der Fall wirft auch ein besonderes Lich~ auf das Verh~ltnis der Gliosen 
des Aquaeductus zur Syringomyelie. Man hatte sie schon frfiher mit den 
Stiftgliosen des RM verglichen (SHwLD~N U. a.), und inzwischen hat auch 
D. I~USS~L einen Fall beschrieben, wo Gliose, Syringomyelie und ein 
Plexuspapillom kombiniert auftraten. SN~E~N U. L~SO~ sprachen 
yon einem syringomyelieartigen Prozeg am Aquaeduetus. Von besonders 
groBem In~eresse ist, dub OST~TAG im Bereich persistierender em- 
bryonMer Ventrike]abschnitte an anderen Stellen des Gehirns syrin- 
gomyelie~hnliche Gliawucherungen bei gleichzeitiger echter Syringo- 
myelie des HMsm~rks und Syringobulbie gefunden hat. Wenn wir datum 
aueh nicht auf Identit~t beider Prozesse schlieBen - -  so z. B. neigen die 
Gliosen des Aquaeductus nicht zur Gewebseinschmelzung - -  darf man sie 
wohl doch Ms wesensverwandt und auf dem Boden der gleiehen Grund- 
stSrung erwaehsen denken. 

Der im eigenen klinischen Befund erwghnte Hohlfug als weitere Folge 
einer dysraphischen StSrung bedarf hier keiner Er6rterung. DaB aber 
aueh Mikrophthalmie Beziehungen zum dysraphisehen Formenkreis hat, 
zeigg eine Monographie yon S J 6 G ~  u. LARSON fiber Mikrophthalmie 
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und  Sehwachsinn.  F a s t  1/4 der  K r a n k e n  l i t t en  neben ihren  Augenmig-  
b i ldungen  an  K l u m p f u g  und  Kyphosko l iose  (58 der  137 P a t i e n t e n  
zeigten verseh ieden  s t a rke  Grade  yon  Schwachsinn,  epflept isehe St6run-  
gen waren  hguflg). 

So sehen wi t  in d iesem F a l l  eine Vielzahl  yon  dys raph i sehen  StSrungen,  
die wi t  sonst  meis t  n u t  einzeln zu Gesieht  bekommen.  

W ~ h r e n d  m a n  in den bisher igen F/i l len eine b las tomatSse  Wucherungs-  
t endenz  vermiBte ,  t r i t t  in den folgenden auch dieses Moment  au f  den 
Plan .  

Fall 4. Ha. SN 91/50.9 jghriges M~dchen. Normale Geburt. Mit 6 Monaten groger 
Abseeg hinter dem li. Ohr. - -  SchMchend sieh entwiekelnde Hirndrucksymptomatik 
seit 11/2 gahren. Zunehmend Kopfsehmerz, Sehversehleehterung, Fallneigung, 
Gangunsicherheit, Bewegungsunruhe der Hande, Hypotonie der Muskulatur. In der 
Klinik wurde in der Annahme eines Kleinhirntumors operiert und bei negativem 
Befund eine Ventrikeldrainage angelegt. Der Ted trat  24 Std naeh dem Eingriff ein. 

Im Aquaeduetus findet sieh in HShe des caudalen Endes der Subst. nigra ein 
zellreiehes gli6ses Gewebe, das fast den ganzen Quersehnitt ausfiillt (siehe Abb. 5). 
Die in Ztigen und Wirbeln formierten Kerne haben regelm~Bige ovale Gestalt. 
Mitosen fehlen, Capillaren sind sparlieh. Restlumina des Aquaeduetus yon Ependym 
ausgekleidet und auch der Gliapfropf im Aquaeduetus z. T. davon iiberzogen. Die 
dorsale Wand des Aquaeduetus weist abnorme F/~ltelung auf. Die Ependymzellen 
sind bier noeh auff~ilig hoeh und manehmal gesehw~nzt. Ventral vom KanM wird 
in der Mittellinie dureh ependymartiges Zellmaterial mit vereinzelten Rosetten ein 
ovales Feld begrenzt, das anscheinend einem obliterierten Nebenaquaeduetus ent- 
sprieht. Im Daeh des Aquaeductus liegt ein diehter Wall subependymaler Glia. 

In  grol~en Anteilen des Hirnstamms, vor allem in der Umgebung des Aquaedue- 
tus, ist die Glia abnorm zelldieht und von hyperplastisehem Aussehen. Besonders 
die Astroeyten sind oft entrundet, grSBer als normal, z. T. monstrSs und nieht selten 
in Haufen zusammenliegend. Die Glia im Bereieh der weigen Bahnen ist dagegen 
meist unverd&ehtig. Die Wueherung l~l]t sieh re. his in hintere Absehnitte des 
Corpus Luysi und Thalamus verfolgen, we sie an ein Blastom erinnert. Hier kommt 
es aueh zu einem Einwaehsen in Randgebiete der inneren Kapsel mit deutlieher 
Entmarkung. 

Lateral am hint~ren Rand der li. Kleinhirn-Hemisph&re kirschgroBer speeMger 
Tumor, yon der Umgebung seharf abgegrenzt. Feingeweblieh ein Spongioblastom, 
das, im Quersehnitt keilfSrmig, auf ein Kleinhirnl~ppehen begrenzt ist und rein 
verdrangend w~ehst. Doeh ist es in die angrenzenden weiehen tt~ute eingedrungen. 
Der Gef&l~reichtum ist gering. Keinerlei regressive Ver~nderungen. 

I-[ier en t sp r i eh t  das  kugelige,  den  A q u a e d u e t u s  fas t  ganz ausft i l lende 
Gebi lde selbst  mi t  seinem regelmMtigen Gewebsaufbau  noch wei tgehend 
den e infachen Gliosen. Den aueh bier  vor l i egenden  Mil3bi ldnngscharakter  
tier W u e h e r u n g  un te r s t r e i chen  Unregelm/~gigkeiten am E p e n d y m ,  der  
dorsa l  vom A q u a e d u c t u s  l iegende Wa l l  noeh n ieh t  differenzier ten Ke im-  
ma te r i a l s  (siehe Abb.  5, y) (Migra t ionshemmung)  und  ven t r a l  ve to  
A q u a e d u e t u s  das  zen t ra lkana l~hn l iehe  Gebilde,  bei  dem es sieh sehr 
wahrsehein l ieh  u m  einen zwei ten  ob l i te r ie r ten  A q u a e d u e t u s  hande l t .  
A u g e r d e m  h a b e n  wir  A n h a l t s p u n k t e  dafi ir ,  dab  die ~u inner-  
ha lb  des Wasse rgangs  sehr fri ih begonnen  h a b e n  m u g ;  anders  w/~re es in 
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Anbetraeht ihrer Gr6ge sehr merkwiirdig, dug sie noeh in solcher Aus- 
dehnung yon Ependym iiberzogen ist. 

Fiir die fin ganzen I-Iirnst~mm anzutreffende abnorme Glia mSehten 
wit ebenfMls eine primgro t~ehlanlage annehmen, da sie praktiseh das 
gesamte gliSse Zellmaterial - -  abet nut der grauen Substanz (der Bereich 

Abb. 5. Beob. 4. Ha .  NlSSl~-Pr. VergrSBerung 1 : 22. Gliose des Aquaeductus .  Aueh  die Gt iawucherung 
i m  Inneren  des Kana l s  z. T. yon E p e n d y m  bedeckt  (z). U m g e b m l g  abnorm gliazellreich, besonders im  
Bereich der Raphe  (x). Dorsa l  yore  Aqllaeductus  Wal l  von  subependymale r  GILa (y). Vent ra l  Yore 
Aquaeductus  ovules yon  ependymgre r  Glia abgegrenztes  Feld  = rudiment~irer Nebenaquaedue tus  (n) 

der j~ erst sparer einwaehsenden l~ngen weigen Bahnen bleibt unbe- 
teiligt) - -  betrifft. Die Proliferationstendenz bleibt gering und fiihrt nut 
umsehrieben in der Gegend des Corpus Luysi zu st~rkerer Vermehrung 
und I~iiekwirkungen auf ortstgndige Strukturen. Das rgumlich ganz 
unabhgngig davon gewaehsene Kleinhirnspongioblastom unterseheidet 
sieh dutch seine seharfe Begrenzung auf ein Kleinhirnlgppchen, das 
v611ige Fehlen der so typischen Versehleimung und das ~ussehlieBlich 
verdr~ngende Waehstum yon den hgufigen ,,sogenarmten Kleinhirn- 
astroeytomen" und erinnert eher an die Spongioblastome beim M. l~eek- 
linghausen. Eine primate Fehlbildung der Glia mit spg~erer blastoma~6ser 
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E n t a r t u n g  h~l ten  wir  deshalb  such  hier  fiir wahrscheinl ich.  Das gleieh- 
zeit ige Auf t r e t en  yon  Gliose im A q u a e d u c t u s  und  K l e i n h i r n t u m o r  weis t  
au f  eine die F] i ige lp la t ten ,  aus  denen ja  Haubenreg ion  und  Kle inh i rn  
g le ichermagen  sich eniwiekeln ,  in fr i ihen En twick lungss t ad ien  bet reffende 
S t6rung  hin. 

Die Ver~nderungen,  die in dieser Beobach tung  die Gliose beglei ten,  
zeigen e indeut ig ,  dag  sie hier  den dyson togene t i schen  Prozessen mi t  

Abb.  6. Beob. 5. )r ~a rksche iden f~ rbung .  Vergr6Berung 1 : 6. B las tomat6ses  Gewebe yore D a c h  des 
Aquaeduc tus  in das  L u m e n  vordr ingend  

b l a s t o m a t 6 s e m  Einsch lag  schon rech t  nahe  s teht .  Noch deu t l i cher  t r i t t  
die geschwuls ta r t ige  Wachs tumswei se  in den folgenden 3 F~l len  hervor .  

Fall 5. MS. SJ~ 118/52. 22j/~hriger ]eieht debiler Mann. Geburt normal. In der 
Sehule 1 real sitzengeblieben, aus der Sehlosserlehre naeh 1/6 Jahr entlassen, auch 
als landwirtschaft]icher Hilfsarbeiter wegen Tr/~gheit fortgeschickt. Seit dem 
18. Lebensjahr zunehmende Sch~delvergrSBerung und Wesensanderung. Seit 
einem Jahr GangstSrungen. Einweisung wegen Tumorverdaeht. Nach Encephalo- 
graphie akute Einklemmung; deswegen Anlage einer Torkildsendrainage. Bei der 
Operation wurde stark verdiekte Arachnoidea in der hinteren Sch~delgrube ge- 
funden. Das For. Magendi war welt often. 12 Std p. op. ~rat der Tod ein. 

Anatomiseh partieller VersehluB des Aquaeduetus in l=[6he der caudalen Be- 
grenzung der Ruberkerne durch polsterartige gliSse Wucherungen, die sich vom 
Dach des Aquaeduetus vorw61ben (siehe Abb. 6). Sie gliedern sich in einem ventrikel- 
nahen Abschnitt, der aus dicht liegenden, blzarr geformten, segelartigen Kernen 
besteht (siehe Abb. 7) und einen etwa dem subependymalen Lager entspreehenden 
Bezirk, in dem meist stumpf-ovale--polygonale, gelegentlich in Mitose begriffene 
Kerne mit einzelnen ein- oder mehrkernigen Riesenzellen gefunden werden. Da- 
zwischen liegen zigarettenfSrmige Kerne, die an gewucherte tIortegaglia erinnern 
(siehe Abb. 7). Im Bereich tier grauen Substanz des Mittelhirndaches ausgepr/~gte 
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Trabantzellgliose um die intakten Ganglienzellen, oft nur an einer Seite des Zelleibes. 
Auch unter diesen lymphoeytenartigen Kernen vereinzelte Mitosen, daneben 
manchmal noch abnorm groBe oder entrundete Astrocyten und gewueherte Mikro- 
glia. Der blastomatSse ProzeB setzt sieh bis zum 3. Ventrikel fort, in dessen Dash 
in I-IOhe der Cc. mamillaria Riesenzellen reiehlicher auftreten. Caudalwarts werden 
einzelne blastomat6se Gliazellen im Haubenbereieh bis zum Beginn des 4. Ventrikels 
gefunden. Innerhalb der zelldichten Partien mehrfaeh massiver Einbrueh gliSsen 
Gewebes in die perivaseularen R/~ume grSBerer Gef/~Be. Ventral vom Aquaeduetus 
2. kleiner Hohlraum, z. T. mit  Ependym ausgekleidet und vom t tauptkanal  dutch 
eine schmale gliSse Brficke getrennt. Ob kongenitale Doppelbfldung oder sekund/~re 
Abschn/irung durch Gliabriicke kaml nisht entsshieden werden. 

Abb. 7. Beob. 5. Mti. NISSL-Pr. Vergr613erung 1 : 900. Langges~reekte Tumorzellen im 
subependym~re n Lager 

Verdickung und leukoeyti~r-makroeyt~re Infiltrate, besonders in den Meningen 
der :Basis. Frisehe entzfindliche Ver/~nderungen auch in der Umgebung des Aquae- 
duetus. Der VerschlulLHydrocephalus ist wahrscheinlich nicht dureh das Blastom 
allein, sondern zus/~tzlieh durch eine Arachnitis der hinteren Sehadelgrube hervor- 
gerufen worden. 

Fall 6. Ge. SN 128/52. 14j/~hriger Knabe. Normale Geburt. a/a Jahr  vor dem 
Tode Beginn der Erkrankung mit  Kopfsehmerz, SehstSrungen, ~)belkeit. SchlieB- 
lieh spastische Paresen. Wegen Tumorverdaeht wurde die hintere Seh/~delgrube 
er6ffnet, aber kein Tumor gefunden. Infolge des hoehgradigen Hydrocephalus 
internus Anlage einer Torkildsendrainage. Der Tod trat  einige Tage sp/~ter ein. 

Verschlul~ des Aquaeduetus etwa 1 cm unterhalb der Einmiindung in den 
3. Ventrikel durch einen bier fast nur auf das periaquaeduetale Grau beschri~nkten 
Tumor, der einseitig starker entwickelt ist. In  manchen Ebenen sind yore Aquae- 
ductus keine Reste mehr erkennbar, in anderen liegen Ependymsehl/~uche und -ro- 
setten in der Medianlinie in auff/~llig groBer dorsoventraler Ausdehnung. Das 
Blastom kann rostralwarts bis in das Corpus Luys und in den lateralen Thalamus- 
kern verfolgt werden, woes  zu einer leichten Ganglienzelliehtung und Entmarkung 
kommt. CaudalwKrts verliert es sich bald im Haubenbereieh. Feingeweblieh 2 Zell- 
typen. Der eine entspricht gewucherten, oft in Gruppen zusammenliegenden 
St~bchenzellen, der andere zeigt alle lJUberg/~nge yon rundovalen Kernen bis zu 
keulenfOrmigen oder gelappten Riesenformen. Meist kein Zelleib dargestellt. Im 
Cajal-Pr. finder man zahlreiche sternfSrmige 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. 

fal tT.  Wey. SN 86/53. 15j~hriger Kn~be. Geburt normal; keine ernsten Vor- 
krankheiten. Gesamtanamnese yon 9 Monaten. In einem ausw~rtigen Krankenhaus, 
wo der Kranke wegen Wesens/~nderung, Dystrophia adiposogenitalis, At~xie und 
StP eingeliefert worden war, Feststellung eines hochgradigen Hydrocephalus int. 
und Anlage einer Torkildsendrainage. Vorfibergehend in hi~usliche Pflege entlassen, 
darm in bewuBtlosem Zustand erneut eingeliefert, Naeh Ventrikelpunktion Auf- 
hellung des BewuBtseins. Spi~ter entwiekelten sich schwere Kontrakturen an den 
Beinen und eine hochgradige Demenz. Tod 4 Monate nach Wiedereinlieferung 
infolge Atem- und Kreislaufl~hmung. 

Totaler Verschlug des Aquaedue~us am Eingang des 4. Ventrikels auf etwa 
8 mm L~nge durch einen Tumor der Haube. Von den Wandungen des Aquaeductus 
nur noeh Reste vorhanden. Feingeweblich bestehb groge Xhnliehkeit mit den 
vorangehenden F/~llen. Wiederum 2 Kerntypen. Insgesamt jedoch polymorpher, 
mehrkernige Zellen h~ufiger. Das Grundgewebe ist sehr faserreieh (Holzer-Pr.). 
Keine regressiven Ver/~nderungen, keine Mitosen. Ganglienzellen stellenweise ge- 
lichtet, vielfach aber innerhalb des Tumorgewebes intakt. In der Gegend der Lingula 
cerebelli brieht gliSses Gewebe in die weichen tti~ute ein. Einige Rindent~ler sind 
f6rmlich ausgegossen. In Randgebieten diffus-infiltrierendes, abet nur sehwaches 
Einwaehsen yon Tumorzellen in einzelne L/~ppchen des Kleinhirnwurms; hier 
diffuse Entmarkung, Lichtung der K6rnerschich~. 

In  diesen 3 F~llen ist der Blas~omcharakter der Wucherung unzweifel- 
haft. Es ist jedoeh nich~ mSglich, 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 ~irnstamms, jedoch mit dem Unterschied, dag diesmal die 
Ver~nderungen auf die I-[aube beschr~nk~ bleiben. Gleich dem Fall 4 
scheint wieder die ganze ortst~ndige Glia an dem Wucherungsproze] 
beteiligt, nut  in viel st~rkerem Mage. DaB es sich um orts~ndige 
gliSse Elemente handelt, l~]t  sieh in Fall 5 an dem un~erschiedliehen 
Aufbau der verschiedenen Blastomabschnitte, je nach den durch- 
wucher~en Mittelhirnstrukturen, zeigen. Die im Aquaeductus liegenden 
GIiapolster verraten ihre blas~omatSse Natur  nur durch ihre groBe 
Zelldichte mit reeht bizarr geformten Kernen. Die Blastomzellen in dem 
verbreiterten subependymalen Lager sind mehr rundliche - -  polygonale 
Elemente, die yon der subependymalen Glia abgeleites werden k6nnen. 
Im Grau der Vierhfigelplatte besteh~ dagegen vorwiegend nut  eine starke 
Trabantzellgliose yon wuchernder Oligodendroglia. Ginge das Ganze yon 
einem einzelnen, etwa subependymal gelegenen ,,Blastomkeim" ~us, 
wfirde man bei den engen r~umlichen Beziehungen der Blastomabschnitte 
ein gleiehf6rmigeres Bild erwarten. 

Ebenso wie sich in den 3 F~llen das Tumorgewebe den grSberen 6rt- 
lichen S~rukturen anpaB~, verschont es auch die nervSsen Elemente, 
welche sich sogar in sehr dichtzellig durchwucherten Gebieten weitgehend 
erhalten haben. So dr~ngt sich yon selbst der Vergleieh mit den diffusen 
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Gliomen auf, speziell mit jener Untergruppe ventrikelnaher diffuser 
Gliome. Unsere Blastome stimmen in allen wesentlichen Punkten mat 
ihnen /iberein; denn diese diffusen Gliome waehsen ventrikelnah, nicht 
destruierend und versehonen 5rtliche Strukturen, yon denen wiederum der 
feingewebliehe Aufbau bis zu einem gewissen Grade abhangt (KAvrzxv). 
Sie haben kein eigenes GefaBstroma; Nekrosen oder sonstige Veranderun- 
gen fehlen oder sand sehr gering. Durch diese Eigensehaften unterseheiden 
sie sich yon den eireumskripten Gliomen. Ebenso spielt wie in unseren 
Fallen ein infiltrierendes Weiterwaehsen am Rande des Tumors eine nur 
sehr geringe Rolle. Uber Natur, Waehstumsweise und Entstehung der 
diffusen Gliome gibt es mehrere Theorien. Wie eine Zusammenstellung 
yon M~u zeigt, ward f/Jr die ventrikelnahen diffusen Gliome im Gegen- 
satz zu denen der Hemispharen yon den meisten Autoren (I~AgCrE, 
tt~mL~RVORDEN) der dysontogenetische Faktor  nieht bezweifelt. 

War haben oben bereits gesagt, dab war eine umsehriebene Blastom- 
anlage in unseren Fallen ffir unwahrscheinlich halten. Dagegen bringt die 
Annahme einer diffusen Anlage (LAz~DA~, Scgw~az u. KLAU~g, BAASCH) 
vieles dem Verstgndnis ngher. Man stellt sieh dabei vor, dab in einem yon 
der StSrung betroffenen Abschnitt des Neuralrohres eine Fehldifferen- 
zierung der abwandernden Glia stattgefunden hat;  d. h. alle Gliazellen 
eines bestimmten Hirngebietes, die yon der in ihrer Entwicklung ge- 
stSrten Matrix abstammen (Streubereieh), behalten eine pathologische 
Wueherungstendenz. BAASOI~ hat einen den unsrigen tibrigens ganz 
ahnlichen Fall mat AquaeduetusverschluB und diffuser Blastomzell- 
wucherung im Thalamus als diffuses Gliom besohrieben. Nach dem, was 
war oben ausgef/ihrt haben, sehen war kein Hindernis, unsere Beobaehtun- 
gen ebenfalls als diffuse Gliome auf dem Boden einer Fehlbildung zu 
eharakterisieren. Ihre geringe GrSBe kann durch den entspreehend 
kleinen Streubereich der verbildeten Mittelhirnmatrix erklgrt werden, 
hangt also unseres Eraehtens nieht damit zusammen, dab infolge des bald 
einsetzenden Aquaeduetusversehlusses ein lgngeres Tdberleben nieht m6g- 
lich ist. 

Es ist nicht verwunderlich, dab in den letzten Beobaehtungen aueh 
andere EntwicklungsstSrungen als Beweis ihrer Dysgenesie gefunden 
werden konnten. So lagen in Fall 6 UnregelmaBigkeiten am Ependym 
(Mehrreihigkeit, abnorm hohe geschwgnzte Zellen) und eventue]l ein 
sehlitzartiger Aquaeductus i. S. yon SeILLEg und in Fall 5 mSglicherweise 
eine Doppelbildung des Aquaeductus vor. 

Hier sea als letzte Beobaehtung noch ein jugendliohes Astrocytom der 
Mittelhirnhaube mat AquaeductusverschluB angeffihrt, bei dem ebenfalls 
eine Doppelbildung des Kanals vorlag. 

Fall 8. Pa. S N  97/47. 12jghriges Mgdohen. Geburt und frtihkindliohe Entwick- 
lung unauffallig. Seat einem knappen Jahr Hirndruckerscheinungen (Kolofschmerz, 
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SehstSrungen, Gewichtszunahme). Bei operativer Exploration der hinteren Sch~del- 
~ube wurde kein Tumor gefunden. Das Kind verstarb 8 Tage p. op. an zunehmen- 
dem ttirndruck. 

Fast vollst~ndiger Verschlul~ des Aquaeductus durch ein Astrocytom der Mittel- 
tdrnhaube. Zahlreiche protoplasmatische relativ kleine Zellen mit im NISSL-Pr. 
erkennbaren polst~ndigen oder mehreren Forts~tzen. Im Zentrum des Tumors sind 
die Kerne kleiner als in der Peripherie und starker untermischt mit st~bchenfSr- 
migen Kernen, spongioblasten- und lymphocyten~hnlichen Zellen. Keine Mitosen, 
dagegen zahlreiche Zellen mit 2 polst~ndigen Kernen. Spi~rliche Vascularisation. 
Ortst~ndige Strukturen weitgehend erhalten, auch die Nz vielfach verschont. Im 
HOLZER-Pr. starke Faservermehrung. Ventral yore Aquaeductus, yon dem nur noch 
Ependymreste fibrig geblieben sind, 2. kleiner ependymausgekleideter Kanal genau 
in der Mittellinie. Dazwischen zellarmes faseriges Gewebe, das freilich einige Tumor- 
zellen enth~lt. 

Dieses Gliom kann bereits unter die in der Mittelhirnhaube h~ufiger 
beschriebenan jugendlichen protoplasmatischen Astroeytome gezi~hlt 
warden, die nach Zi~Lc~ oft nicht grSBer als eine Erbse werden. Wit 
ffihren es vor allem wegen der bier vorliegenden Doppelbildung des 
Aquaeduetus an. Auch ZffLc~ sah bai einem solchen Astrocytom 2 weitere 
zantralkanali~hnliche Hohlri~ume, die er ftir Mil~bildungen hielt. Unsere 
letzte Beobachtung steht den zuvor beschriebenen Blastomen nicht so 
fern, wie man zun~chst annehmen mSchte. Sie unterseheidet sich haupt-  
s~chlich nur durch ihre etwas grS~ere Ausreffungstendenz. Das Gew~chs 
bleibt auf  die Haube  beschr~nkt, hat  kein eigenes Stroma, w~chst nicht 
destruierend, ohne Nekrosen, verschont 5rtliche Strukturen und l~l~t 
auch die Gangiienzellen in seinem Bereich vielfach intakt.  Neben den 
vorherrschenden astrocyti~ren Zellen finden sich auch spongioblasten- 
~hnliche, gewucherte ttortegaze]len und 01igodendroglia. Unsere Be- 
obachtungen 4- -8  stellen so eine Uberg~ngsraihe dar, in der Fall ~ noch 
unter die hyperplastischen Gliosen eingereiht warden mag;  die 3 folgenden 
sind diffuse Glioblastomatosen (diffuse Gliome), die letzte bereits ein 
Gliom sens. strict. Unsere Beobachtungen stehen im Einklang mi t  den 
Angaben OSTE~TAGS, welcher auch an anderen Stellen des t t i rns tammes 
so z. B. in der Umgebung eines persistierenden Recessus opticus, Glio- 
matosen und Glioblastomatosen als nur unscharf voneinander t rennbare 
Prozesse beschreibt. Die Grenzen blaiben also fliel~end. Bei allen aber ist 
urs~chlich eine Dysgenesie als wesentlicher pathogenetischer Faktor  
wahrscheinlich zu machen. 

Die vorstehend barichteten Prozesse kSnnen insgesamt ~uf einen 
gemeinsamen Nenner, dan einer dysraphischen StSrung, gebracht werden 
(wit gebrauchan diese Bezeichnung in dem erweiterten Sinne yon H ~ -  
NnBWRG). Die Folgen einer derartigen StSrung erstrecken sich yon ge- 
ringen, klinisch vSllig belanglosen Varianten des Aquaeductus beziiglich 
Form und Wandaufbau,  Riickbfldungshemmungen und Migrations- 
stSrungen bis zu schweren Mil~bildungen. Die subependymale Glia kann 
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eine abnorme Wucherungstendenz behalten, welche als ,,Gliose" friiher 
oder sp~ter zu einem Aquaeductusversehlu• fiihrt. Die StSrung kann 
sich aber auch auf grSl~ere Anteile des abwandernden Matrixmaterials 
erstrecken und den Grund zu hyperplastischen oder gar blastomatSsen 
G]iawucherungen legen, die sparer als diffuse Gliome (Glioblastomatosen) 
oder starker ausreifende Tumoren in Erscheinung treten. 

Die Gliosen des Aqu~eductus sind den Stif~gliosen des Rtickenmarks 
bei der Syringomyelie wesensverwandt, wie aus Kombinationsf~llen yon 
Gliose des Aquaeduetus rait echter Syringomyelie hervorgeht. 

Beziehungen zu den ,,dysontogenetischen Prozessen mit blasto- 
matSsem Einschlag" zeigen Beobachtungen yon D. Russ~L, BOD~eH~E5 
und vo~ BENDA lnit GllOSe des Aquaeductus bei Neurofibromatose. 
ZttncH erwKhnt ein Blastom im Dach des Aquaeductus, das:wegen des 
Vorkommens yon Riesenganglienzellen an die tuberSse Sklerose er- 
innerte. 

Alle diese Vergnderungen kSnnen allein oder in weehselnder Kom- 
bination auftreten. Die dysraphische GrundstSrung ist das verbindende 
Element, das uns erkl~rt, warum vie]fach keine scharfen Grenzen 
zwischen den einzelnen Prozessen gezogen werden kSnnen. 

Auf das klinische Bild n~her einzugehen, ist hier nicht beabsichtigt. 
Es ist bei Stenose, Gliose (auch den entziindlichen Formen) und Glio- 
blastomatose gleicherma$en wenig ctmrakteristisch und entspricht dem 
eines mehr oder minder chronisch verlaufenden Hydrocephalus. Lokal- 
symptome, wie sie bei den Tumoren des Vierhiigeldaehs bekannt sind, 
werden kaum zu erwarten sein und wurden in den eigenen F/~llen nicht 
gesehen. Ein negativer Liquorbefund schliel~t alte entztindliche Prozesse 
nicht aus (G~sTTS~S~G). Die Lnftdarstellung der Ventrikel - -  auf die 
Wiedergabe der Befunde haben wir in den eigenen Fgllen verziehtet 
vermag, da ja selbst bei den Blastomatosen kein wesentlieh verdr/~n- 
gender Prozel~ vorliegt, nieht mehr a]s die Tatsache eines Stops im 
Aquaeductus festzustellen, dutch das Fehlen weiterer Vergnderungen 
abet zur Different.ialdiagnose beizutragen. Die Pathogenese des Ver- 
sehlusses wh'd immer nur pathologisch-anatornisch zu kl~ren sein. Das 
Erkrankungsalter ist diagnostisch wichtig; die meisten F~lle treten in 
den ersten beiden Dezennien auf. Bei 5 yon unseren 8 Kranken f~llt 
zudem der Krankheitsbeginn etwa in das Pubertgtsa]ter; nut 1 Er- 
wachsener ist unter ihnen. Von den restlichen 2 war einer seit der Geburt 
krank, bei der ]etzten Patientin handelte es sich um ein 7jghriges M~d- 
chen. Wir kSnnen daher annehmen, dab bei einem Tell der Beobaehtun- 
gen die hormonale Umstellung des Entwicklungsalters einen wachs- 
tumsfSrdernden oder -auslSsenden EinfluB gehabt hat (hormonale 
Reallsationsfaktoren: H~sc~n~) .  Dagegen bieten weder die eigenen 
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Beobach tungen  noch die von  Z~Lc~ ]~elege ffir eine Bevorzugung des 
m~nn]ichen Geschlechts, wie O~TO~ bei seinen Tumoren  der Mit telhirn-  
baube  angegeben hat .  

Zusammen ia s sung  

Es wird fiber 8 F~lle m i t  Aquaeductusversch]uB berichtet,  in denen 
eine primi~re Migbfldung angenommen  wird. I n  den ersten beiden Be- 
obaeh tungen  hande l t  es sich u m  sogenannte  Gliosen des Aquaeduetus ,  
in der d r i t t en  u m  eine echte Stenose kombin ie r t  mi t  Gliose, Syringo- 
meseneephalie,  angiomatSser  Migbi ldung im Bereich des Aquaeduetus ,  
doppelseitige Mikrophthalmie  u n d  HohlfuB. I n  Fal l  4 lag eine Gliose, 
gli6se Hyperplas ie  im ganzen t I i r n s t a m m  u n d  ein Kle inhirnspongio-  
b las tom vor. Er  wird als Grenzfa.ll zu den 3 folgenden angesehen, welehe 
als Blas tomatosen  naeh  Ar t  der diffusen Gliome eingereiht  werden. Bei 
der le tz ten Beobaeh tung  hande l t  es sieh bereits  u m  ein s tarker  ausge- 
reiftes Astroeytom,  jedoeh mi t  deut l iehen Beziehungen zu den vorigen. 
Die dygenet isehe N a t u r  der gliSsen Wuehe rungen  wird dureh weitere 
Migbfldungen er lguter t  u n d  die Ver~nderungen in den beobachte ten  
F~llen insgesamt dem' dysrapt~isehen Formenkre is  einbezogen. 
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