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Ein eigener Fall, dessert erfolgreiche Behandlung gelang, brachte uns 
ein Krankheitsbild zur Kenntnis ,  das auf  dem europ~ischen Festland bis- 
her so gut wie unbekannt  blieb, w~hrend das anglo-amerikanische Schrift- 
rum der ]etzten Jahrzehnte eine Reihe yon Mitteflungen darfiber auf- 
weist. In  der deutschsprachigen Literatur  liel]en sich lediglich im Rahmen 
weniger zusammenfassender Darstellungen kurze ]:Iinweise auf  die dem 
Bfld zugrundetiegende EntwicklungsstSrung und die Pathologie ~G,SOsowie 
auf  einige amerikanische Publikationen~6, 76 finden. Klinische oder ana- 
tomische Kasuistik aus dem deutschsprachigen Raum scheint hingegen 
nicht vorzuliegen. Wir halten deshalb sowohl eine allgemeine Beschrei- 
bung der Krankhei t  und eine Zusammenstellung der vorliegenden Be- 
richte als auch eine Mitteilung unseres Falles fiir nfitzlich. Einige terato- 
genetische und embryologische ~berlegungen sollen angeschl0ssen werden. 

Es handelt sich um eine EntwicklungsstSrung, die zur Ausbildung 
eines HohlscMauchs zwischen Hau t  und spinalen oder cerebralen Menin- 
gen, zumeist verbunden mit  Dermoid- oder Epidermoidcysten, ffihrt. I m  
amerikanischen Schrifttum hat  sich die Bezeichnung ,,congenital dermal 
sinus" durchgesetzt. Sie erscheint uns zweckm~13ig; wir schlagen deshalb 
ffir den deutschen Sprachbereich die analoge ]~enennung ,,congenitaler 
Hauts inus"  vor. Da eine offene Verbindung zur Hautoberfi~che besteht, 
kann leicht eine sekund/~re Infektion yon dort aus zu Meningitis und 
Abscel~bildung, zu Osteomyelitis und anderen Komplikationen Anlal~ 
geben. Das geschieht meist bereits in tier Kindheit. Es ist zu vermuten~ 
dal~ ohne Kenntnis dieses Infektionsweges und damit  der Ursache der 
Erkrankung die Therapie der imponierenden Komplikationen h~ufig 
erfolglos bleibt. Weiterhin kann das Anwachsen von Detritusmassen in 
Dermoid- oder Epidermoidcysten Kompressionssyndrome verursachen. 

* ]:Ierrn ProL Dr. WER~R VILLI~GE~ zum 70. Geburtstag in Verehrung ge- 
widmet. 
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Zweifellos is t  die K r a n k h e i t  im ganzen  selten. I m m e r h i n  konn ten  MATSO~ 
und  I N G ~ A ~  al 1951 al lein fiber 10 K r a n k e  m i t  in~raeraniel len t I e r d e n  
ber ieh ten ,  die sie innerha lb  weniger  J a h r e  behande l t  ba t t en .  Andere  
Au~oren pub l iz ie r t en  bis zu 5 Fal le .  I n s g e s a m t  fanden  wi t  in der  L i t e r a t u r  
ab  1918 Mit te f lungen fiber 46 Fal le ,  wobei  nur  solehe m i t  du rchgehendem 
Tubus  yon  der  t t a u t  bis  zu den Meningen oder  wei te r  berf ieks icht ig t  sind. 
N u r  diese F o r m e n  sollen in der  vor l iegenden  Zusammens te l lung  inter-  
essieren. Aueh  die  noch zu e rwahnenden  vere inze l ten  Ber ichte  aus  dem 
19. J a h r h u n d e r t  s ind  in der  s t a t i s t i sehen  Ubers i ch t  n ieh t  en tha l t en ,  da  
die  no twend igen  D a t e n  l f ickenhaf t  sind. W i r  zweifeln nicht ,  dal~ zahl- 
re iehe  wei tere  Beobaeh tungen  nie ver6ffent l ieht  wurden* .  Uns  sehein t  
desha lb  die A n n a h m e  begrf indet ,  dab  aueh in E u r o p a  der  congeni ta le  
t t a u t s i n u s  n ieh t  so e x t r e m  sel ten is t  u n d  eine n ieh t  geringe Anzah l  yon  
F a l l e n  b isher  u n e r k a n n t  blieb. Die K e n n t n i s  dieser  Feh lb i l dung  is t  n i eh t  
nur  wieht ig  in der  pathogene~isehen Diagnos t ik  ihrer  entzf indl ichen 
K o m p l i k a t i o n e n ;  sie e r l ang t  besonderen  Wer t ,  wenn der  Sinus entdeek~ 
wird,  noeh ehe es zur  I n f e k t i o n  g e k o m m e n  ist. Die ope ra t ive  Therap ie  
k a n n  d a n a  sehwerwiegende Fo lgen  verh indern .  

L Pathogenese  

Der  eongeni ta le  I-Iau~sinns is t  eine be im SehluB des Neura l roh r s  ent-  
s tehende  ek tode rma le  Dysplas ie .  Die K e n n t n i s  der  embryo log i sehen  Vor- 
gange  is~ Voransse tzung  zum Vers~andnis  der  Fehlbf ldung.  Die Sehflde- 
rung  der  Pa thogenese  s tel len wir  deshalb  dem Abschn i t t  f iber die Pa tho-  
logie voran .  

Die Entwicklung des Neuralrohrs erfolgt im 1. Fe~almona~. Die sehematische 
Darstellung der Abb. 1 veransehaulicht den normalen blastogenetisehen Vorgang. 
In  der dorsalen Medianlinie des Embryos scha]tet sieh aus dem Ektoderm der 
Keimscheibe das Neuroektoderm aus, das dureh Einsenkung die Medullarrinne 
gestaltet und gleiehzeitig dutch Zellwueherung zur Neuralplatte wird, der Ausgangs- 
subs~anz fiir das Zentralnervensystem (Abb. l a u. b). Eine scharfe Trennung 
zwisehen Neuroek~oderm und zellarmem Hautektoderm ist erkennbar. In  der 
~0ergangslinie entsteht die Ganglienleiste. Die Neura]l?latte form~ sich nun zum 
l~ohr, indem sieh ihre dorsalenWtilste vereinigen. Dartiber versehmilzt gleichzeitig 
das t{autektoderm wieder zur gesehlossenen Fl~ehe (Abb. 1 e). Die weitere Differen- 
zierung des Neuralrohrs ist bereits in vollem Gange (Ependymauskleidung des 
Lumens, Aussprossen der Wurzeln), wenn es yore Ek~oderm ganz gel6st wird dureh 
trermende Mesenehym- Gewebsmassen, die vom Sklerotom einstrahlen (Abb. 1 d u. e). 
Abb. 1 f soll die Verh~ltnisse am ausdifferenzierten Organismus andeuten. 

I n  diese Per iode  der  Organentwick lung ,  die in der  f o rma t ive n  Phase  
beg inn t  u n d  in die Morphogenese  hineinre icht ,  fa l l t  die Feh lb i ldnng ,  deren  
P r o d n k t  der  congeni ta le  t I a u t s i n u s  i s t :  an irgendeinem beliebigen Punkt  
bleibt die Trennung zwischen embryonalem Hautektoderm und Neuralrohr 

* So sehein~ - -  einer Diskussionsbemerkung zufolge 45 - -  allein W~KE~ tiber 
eine gr6Bere Anzahl operierter und bisher nieh~ publizierter F~lle zu verfiigen. 
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aus, es tritt bier kein Mesenchymgewebe zwischen diese beiden Formationen. 
Unregelms Waehstum bei der Faltung zum Neuralrohr mag eine 
Rolle spielen 52. Beim riiumliehen Auseinanderweichen yon Ektoderm 
undNeuralrohr wird nun einEktodermgrfibehen gebfldet (Abb. 2 a und b), 
das sieh im weiteren Ablauf des Vorgenges dutch das Hineingezogenwer- 
den in die Tiefe zu einem Sehlauch eusbildet (Abb. 2 e). Es ist versti~nd- 
lieh, dab die ttfillen des Zentralnervensystems, die aus dem sieh ein- 

Abb. 1 a--f .  i~ormale ~orphogenese des Neuralrohrs. Erl~uterungen s. Text 

schiebenden 1V[esoderm der Somiten gebildet werden n, sich an der Ver- 
bindungsstelle yon Medullarrohr und Tubus nieht sehlieBen kSnnen; sic 
gehen in eine mesenchymale Gewebsseheide fiber, die den Sinus umgibt  
(siehe Abb. 2 c). Naeh einigen anatomiseh-pathologisehen Beobaehtungen 
(siehe unten) seheint es aber auch in einem Tefl der F/ille am Sitz der 
Miftbfldung gar nieht zum vollstgndigen Schlul~ des Neuralrohrs ge- 
kommen zu sein, so dal] tier Haut tubus  mit  dem Zentralkanal des 
Rfiekenmarks oder dem Ventrikelsystem kommuniziert.  Diese MSglieh- 
keit ist am ehesten gegeben saero-eoeeygeal im Bereich des caudalen 
Neuroporus, der yore ganzen Neuralrohr zuletzt zur Trennung yore 
Hautektoderm gelangt. Es liegt nahe, das geh/~ufte Vorkommen yon 
eongenitalem Hautsinus im unteren Spinalbereieh mit  dem sp/~teren 
SehlieItungs- und Trennungstermin dieser Region des Neuralrohrs in 
Zusammenhang zu sehen. Andererseits muB die Beobaehtung, dab ein 
Tefl der Sinus nieh~ bis zum Zentralnervensystem reieht, sondern an 
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irgendeinem Punkt  auf  dem Wege in die Tiefe blind endet, zu der An- 
nahme fiihren, dab dem Mesenehym in der Entwieklung sch!ieBlieh doeh 
eine Treimung zwisehen Ektoderm und Medullarrohr gelingen kann. 
Anders wird man unseres Eraehtens die relativ h/iufigen Sinus, die an der 
guBeren Fls der geschlossenen Dura fixiert sind und nicht in den 
intramurMen t~aum reiehen, nut  schwerlieh deuten k6nnen. Bei der 
Mehrzahl der eongenitalen Hautsinus lassen sieh Anhangsgebilde finden, 
die sieh histologisch Ms Dermoid- oder Epidermoidcysten erweisen. Da 
zum Zeitpunkt  der Entstehung des Sinus die Hau t  noeh nieht f/~hig ist, 
Gebflde yon der Differenziertheit der Dermoide zu produzieren, seheint 
uns hier ein Beweis dafiir gegeben zu sein, daft der Hautsinus an der Weiter- 
entwicklung der Haut tell hat, die Indukt ion also auch hier wirksam wird. 

Abb. 2 a--c.  Pathogenese des eongenitalen Itautsinus. ]~rl~uterungen s. Text 

Der Zei tpunkt  des Einsetzens der Dysplasie liegt also zwischen dem 
SchluB des Medullarrohrs und seiner Trennung vom Ektoderm. Dieser 
Vorgang ist zweifellos einer der verletzbarsten in der Embryonalentwick- 
lung, eine der ,,sensiblen Phasen", in der ffir eine breite Skala yon De- 
fekten der I tant ,  des Nervensystems und der umgebenden Strukturen 
die Wurzeln zu suchen sind. Der Abschnitt  umfagt  zeitlich nur eine Reihe 
yon Tagen. Der SehluB des Neuralrohrs erfolgt in der 3. oder 4. Embryo-  
nalwoche. E. BOST~6M (1897) 9 n immt als Zeitpunkt  den Anfang der 
3. Woche bei einer Fruchtl/~nge von 2,5 m m  an, KEIB~L wie His  eben- 
falls die 3. Woche ~s,3a, HAMILTO~ gibt ein Alter yon 23 Tagen an 25, 
ET~I~NOD 19 ebenso wie FISCHEL ~~ 24--25 Tage. Nach ERNST ls ist am 
Ende der 4. Woche die Anlage der Wirbelsgule bereits vollendet und zu 
Beginn des zweiten Monats die erste Bildung yon Knorpelspangen sicht- 
bar. M O ~ T  a5 halt  die Trennung zwischen Neuralrohr und Ektoderm in 
der 4. Woehe f/Jr vollendet, M~TSOS und I~GRASA~ 41 nennen die Zeit- 
spanne zwisehen 3. und 5. Woche. Wie noeh spgter auszuf/ihren sein 
wird, sind mit  dem congenitalen Hautsinus meist weitere Dysplasien 
anderer Systeme vergesellsehaftet, deren Terminationsperiode sp/~ter 
liegt. Es muB deshalb eine genetisehe Einflngnahme des einen geschiidigten 
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Sys tems  auf  andere  als wahrscheinl ich  angenommen  werden.  Da  die 
En twick lung  des Nervensys tems  der  der  fibrigen Organe vorausei l t ,  k a n n  
seine Lgsion le icht  weitere  Mil~bildungen nach  sich ziehen. So ist  es denk-  
bar ,  dab  die Vereinigung der  Wirbe lbSgen  einfach durch  die Anwesenhe i t  
eines Sinus ve rh inde r t  wird.  Eine zweite  DeutungsmSgl ichke i t  lgge in der  
A n n a h m e  einer ges tSr ten  Organ i sa to r -Funk t ion .  Dabe i  wfirden sich die 
zu verschiedenen Phasen  e inse tzenden Feh lbf ldungen  n ieh t  konseku t iv  
ergeben,  sondern  auf  eine gemeinsame Ursache  zurfickgehen.  Die An- 
nahme  eines Organ isa t ionszen t rums  wird  ja  bekann t l i ch  zur E rk lg rung  
der  Ta t sache  herangezogen,  dab  die meis ten  Verb i ldungen  des Zent ra l -  
ne rvensys tems  n ich t  dieses Organ allein betreffen. 

W i t  wissen bis lang n ichts  darf iber ,  ob es sich bei  dem congeni ta len  
Hau t s inus  u m  eine e rbbeding te  oder  eine per i s ta t i sche  Dysplas ie  hande l t ,  
oder  ob vie l le icht  beides mSglieh ist. Erbbiologische  Un te r suchungen  im 
Hinb l i ck  au f  Feh lb i ldungen  im Erbumkre i s  s ind uns n ich t  bekann t ,  u n d  
Angaben ,  die zu Deu tungen  bezfiglich exogener  E n t s t e h u n g  berecht ig ten ,  
f inden sich im Schr i f t tum ebeafal ls  nicht .  Zu denken  wgre bier  an  die 
ganze Mannigfa l t igke i t  der  Noxen,  die nach unserer  heut igen  K e n n t n i s  
Mi~bi ldungen  zu erzeugen vermSgen,  yore  Sauers toffmangel  fiber In-  
tox ika t ionen ,  E rnghrungss t6 rungen  und  S t rah lene inwi rkung  bis zum 
Virusbefall .  

II. Pathologische Anatomic 
D a  das  H a u t e k t o d e r m  sich fiber dem Medul]ar rohr  in der  dorsa len  

Medianl in ie  schliel3t, ]iegt die gui3ere ()ffnung des congeni ta len Hau t s inus  
s te ts  in dieser Mit te l l in ie  oder  d ich t  daneben.  Die Mfl3bildung k o m m t  in 
al len Absehn i t t en  des Hirnschgdels  und  der  Wirbe lsgule  vor,  yon  der  
Nasenwurze l  bis zum Os coccygis. Sitz und  Hgufigkei t ,  wie sic sich aus 
den  uns b e k a n n t e n  47 Fgl len  (unser eigener eingeschlossen) ergeben,  
zeigt  Tab.  1. 

Die Bevorzugung des lumbosacralen Bereiches nnd des Hinterhauptes wird 
deutlich. Demgegeniiber verteilen sich die 9 thorakalen Fglle aut: einen welt gr58eren 
Raum. Der einzige frontale Sinus miindete an der Nasenwurze141. Die beiden 

Tabelle 1. Sitz und Hiiu/ig~eit des congenitalen Hautsinus 

Sitz Fa l lzah l  Sitz ~al lzahl  

Schgdel frontal . . 
Schgdel occipital . 
Cervical . . . . .  
Thorakal . . . . .  

1 
11 
2 
9 

Lumbal . . . 12 
Sacral . . . .  11 
Sacrococcygeal 1 

cervicalen am 7. bzw. zwischen 4. und 5. Halswirbell~,% Bei don thorakalen ist 
eine ttgufung im oberen Abschnit~ zu verzeichnen. Von den 23 lumbalen und 
sacralen fanden sich a]]ein 20 zwischen 3. Lendenwirbel und 2. Sacralwirbel, bei 
zweien fehlt eine genaue Lokalisationsangabe; nur einer fgllt mit Sicherheit aus 
diesem engen Rahmen mit der Beschreibung: ,,Untere Sacralwirbelsgule ~~ Es 



460 W. GRUTER: 

lag die Sinusmfindung fiber den Wirbeln: LW 3 in 2 Fallen, LW 4 in 3 Fgllen, 
LW5 in 6 F~llen, SW i in 6 F/~llen, SW2 in 3Fgllen. Es ist demnach unverkennbar, 
dag die lumbosacrale ~lbergangsregion eine ausgesproehene Pradflektionsstelle ffir 
den congenRalen Hautsinus is~. Nach ihr folgt das Oceiput. 

Wenn naeh dieser Aufstellung neben dem Halsbereich sowie den vorderen und 
mittleren Sch~delabschnitten auch die untere S~cralregion und das os coccygis 
als Ort des Sitzes praktisch nicht ins Gewicht fallen, so mug dazu a]lerdings gesagt 
werden, dab die nieht so seltenen Sacral- oder Sacro-Coccygeal/isteln in dieser Arbeit 
nicht berfieksichtigt sind. Diese seit langem bekannte, im anglo-amerikanischen 
Sehrifttum als ,,eoccygeal-" oder ,,pilonidal-sinus" (pilus ~-nidus)* bezeichnete 
Fehlbildung unterseheidet sich yore eongenitalen ttautsinus einmal dureh den 
aussehliegliehen Sitz im untersten Wirbels~ulen-Absehnit~ und zum andern da- 
durch, dag sic nieht in Verbindung mit dem Nervensystem steht, vielmehr dicht 
unter der Hautoberflgche blind endet ~s. Im iibrigen ist sie anatomisch - -  auch 
histologisch - -  yon ganz gleieher Struktur wie der congenitale Hautsinus. In der 
Jugend kommt es gew6hnlich zur Infektion, zur Ausdehnung yon coccygeal naeh 
oben und sehlieBlich zur Bildung einer ERerfis~el an der ttautoberfl~iche im mitt- 
leren Saeralbereich nahe der Mittellinie. Es ist unseres Erachtens nicht zweifelhaft, 
dab beide Migbildungsformen dem gleiehen teratogenetischen Mechanismus unter- 
liegen, also lediglioh als Spielarten ein und derselben genetisehen St6rung zu be- 
traehten sind. Die Coccygealfistel erlangt nicht die klinische Bedeutung des con- 
genitalen I~Iautshms, da sie nieht zur Sch~digung des Zentralnervensystems fiihrt. 
Vielleicht schaffen die sp~tere Terminationsperiode beim Sehlug des caudalen 
Neuroporus und die Retraktion des l%fickenmarks nach oben giinstigere Be- 
dingungen. Fiir die sp~tere Trennung des ScMauehes yore Neuralrohr. Dariiber 
hinaus ist die Unterscheidung nicht pathogenetiseh begriindbar, vielmehr aus rein 
kllnischer Sieht entstanden. 

Uber  das gleichzeitige Vorkommen  mehrerer  eongenitaler  Hau t s inus  
an  verschiedenen Stellen, wie es yon  n ieh t  mi t  der I I a u t  v e r b u n d e n e n  
Epidermoiden  u n d  I )ermoiden mitgetefl t  wurde ~6, liegen bislang keine 
Beobaeh tungen  vor. 

A n  der Hautoberf lgche ist eine ganz feine, meis t  n u r  nadelstiehgroBe 
Offnung zu finden, in  der Regel i n m i t t e n  eines durchschni t t l ich  Pfennig-  
gro~en Naevus yon rStlicher Farbe. Dieser kann behaart sein, es kann 

aber aueh ein Biischel t t aa re  aus der i~uBeren Sinus6ffnung herausragen.  
An  Stelle eines Naevus  sind aueh Capillarh/~mangiome beobachte t  wor- 
den ~5. I n  der n~ehsten  U m g e b u n g  der S inusmi indung  k a n n  die I tau~ 
ebenso zu e inem kle inen Grfibehen e ingesunken wie aueh dureh Ver- 
d ickung leicht vorgewSlbt  sein. Von hier aus zieht der mehrere Millimeter 
bis 1/2 cm a5 starke Hohlschlaueh in  die Tiefe. 

Bei histologischer Unte r suehung  finder sieh immer  eine mehrsehichtige 
P la t t enep i the lausk le idung  des Tubus ,  die in  ihrer Dicke s tark  wechseln 
kann .  Ep i the l t r i immer  u n d  abgestoitene Kera tohya l inmassen  pflegen 
das L u m e n  auszufiillen. Beim Sinus yon  Dermoidcharak te r  s ind darfiber 

* lqach W~KER U. BUeY ~3 eine Fehlbenennung, da Haare in diesen Gebilden 
oft fehlen; sic sollten zweckm~gig in den Begriff des ,,congenital dermal sinus" 
mit einbezogen werden. Das scheint uns berechtigt und zudem wegen uneinheitlicher 
Verwendung des Terminus ,,pilonidal sinus" auch yon praktisehem Iqutzen. 
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h inaus  E lemen te  t ieferer  Hau t seh i eh t en  nachzuweisen:  Haar fo l l ike l  und 
t t a a r e ,  Talg- und  SchweiBdrfisen und  ihre Ausscheidungen.  Diese der-  
ma len  S t r u k t u r e n  kSnnen sich au f  einzelne Stel len beschr / inken und  fiber- 
sehen werden,  wenn nur  wenige Sehni t t e  zur  Un te r suehung  gelangen.  
Eine  seharfe Trennung  zwisehen Ep ide rmoid  und  D e r m o i d  is t  deshalb  
n ich t  le icht  mSglich. Dermoide  werden h/~ufiger sein, als m a n  sie naehweist .  

Auf  dem Weg in die Tiefe durehziehen die Sinus die Seh&delkalot te  
oder  nehmen  ihren Weg zwisehen 2 Dornfor ts / i tzen oder  Defek ten  in die- 
sen bzw. den Wirbe lbSgen  (siehe unten)  h indureh.  An  jeder  bel iebigen 
Stelle ihrer  Ausdehnung  k6nnen  sie eyst iseh erwei ter t  sein. Das is t  meis t  
an  mehreren  Stel len der  Fal l ,  besonders  h~ufig aber  am inneren Ende  des 
Schlauehs,  wo die Cysten  aueh in der  Regel  die gr6Bte Ausdehnung  auf- 
weisen, die im i ibr igen ganz verschieden sein kann.  LIsT as beschr ieb ein 
solehes Gebi lde yon 10 em L~nge;  bei  ~:)ERLOFFS Fa l l  re iehte  es yon  
L W  4 bis T h W  10. His tologisch gleiehen diese Tumoren  der  Tubuss t ruk -  
tu r  und  Bind - -  gem~B ihrem dermalen  oder  ep idermalen  A u f b a u  - -  m i t  
den en t sprechenden  mehr  61igen o d e r  mehr  t rocken-br5ekel igen  Massen 
angefi i l l t .  Aueh  g la t t e  Musku]a tur  und  markha] t ige  Nervenfasern  wurden  
sehon in der  W a n d  gefunden v4. Die ven t ra l en  E n d p u n k t e  der  Sinus oder  
der  Te rmina leys t en  kSnnen versehieden lokal is ier t  sein. Die pa thogene-  
t i sehen Dar legungen  maehen  das  vers t~ndl ieh.  Die l 'Jberzahl der  spinalen 

Tabelle 2. Endigung des congenitalen Hautsinus in 47 Fiillen 

Spinal Cerebral 

Lokalisation I Fiille Lokatisation F/ille 

An od. neben d. Dura . . . 5 
Subdural . . . . . . . .  I 14 
Subarachnoideal.  . . . .  ] 6 
Dorsale RM.-Oberfl . . . .  1 
Intramedu]l/~r . . . . . .  2 
Im ZentrMkanal . . . . .  2 
Ohne genaue Angabe . . . 5 

Epidural . . . . . . . .  
Am Tentorium . . . . .  
Subdural . . . . . . . .  
Intracerebell&r . . . . . .  
Im 4. Ventrikel . . . . .  

F o r m e n  ende t  subdura l  oder  im Subaraehno idea l raum.  Cerebral  dagegen 
re iehen die meis ten  bis ins Kle inh i rn  oder  in den 4. Ventr ikel .  Abseesse 
b le iben na tu rgemgg  n ieh t  immer  s t reng in der  Mit tel l inie.  I n  Tab.  2 haben  
wi t  die End igungen  der  47 bekann ten  F/~lle zusammenges te l l t .  

Diese Ziffern sind mSglicherweise dadurch mit einer Fehlerquelle behafte~, dag 
dann, wenn eine Infektion zur Bildung eines Abscesses geft~hrt hat, dieser sich 
fiber die ursprtingliche Lage des Sinus oder der Cyste bin ausdehnen kann. Einer 
Diskussionsbemerkung (45) ist zu entnehmen, dag WALKE~ einige (unver5ffent~- 
liehte) FMle sah, wo der Schlaueh nicht bis zm: Dura reichte. 

Von den  47 hier  berf ieksieht ig ten Sinus endeten  28 in Cysten und  
13 in Abseessen.  Aul3erdem w a r d e n  hgufig wei ter  dorsa l  zus~tzl iehe 
Abscesse gefunden.  
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Zur Infektion war es 31mal, also bei 2/3 der Kranken, gekommen. Die Infektion 
mul~ nieht zwangsl~ufig zur AbsceSbildung fiil~'en, hat aber sehr h~ufig eine heist  
sehwere Meningitis zur Folge. Gelegentlich kann aueh das Infektgeschehen auf dem 
Weg in die Tiefe haltmachen; so kSnnen infizierte 10eriphere neben noeh sterilen 
zentraleren Cysten gefunden werden 45. Es ist anzunehmen, da~ die Abscesse in 
der Regel aus infizierten Cysten entstehen, wenngleich das histologisch wegen der 
Destruktion der Epithelauskleidung oft nicht nehr  nachzuweisen ist. Die mikro- 
skopischen Veriinderungen des Traktes und der Anhangseysten variieren mit den 
Grad der Entziindung. Die das Lumen ausfiillenden Massen kSnnen verfliissigen 
und viele Eiterzellen und Bakterien enthalten. In der Wand sind - -  wenigstens 
stellenweise - -  Lymphoeyten, Eosinophile, Plasnazellen, Leukoeyten, nultinuele~re 
Riesenzellen oder auch Granulationsgewebe zu finden. Bindegewebe und lViuskeln 
der Umgebung des Traktes kSnnen mehr oder weniger an den entziindliehen Vor- 
g~ngen betefligt sein. Veriinderungen der Abseel~kapsel kSnnen zu Adh~sionen mit 
den umgebenden Geweben fiihren. Bei zwei yon MATSO~ u. I~GRA~A~ besehrie- 
benen Kindern, die naeh Durehbrueh infizierter oeeipitaler Cysten in die Liquor- 
r~une ad exitum gekonmen waren, hatte die Meningitis zur vollkomnenen Vet- 
klebung aller basalen Subarachnoidealr~ume gefiihrt. Cysten und Abseesse in der 
hinteren Seh~delgrube kSnnen dureh Verlegung der Liquorwege einen Hydro- 
cephalus erzeugen. Bei den  einzigen, yon MATso~ u. I~GRA~A~ publizierten Sinus 
der vorderen Sch~delgrube war es zu einer akuten Osteomyelitis des Nasen- und 
Stirnbeins gekommen. Die Veranderungen der infizier~n Meningen unterseheiden 
sieh nicht yon denen bei anderen bakteriellen Infektionen und brauehen deshalb 
nicht beschrieben zu werden. 

Defekte  des Knochens  sind bei cerebraler  Lok~lisat ion des I t au t s inus  

naturgem~il~ obligat.  E in  gla t t randiges ,  rundes Loch var iab ler  GrSSe er- 

mSgl icht  dem Trak~ den Dureh t r i t t  dureh die Ka lo t t e .  Es kann  min imal  

k a u m  2 m m i m  Durchmesser  gro$ sein. DaI~ aueh diese Defekte  in der 

Medianlinie liegen, bedar f  k a u m  der Erw~thnung. I m  Spinalbereich sind 

indessen knScherne Entwiek lungsdefek te  n ieht  Voraussetzung fiir die 

E r h a l t u n g  der Kontinui t~t t  des Sinus. Sein Weg kann  zwisehen Wirbel-  

bSgen oder Dornforts~ttzen h indureh  zum Spinalkanal  fiihren. Das 

scheint  abe t  sel ten zu sein. 

6real finden sich in der Kasuistik keine entspreehenden Angaben; bei den rest- 
lichen 29 spinalen Sinusf~tllen wurden nur 5real keine knSehernen Abnormit~ten 
aufgedeekt3S,60,64,73, ~. Einnal  waren die lokalen Verh~ltnisse (thorakal) regel- 
reeht, wahrend an entfernter Stelle ($1) eine Spina bifida vorlag 3s. Es bleiben 
23 Kranke n i t  Knochendefekten im Sinusbereieh. 19 davon batten eine Spina 
bifida, die sieh 12hal auf einen Wirbelbogen besehriinkte, 5hal  einen oder beide 
benachbarten mitbetraf, und 2real dariiber hinaus ausgedehnt war; 3mal verlief 
der Sehlaueh durch ein Loeb oder eine Rinne im Dornfortsatz oder dieser war 
abnorm platt~,a~, ~~ M~XW~LL u. Buoy fanden an dem Wh'belkSrper, der der 
Sinuslage entspraeh (LW~) einen nach oben ragenden Knoehensporn. Bei Fall 1 
yon S~cHs u. H o ~ x  waren die KSrper der Halswirbel 6 und 7 versehnolzen, 
w~hrend der Sinus den 7. I)ornfortsatz durehzog. 

In Abb. 3 ist sehematiseh die Lage yon Sinus und Absee] bei unserem eigenen 
Fall dargestellt. An weiteren, begleitenden Fehl- oder Mi~bfldungen wurden bisher 
beobaehte~: ein abnorm weir naeh caudal ausgedehntes Rtiekenmark 3malS,~, ~, 
in einen dieser F~lie ~ und einem weiteren ~ ein zweigeteiltes unterstes Riicken- 
mark mit dolopeltem Zentralkanal bzw. Filum terminale (Diastema~omyelie). Der 
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Fall yon C~DEL~ u. L~V~E~CE ~a wies dariiber hinaus eine Gliosis des zentralen 
Riickenmarks-Graus auf, und das Mark endete caudal in einer fettigen I~asse. :Bei 
einem Kranken mit  tief hinabreichendem Riickenmark waren 6 Lendenwirbel zu 

Abb. 3. Schematische D~rstelhmg der Lage Yon Sinus und Abscel~ bei unserem Patienten 

zi~hlen 45. Als pathogenetische Variante des congenitalen Hautsinus miissen wohl 
die beiden F~ille betrachtet  werden, die einen Ubergang des Sinus in das caudale 
Ende des Filum terminale und des Duralsacks finden liel~en15, ~t. Sie diirften den 
zuvor erw~hnten Abnormit~ten sehr nahe stehen und sollen unten noehmals erw~hnt 
werden 

III. Klinik 
Historischer Uberblick. In  don anglo-amerikanischen Arbeiten trifft man immer 

wieder auf die Ansicht, MoIsE habe 1926 erstmals den congenitalen Hautsinus be- 
schrieben. Das trifft nicht zu. Bereits aus dem Jahre 1841 liegt eine Mitteilung yon 
$ 5 6 v ~  ~5 iiber die Kombination yon subduralem spin~lem Dermoid mit fistulSser 
Verbindung zur I-Iaut und Spina bifida vor. Im Jahre 1855 verSffentlichte OoLE 4s 
die Beobachtung einer intracranie]len Dermoidcyste, die dem Tentorinm in der 
Mittellinie angeheftet war und sich in einem offenen Gang bis zu ttautoberfl~che 
fortsetzte. Auf den Fall yon LA~ELO~GV~ und AttAR1) 3~ (1886), bei dem ein 
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diskontinuierlicher Stiel zwischen Cyste und Haut gefunden wurde, ist unten noch 
einzugehen. MALLORY 4~ ffihrte bereits 1892 in einer Stndie fiber sacro-eoceygeale 
Griibchen, Sinus und Cysten diese Fehlbildungen auf eine SchluSstSrung des Neural- 
rohrs im Coccygealbereich zurfick. MVSK~LLO ~6 beschrieb 1894 einen Trakt, der 
Dura und Hau~ miteinander verband. 

Wit halten es ffir mSglieh, dab die gltere Literatur noch etliche weitere Mitteilun- 
gen enthglt, die aufzuspfiren allerdings ein miihsames Unterfangen ist, da die ver- 
schiedensten Disziplinen in Betrach~ kommen. Zu k]inischer Bedeutung gelangte 

Tabelle 3. Altersverteilung zum Zeitpunkt der Behandlung 
a) 35 spinale F~lle 

Alter in gahren I un~erl 1--2 ' 2+3 I 4--7 I 10 118--22 I 35 [ olmeAngabe 

b) 12 cerebrale F~lle 

Al~er in 2-ahren 

Fglle 

unter i 1--3 

7 51 

die Kenntnis der Mfl]bildung indessen erst, als sich - -  gleiehzeitig mit der Entwick- 
lung der Neuroehirurgie und verbesserter Operationsmethoden - -  die kasuistisehen 
Beitrgge zu h~ufen begarmen. 1918 hatte CLA~K 14 ein 18j~hriges Mi~dchen mit 
Meningitis und Spina bifida C 3 bei eerviealem Sinus besehrieben, der nieht durch 
Operation oder Sektion verifiziert wurde. Das gesehah erstmals bei dem Fall yon 
Mois]s 4s 1926. Es fo]gten 1928 und 1933 je 2 weitere Publikationen, darunter yon 
O~TO~ELLO 51 die bis heute einzige kasuistische Mitteilung yore europi~isehen Fest- 
land, die wir finden konnten, werm man yon den Berichten aus dem 19. Jahrhundert 
absieht. Es handelte sich g]eichzeitig um die erste, 20j~hrige Patientin, bei der es 
nieh~ zur Infektion gekommen war. 1934 konnten WALt~EI~ nnd ]~ucr 7~ 3 operierte 
FMle, Kinder yon 3 und 5 Jahren, verSffentlichen. Die Zahl der Publikationen war 
seit 1918 auf 20 angewaehsen, als M o v ~  45 1949 neben 3 spinalen aueh die ersten 
beiden oeeipitalen Sinus und ihre Operation beschrieb. Es folgten seither noeh 
5 weitere Arbeiten fiber 15 Fglle, darunter die 10 mit intracraniellem Sitz yon MAT- 
SON und I~(~AHA~. 

Die nich~ mi t  der KSrperoberfli~che v e r b u n d e n e n  Dermoide u n d  Epi-  
dermoide des Zent ra lnervensys tems  haben  infolge ihrer sehr l angsamen 
Volumenzunahme  eine groBe Latenzzei~. Sie geben - -  wenn f iberhaupt  - -  
erst spgt  zu mani fes ten  F u n k t i o n s s t 5 r u n g e n  Anla]~. Das fiberaus schlei- 
chende , ,Wachs tum"  ist wohl aueh der Grund  dafiir, dab nach versehie- 
denen  Beobaeh tungen  s,17,s4 selbst grS~ere Tumoren ,  die das g i ieken-  
mark  fast vollst~ndig kompr imieren  oder caudal  den Wirbe lkana l  aus- 
fiillen, ja  sogar auftreiben,  eine nennenswer te  klinisehe S ympt oma t i k  
vermissen lassen kSnnen.  I m  Gegensatz dazu f~hrt  beim eongeni ta len 
I~auts inns  in  der grogen Mehrzahl der Fi~lle eine friihzeitige In fek t ion  zur 
aku ten  oder subaku ten  E r k r a n k u n g  in  der Kindhei t .  Nur  wenige bleiben 
lange ohne In fek t ion  u n d  erscheinungsfrei.  Tab.  3 spiegelt die Alters- 

ver te i lung der publ iz ier ten  Fglle wider. 
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Im Spinalbereich ist eine besondere H~ufung im 3. und 4. Lebensjahr auff~llig, 
W~hrend in dieser Gruppe immerhin etwa 1/6 ohne grobe StSrungen 18 oder mehr 
Jahre alt wurde, erkrankten bei cerebralem Sitz alle sp~testens im Alter yon 3 Jah- 
ten. Die kleine Zahl verbietet jedoch, daraus Schl~isse zu ziehen. Der jiingste 
Patient wurde mit 4 Wochen operiert. Die Geschlechter scheinen etwa gleichm~Big 
betroffen zu werden. Bei den spinalen Formen stehen 16 weibliche ]9 m~nnlichen 
Kranken gegenfiber; bei den cerebr~len sind die Angaben unvollst~ndig. Mehr als 
2/8 a]]er Sinus hatte bei Klinikaufnahme der Pat. zur Infektion des Zentralnerven- 
systems gefi~hrt. Bei einem guten Drittel stand eine schwere eitrige Meningitis 
ganz im Vordergrund des Krankheitsbildes. 

Symptomatologie. Die s S inusmfindung an  der  t t au tober f l~che  is t  
regelm~l~ig so rein und  l iegt  aul~erdem oft so ve r s t eck t  zwischen Haa ren ,  
dal] sic nur  allzu ]eieht  f ibersehen werden kann.  A m  behaa r t en  Sch~del  
dfirfte sie f ibe rhaup t  nur  ffir den  speziell  danach  Suchenden  auf f indbar  
sein, wenn n ich t  eine grSbere VorwSlbung oder  die Absonde rung  yon  
Sekre t  das  Augenmerk  d a r a u f  lenkt .  MATSO~ und  I ~ G R ~ A ~  sahen sie 
zum Tefl erst  nach  E n t f e r m m g  der  I t aa re .  Zweimal  b a t t e n  sie einen Tu- 
mor  eerebelli  angenommen  und  en tdeck t en  den Tubus  erst  bei  der  Opera-  
t ion.  E in  rSt l ieher  Naevus  in der  Mit te l l in ie  k a n n  ffir den  Unte rsuchcr ,  
dem das  Krankhe i t sb f ld  des eongeni ta len Hau t s inus  b e k a n n t  ist,  zum 
en tsche idenden  d iagnos t i sehen I t inweis  werden.  U n t e r  der  0 f fnung  is t  
zumeis t  der  Tubus  als eine subcu tane  Gewebsverd ickung  t a s tba r .  Aus  
der  Anamnese  sind oft  Angaben  fiber zeitweflige Sekre t absonde rung  aus 
der  Fis te lSffnung zu erlangen.  Die Aufdeckung  vorhandener  knScherner  
Spa l tb i ldungen  m a c h t  im Wirbelss  keine Sehwier igkei ten.  
K a n n  m a n  die Spina  bifida n ich t  sehon fas ten,  so g ib t  das  R5ntgenbf ld  
Aufschlu[3. A m  Schs dagegen  k a n n  sieh der  K noc he nde fe k t  dem kli-  
n ischen Nachweis  entziehen,  wcnn seine Ausdehnung  gering ist.  Sind 
diese Symptome nachweisbar : Naevus in der Mittellinie mit Fistel6]]nung 
und darunterliegender knScherner Schlie]3ungsde]ekt, so ist damit allein die 
Diagnose eines congenitalen Hautsinus gesichert, und es sollte in ]edem 
_~all - -  auch beim Fehlen ]eglicher Zeiehen einer In]ektion oder Kompression 
des Nervensystems, ]a gerade dann - -  zur Operation geraten werden. I n  der  
Regel  aber  wi rd  der  Arz t  die P~ t ien ten  erst  sehen, wcnn eine K o m p l i k a -  
t ion  manifes te  Krankhe i t se r schc inungen  yon sei ten des Nervensys t ems  
erzeugt  hat .  Der  Anla~ k a n n  neben einer In fek t ion  auch die Druek-  
wi rkung  eincr an GrSl~e zunehmenden  Cyste sein. Of tmals  kombin ie ren  
sich beide F a k t o r e n :  I n f e k t s y m p t o m e  s tehen neben  den Druckze iehen  
eines anwachsenden  Abscesses. 

Die allgemeinen Infektsymptome sind uncharakteristisch und nicht ob]igat. 
Lok~le Entzi~ndung in tier Umgebung der Sinusmiindung warde oft beobachtet. 
Alle diese Zeichen kSnnen passager sein, rezidivieren und mit der Entleerung yon 
Sekret oder Eiter wieder schwinden. Bakterio]ogische Befunde wurden nich~ yon 
allen Autoren mitgeteilt. Am weitaus h~ufigsten konn~en Staphylokokkus aureus- 
KuliGuren geziichtet werden, die zum Tell gegen Chemotherapeu~ic~ unempfindlich 
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waren. Die naheliegende Vermutung, dab an der Haut, im Tubus und in der Cyste 
bzw. im Absce8 and gegebenenfalls ira Liquor die gleichen Keime nachzuweisen 
sind, konnte besti t igt  werden, soweit entsprechende Untersuchungen durchgefiihrt 
warden. Im Liquorzentrifugat kSnnen unter IJiasbi~nden Epithelzellen zu finden 
sein 4i. 

Spinal s ind re ine  Kompress ionse r sche innngen  offenbar sehr selten.  Es  
s ind  zwei soleher F/~lle mi tge t e i l t  worden3a, 5i, e iner  m i t  i n t r amedu l l a r e r  
und  einer m i t  subarachno idea le r  Cyste.  Charak te r i s t i scherweise  waren  
beide  P a t i e n t e n  m i t  19 und  20 J a h r e n  r e l a t iv  al t ,  Ms sie znr  Opera t ion  
kamen .  Bei  dem 19j/~hrigen Mann  b e s t a n d e n  seit  d e m  6. L e b e n s j a h r  
D r u e k s y m p t o m e .  Die S y m p t o m a t i k  is t  in solehen Fa l l en  n ich t  abzugren-  
zen gegen Kompress ionsze ichen  andere r  r a u m f o r d e r n d e r  Prozesse im 
Sp ina lkanah  Al le in  die Un te r suehung  der  H a u t  k a n n  a u f  die r ich t ige  
F/~hrte ffihren und  wei tere  Un te r suchungen  wie die Myelograph ie  i iber-  
flfissig maehen.  Diese loka ld iagnos t i sche  Hflfe is t  besonders  wieht ig,  da  
es sich ja  me i s t  n m  K i n d e r  hande l t ,  bei  denen  die E r k e n n u n g  spinaler  
r a u m f o r d e r n d e r  Prozesse bekann t l i eh  besonders  sehwierig zu sein pflegt.  

Eine ernste Komplikation beschrieben SieHS und H o ~ a x :  Durch ein Trauma 
kam es zur Ruptur einer sacral gelegenen Dermoidcyste. Solche Vorkommnisse 
waren yon nieht mit der Haut verbundenen Dermoiden bereits bekannt 2~. Der 
Einbruch der halbfesten oder 61igen Masse in den SubaraehnoideMraum oder das 
Ventrikelsystem erzeugt eiue akute, subakute oder ehronisehe Leptomeningitis oder 
Ependymitis. 

Dr ing t  die In f ek t i on  bis an  das  N e r v e n s y s t e m  vor,  so k o m m t  es ent-  
weder  sogleieh zur  Meningitis, oder zun/~ehst zur  Absce/3bildung, die d a n n  
ihrerse i ts  eine Durehwanderungs -  oder  Dure hb rue hsme n ing i t i s  znr  Fo lge  
haben  kann.  Solange das  n ieh t  der  Fa l l  ist,  s tehen  Kompress ionssym-  
p t o m e  im Vordergrund ,  und  nu t  die a l lgemeinen In fek tze iehen  (BSG.,  
T e m p e r a t u r ,  B l u t b i l d  usw.) deu ten  au f  eine entz i indl iche  Genese bin.  
Das du tch  D r u e k  erzeugte  S y n d r o m  k a n n  a u f  der  ganzen Ska la  zwisehen 
Wurzel re iz  a n d  k o m p l e t t e m  Quersehn i t t sb i ld  liegen. 

Die Erseheinungsbilder des epiduralen uncl subduralen Spinalabscesses (anderer 
Genese) sind seit MORAWITZ a4 (1919) bekannt und in letzter Zeit mehrfaeh ein- 
gehend besehriebenwordenT,~2~, 22,~a,~1. Zuni~ehs~ kommt es zu sehr heftigenSehmerzen 
im befallenen :Bereich, die plStzlich unter dem Bfld des Lumbago einse~zen k6nnen. 
In diesem Stadium des Wurzelreizes ist eine Bewegungseinsehrinkung des druck- 
empfindlichen Wirbels~ulenabschnitts mit lordotischer oder kyphotischer Zwangs- 
haltung infolge reflek~orischer Verkrampfung der langen Riiekenstreeker oder der 
Nackenmuskulatur zu beobachten. Oer for~schreitende Prozeg fiihrt dann zu 
L~hmungserscheinungen, meist beginnend mit MiktionsstSrungen, denen dann die 
Parese der Beine (oder aueh der Arme) folgt. Je nach Sitz der Lision - -  unterhalb 
oder oberhalb des Conus medullaris - -  k6nnen die L~hmungen schlaff oder spastisch 
und mit Psrramidenzeichen verbunden sein. Dehnt sich der AbsceB asymmetrisch 
aus, so kSnnen s4~ark seitendifferente Befunde resul~ieren. MOUNT sah bei einem 
!umbosacralen AbsceB eine einseitige Beinspastik bei schlaffer Parese auf der Gegen- 
seite. Meteorismus und Bauchdeckenspannung sind h~ufig und verm6gen eine ab- 
domlnelle Erkrankung vorzutiusehen. Sensibflititsausfi~lle kommen ers% relativ 
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spat hinzu und triiben die Prognose quoad restitutionem. Epidurale Prozesse fiihren 
erfahrungsgemaB schneller zu Erweiehungsherden, also irreversiblen Schaden, als 
subdurale oder subarachnoideale% Fiir die Entwicklung des Querschnittsbfldes ist 
nicht nurder  Druck verantwortlicll zu machen; BintzirkulationsstSrungen~, 53 und 
toxische Einfliisse 49 ]laben wesentlichen Anteil daran. Neben ehronischen und sub- 
akuten Verlaufen sind foudroyante beschrieben, wo wenige Stunden zur Ausbiklung 
einer kompletten Paral01egie geniigten. Die Dura verhindert als recht feste Schranke 
bei solchen eloiduralen Herden, die keine Sinus-Verbindung nach intradural haben, 
den Durchbruch der Eitermassen. Schwere Meningitiden sind bei dieser Abscel]- 
form darum selten. Bei einem Fail yon BURCKIIARD U. FAUST War es trotz Durch- 
setzung der Dura mit Niterherden nicht zur Meningitis gekommen. Im Liquor ist 
dig Zellzahl nur leicht oder maBig erhSh~, wahrend die Niweil]vermehrung auch 
oberhalb des Prozesses erheblich sein kann. Caudal davon ist ein Sperrliquor zu 
erwarten. Liquorveranderungen und klinisches Bild bleiben in Parallele. Bci intra- 
duralem Sitz des Abscesses ist dig Gefahr einer Durchwanderungsmeningitis oder 
tines Darchbruchs in den Subarachnoidealraum wesentlich grSl]er. 

Meningitiden kSnnen ebensowohl  au f  d iesem Wege wie auch p r imgr  
ohne Abscegbi ldnng ,  dureh  Keime,  die aus dem Sinus in die subdura len  
R a u m e  gelangen,  ents tehen.  Auffa l lend is t  die groBe Zahl  yon  mitgete i l -  
t en  meningi t i schen  ,,Episoden", mehr  oder  weniger  b lande  ver laufenen  
Schfiben in der  Vorgeschichte  der  Pa t i en ten .  Teilweise lagen  einmalige 
E r k r a n k u n g e n  dieser A r t  l ange  vor  der  zur  Einweisung ins K r a n k e n h a u s  
f / ihrenden,  meis t  schweren Hi rnhau ten tz f indung ;  bei  anderen  K i n d e r n  
war  es fiber J a h r e  immer  wieder  zu meningi t i sehen  A t t a c k e n  gekommen.  
Auch  remi t t i e rende  l%eizsymptome durch  E i t e rd ruc k  yon  Abscessen wur- 
den  als Vorlaufer  yon  Meningi t iden  of tmals  beschrieben.  Zuvor  en t s t an -  
dene Kompress ionssyndrome  kSnnen durch  die Ersche inungen  einer  
Meningit is  ganz f iberdeckt  werden.  I~ 5~ sah bei  einer inf izier ten 
Dermoidcys te ,  die bis zum 10. Brus twi rbe l  h inauf re ich te  a n d  das  R/ icken-  
m a r k  wie die Cauda equina erhebl ich verdrang te ,  eine Te t ra spas t ik ,  
n a c h d e m  es zur  Meningit is  gekommen  war. I n  solchen Fa l l en  l iegt  in der  
Anff indung der  t I a u t a n o m a l i e n  die einzige Chance zur  r ich t igen  Causal- 
Diagnos t ik .  

Cerebral scheinen Verd rangungssyndrome  haufiger  zu sein als spinal ,  
wenn m a n  aus dem kle inen Mater ia l  yon  12 Fa l l en  f ibe rhaup t  derlei  
Schlfisse ziehen will. 

5 der Kinder kamen mit dem Bfld eines raumfordernden Prozesses der hinteren 
Schadelgrube zur Aufnahme. 3real wurde eine nicht infizierte Cyste, 2mal ein 
grol?er AbsceB gefunden. Nine Meningitis war bei 6 Fallen das erste Symptom. 
Nin Kind kam ohne neurologische Ausf/~lle in Behandlung, nachdem sich aus einer 
subcutanen Cyste Eiter entleert hatte. 

Die Verdrangungsze iehen  en tsprechen  ausnahmslos  ganz denen bei  
K le inh i rn tumoren :  Kopfsehmerzen ,  Erbreehen ,  Atax ie ,  N ys t a gmus ,  
S tauungspapf l le  und  Schwaehe der  auBeren Augenmuskeln .  Vent r ikulo-  
graphisch  war  regelmaBig ein symmet r i sche r  I-Iydrocephalus in ternus  mi t  
besonders  s t a rke r  Erwe i t e rung  des 3. Ventr ikels  zu finden. Der  A q u ~ d u k t  
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war nur bis etwa zur Mitre dargestellt und naeh vorn verlagert. Ein wenig 
verwertbarer  Unterschied gegeniiber cerebellgren Tumoren war allenfalls 
bei den durch Abscesse komplizierten Sinus in einer auffallend rasehen 
Entwicldung der Syndrome zu sehen. 

Bei den nieht infizierten Cysten wird man yon den Dermoiden erwarten dfirfen, 
dal] sic schneller zu Drueksymptomen fiihren als Epidermoide, da die Prodnkte 
der ttautdriisen die Vohmenzunahme beschleunigen. 

Es ist verstgndlich, dab die in dieser Gruppe auftretenden Meningi- 
tiden schwerer verlaufen als die spinal entstehenden. 5 der 6 betroffenen 
Kinder  iiberstanden diese Komplikat ion nicht. 

IV. Therapie und Prognose 

Die Therapie der Wahl ist stets die komplet te  operative Entfernung des 
Sinus mit  allen Auslgufern, Cysten und Abseessen. Nnr die Excision 
kann die Folgen yon Schwartenbildungen nach Abscessen verhiiten. 
Liegt keine Infektion vor, so ist der Eingriff relativ einfaeh, sowohl 
spinal als aueh intracranial. Die Lage der ~ul~eren Sinusmiindung sollte 
mehr als die zuweilen irrefiihrende neurologische Symptomat ik  bestim- 
mend sein fiir die Wahl des Ortes der Freilegung. In  der Regel wird die 
For tnahme weniger WirbelbSgen und Dornforts~ttze geniigen. 

BucY 12 betont die •otwendigkeit, die Exploration nach subdural fortzusetzen, 
wenn der Sinus an der vermeintlich intakten Dura zu enden scheine. Im Duralsaek 
liegende Cysten kSnnen - -  wenn sic belassen werden - -  auch ohne Entzitndung 
spgter zu Schgdigungen fi~hren. 

I m  infektionsfreien Interval l  durchgefiihrte Operationen diirften nach 
den vorliegenden Beriehten stets mit  v611iger Heilung belohnt werden. 
K o m m t  der Pat ient  mit  Infekt-Komplikat ionen zur Behandlung, so ist 
der Allgemeinzustand natiirlich ma~gebend fiir die Wahl des Operations- 
termins. Dal~ eine sehwere eitrige Meningitis vorab bek/~mpft werden 
mul~, ist selbstverst~ndlich. Solange das Ergebnis einer Resistenz- 
best immung der Erreger noch nicht vorliegt, wird man in Anbetracht  
der Tatsache, dal~ Staphylokokkus aurcus am hgufigsten vorkommt,  
zweckmgl~ig Penicillin und Streptomycin in Kombinat ion oder Terra- 
myein anwenden. 

I m  Spinalbereieh ist die Prognose auch naeh erfolgter eitriger Ent-  
zfindung noch giinstig. Nennenswerte l~estsymptome sind selten. Fiir den 
Schadelbereich ergibt sich allerdings ein anderes Bild: Die Infektion er- 
sehwert den Eingriff sehr und verschlechtert in hohem Mal~e die Erfolgs- 
anssiehten. Mit Nachdruek mul~ herausgestellt werden, dal~ die Prognose 
weitgehend davon abhgngig ist, ob das Bild des eongenitalen I~Iautsinus 
in breiten Kreisen bekannt  wird und die Kinder vor der ersten Infektion 
zur Operation gelangen. So wird das therapeutische weitgehend zum 
prophylaktischen Problem. 
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Es bleibt  noeh hinzuweisen auf  eine mehrfach gefundene Besonderheit  der Aus- 
dehnung des Sinus, die die Aufmerksamkeit  des Operateurs fordert. Die Migbildung 
kann  mit  ihren Cysten oder Abscessen naeh Ar t  der , ,Sanduhrgeschwiilste" geformt 
sein. Von nicht  mit  der Hau t  verbundenen Dermoideysten der Diploe oder un te r  
der Kopfschwarte ist  seit langem bekannt ,  dag sie dutch einen Ausl~ufer mig einem 
zweiten Tumor im intracraniellen l~aum verbunden sein k6nnen2,~2,x6, 56,~. Dem 
analog fand Mov~T eine gr6gere, infizierte, subeutane Dermoideyste occipital, yon 
der ein diinner Tubus zu einer noeh nicht  infizierten subtentoriellen Cyste fiihrte. 
MATSO~ U. I~G~AJZA~ sahen mehrmals  entsprechende kleine Cysten zwisehen Hau t  
nnd  Kalotte.  Sie fordern deshalb, dab bei der Annahme eines oberfl/~chliehen 
Epidermoids oder Dermoids die Vorbereitung zur operativen Ent fernung aueh die 
zu einem ggf. notwendigen grogen hirnehirurgischen Eingriff  umschliegen sollte. 

V. E i g e n e r  F a l l  

N. ]3, Knabe  im Alter von 2 Jah ren  und  7 Monaten. Aufnahme in der Klinik 
am 25.8. 1955. 

Familien-Anamnese. Keine nennenswerten Erkrankungen.  
Eigene Anamnese. Normate Geburt  naeh komplikationsloser Schwangerschaft .  

Kein Anha l t  ftir friihe Fruchtseh/~digung. Unauff/~llige Entwieklung.  
Bei der Geburt  wurde ein Muttermal  in der Mittellinie des Riickens lumbosaeral  

bemerkt ,  das nach Ansicht  der El tern im Laufe der Zeit etwas an  Gr6ge zunahm. 
4 Monate vor der Aufnahme t r a t  hier etwas Fliissigkeit aus. 5 Wochen vor der 
Aufnahme erneut  Aust r i t t  eines TrSpfehens bernsteingelben Sekrets;  das Herod 
war nab  und  verkrustet .  Zur gleiehen Zeit fiel auf, dab der Junge  beim Laufen 
sehnell ermiidete. Er  weinte, wenn er am Rtieken beri ihrt  wurde. 2 Woehen vor 
der Aufnahme ag er 2 Tage nichts, ha t te  Stuhlverstopfung und  schrie nachts  auf, 
wenn er auf  den Riicken zu liegen kam. Vom Hausarzt  win'den 38 ~ C Fieber  
gemessen. Der zugezogene Kinderarz t  fertigte R6ntgenaufnahmen der LWS an  
und  diagnostizierte eine Spina bifida oceulta L 5. Unte r  der Verdachtsdiagnose 
einer Spina bifida eystiea oder einer Meningoeele erfolgte am 12.8. 1955 Einweisung 
in eine ausw/~rtige Kinderklinik mit  der Fragestellung, ob eine Operation indiziert  
sei. W/~hrend 6t/igiger Beobaehtung anfangs remitt ierendes Fieber bis 38,2 ~ C, 
dann  normale Temperaturen.  Blutbild unauff/illig. I m  Bereich der Lendenwirbel- 
s/~ule wurde eine etwa 5-Markstiick-groBe Hautefflorescenz mi t  zentraler Fistel  
bemerkt .  Sonst konnte  kein pa~hologiseher Befund erhoben werden. Auf t~5ntgen- 
aufnahmen wurde eine Spins bifida nicht  gesehen. Das Kind wurde deshalb am 
17.8. nach Hause entlassen. Man nahm ,,ein cystenartiges, kleines Gebflde nn te r  
der I-Iaut bzw. unter  dem Naevus"  an, aus dem sich das beobachtete  Sekreg ent leer t  
hat te .  Das Vorliegen einer Meningo- oder Myelocele wurde verneint .  Eine Operation 
Melt man  - -  aueh nach Zuziehung eines Chirurgen - -  nicht  fiir angezeigt. Die 
Englassungsdiagnose lautete : , ,Naevus (Kreuzbeingegend). (Kein Anhal t  ftir Spina 
bifida.)" 

Daheim fiel der Mutter  auf, dal] der Junge  beim Gehen den Oberk6rper naeh 
re. neigte und  mi t  dem re. FuB nu t  vorsiehtig auftrat .  Der behandelnde Kinderarz t  
vermute te  nach wie vor eine Cyste und iiberwies den Knaben  am 2 5 . 8 . 5 5  der 
kinder- und  jugendpsychiatr ischen Abteilung (Prof. Dr. H. STVTT~) unserer Klinik. 
Es war folgender Befund zu erheben:  K6rperlieh s tark  re tardier ter  Knabe.  Normale 
Temperatur .  Eine Spina bifida des 5. Lumbalwirbelbogens war sowohl im R6ntgen-  
bild zu erkennen als auch zu palpieren. Uber  dem 5. LW, genau in der Mittellinie, 
ein viereeMger, 1 • 2 em groBer, hellroter Naevus, in dessert Mitre ein Haarbiischel- 
chen und  darin versteckt  eine nadelstiehfeine Offnung. Das Unterhautgewebe war 
im Bereich des Naevus t a s tba r  verdiekt, abet  frei beweglieh. Die Fistel6ffnung war 
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trocken und entleerte aueh auf Druck keinerlei Sekret. Der Junge lief ungern und 
verlangte meist getragen zu werden. Das Las~guesche Zeichen war li. mehr als re. 
schwach positiv. Daraber hinaus waren keine neurologisehen Normabweichungen 
feststellbar. Die Bhtsenknngsgeschwindigkeit war mit 40/61 m m n .  W. erheblich 
besehleunigt. Im Bhtbild 8800 Lukoe. und 50% Lymphoc. 

Im psychisehen Verhalten stach eine standige dysphorisch-traurige Grundstim- 
mung hervor. Nach dem Bi~E~-tt~TZE~-Test wurde ein etwa normaler psyehischer 
Entwieklungsstand (E. Q. = 0,90) ermitteR. Am 3.9. fahrten wir eine Lumbal- 
punktion dureh. Wir gingen zungehst unterhalb des Naevus im lumbosacralen 
Zwisehenwirbelraum ein. Nach Durchdringung eines Widerstandes, wie ihn gewShn- 
lich die Dura bietet, quoll langsam ein Tropfen gelben Eiters aus der Nadel. Wir 
schlossen eine 2. Punktion 3 Segmente hSher an und erhielten klaren, leieht xantho- 
ehromen Liquor. Die bakteriologische Untersuchung des Eiters ergab: Mikro- 
skopisch massenhaft Leukocyten, wenig zarte Diplokokken und Kurzst~bchen; 
kulturell wurde Escherichia eoli haemolytica geziiehte~. Im Liquor fanden sich 
58/3Zellen, vorwiegend Lymphoeyten; bei 178mg-% Gesamteiwei~ 85mg-% 
Globulin und 93 rag-% Albumin; E.Q. 0,91. Mikroskopisch waren keine Erreger 
zu finden. - -  Nach der Punk~ion kam es zu einem passageren Temperaturanstieg 
bis 38,5 ~ C rectal. Es wurde sofort Penicillin gespritzt, das dureh Terramycin ersetzt 
wurde, als die Colibacillen nachgewiesen waren. Die Resistenzbestimmung der Eiter- 
keime bestgtigte die Empfindliehkeit gegeniiber Terramycin, wghrend Penicillin 
wirkungslos war. 

Wit stellten - -  da uns das Krankheitsbfld des congenitalen Hautsinus nieht 
bekannt war - -  folgende Diagnose: ,,Epiduraler oder subduraler AbseeB ]umbo- 
sacral, infiziert yon der I-Iau~ her dureh einen Fistelgang. Spina bifida." Am 6. 9.55 
verlegten wir den Knaben zur operativen Behandlung in die Neurochirurgische Ab- 
teilung (Dozent Dr. PIA) der Chirurgischen Klinik Giei3en (Prof. Dr.Voszscgunms). 

Durch einen nochmaligen Punktionsversuch ]umbosacral war dort weder Eiter 
noch Liquor zu gewinnen. Der Zustand verschlechterte sich his znr Unfahigkeit, 
die Beine zu bewegen. Auf Grund unseres Punktionsergebnisses wurde am 7.9. 
in J~She des Naevus freigelegt (Doz. Dr. PIA). Naeh Abdrgngung der t~acken- 
muskulatur re. entleerte sich zwischen den Querfortsatzen der Lumbalwirbel 4 
und 5 rahmiger Eiter. Nach Abtragung des 5. Querfortsatzes land sich epidural 
ein 5--6 mm starkes Schwielcn-Gewebe und daran nach re. anschlieBend ein ab- 
gekapselter Abscel~, in den der yon der Haut ausgehende Sinus mandete. Durch 
Einschieben eines Katheters in den Spinalkanal nach oben und nnten konnte 
eine weitere Xompression ausgeschlossen werden. Die Dura blieb unerSffnet. 

Bei nochmaliger bakteriologischer Untersuehung des Eiters wurden neben Coli- 
bacillen auch gelbe Staphylokokken gefundcn. 

Die histologische Un~ersuchung* des excidierten Sinus ergab das typische t~ild 
eines Dermoids. Einer der Schnitte ist in Abb. 4 wiedergegeben. In Serienschnitten 
(HE~, vAs GIESO~- und Kresylviolett-F~rbung) sind zungehst einzelne langliche, 
eystische Hohlraume zu sehen zwischen zwci diehtfasrigen Lagen yon kollagenem 
Bindegewebe, die den das Gebilde umscheidenden Duraauslaufern entsprechen. Die 
I-Iohlraume sind aberall von typischem 3schichtigem, verhornendem Platten- 
epithel mit durchgehendem Tonofibrillcn-Netz ausgekleidet, wie es einem Epi- 
dermisepithel entspricht. Abgesto~ene Kera~ohyalinmassen fallen die Lumina aus. 
Dazwischen finden sich Fettsaure, Cholestcrinkristalle und einzelne abgeschilfer~e, 
fettig degenerierte Epithelzellen. An einer Stelle ]iegen dieht unter dem Platten- 

* Fiir den histologischen Befund sowie das Foto des Priiparates (Abb. 4) habe 
ieh Herrn Dr. SSAAR yore Max-Planek-Institut far Hirnforschung in GieBen (Prof. 
Dr. I-IALn~RVOXZDES) ZU danken. 



Der congenitale Hautsinus 471 

epRhel Talgdriisen. Auf weiteren Schnitten treten die Hohlr~ume zu einem s chlauch- 
artigen Gebilde gleicher Struktur und mit gleichem Lumeninhalt zusammen. Hier 
lassen sich auger T~lgdrtisen noch Haarfollikel und Haare aus weiteren Epidermis- 
anhangsgebilden nachweisen. Die/~ul~ere SchlauchSffnung is~ mit Epidermispapillen 
besetzt. Am Sinus und seinen Ausli~ufern selbst sind keinerlei Entziindungsphgno- 
mene auffindbar, w/~hrend das umgebende Bindegewebe ganz geringfiigige chronisch- 
entziindliche Ver~nderungen aufweist. 

Abb. 4. Schnitt des excidierten Sinus. 15fache VergrS~erung. ]~.E.-F/irbung. D Dura; E Epidermis- 
Epithel; K Keratohyalinmassen und fettiger Detritus; S Sinusmtindung; H ttaarbalg mit Haarwurzel; 

T Talgdrfisenanlage 

Postoperativ bestand voriibergehend eine Blasen-Mastdarm-Parese, die mit der 
Beinlahmung schnell zurtickging. Der Heilverlauf wurde durch zweimalige Eiter- 
verhaltung ~erzSgert. Nach 2 Monaten war die Wunde gesch]ossen. Die Bein- 
reflexe waren zu dieser Zeit li. noch etwas abgeschw~cht, und zwar der Patellar- 
sehnenreflex wenig, der Achillessehnenreflex deutlich. Las~guesches Zeichen li. 
mehr als re. positiv, Gang etwas watschelnd, vorsichtig und ]eicht unsicher. ~ach- 
untersuchungen im Juni und Juli 1956 ergaben einen vSllig normalisierten neuro- 
logischen Befund. Der Junge war beschwerdefrei, lief taunter und unauff/~llig und 
verhielt sich psychisch ganz normal 

Bemerkenswert an  dem Fal l  sind folgende Beobach tungen :  1. I m  Li- 
quor oberhalb derKompress ion  fand sich ein etwa auf  das 8 fache erhShter  
EiweiBgehalt. 2. Der Abscel~ ha t te  sich pa ramed ian  rechts entwickelt ,  
die neurologischen Ausf/~lle aber waren l inks ausgepr/s 3. Das Sinus- 
gewebe liel~ hist01ogisch keine entzi indl ichen Vers  erkennen.  

VI. Schlul~folgerungen 
Einige teratogenet ische u n d  embryologische Uber legungen seien den 

prakt ischen,  au f  Diagnost ik  und  Therapie abgestel l ten Schluf3betrach- 
t ungen  vorangestel l t .  

33* 
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I~ 
a) Die Kenntnis  yon Pathogenese und Pathologie des congenitalen 

I-Iautsinus ist unseres Eraehtens geeignet, den bisher unbekannten Ent-  
stehungsmechanismus der fibrigen, ~bgesehlossenen, nicht mit  der Han t  
in Verbindung stehenden Dermoide und Epidermoide des Zentralnerven- 
systems in neuem Licht zu diskutieren. Es scheint uns die Frage begrfin- 
det, ob nicht diese Tumorformen sgmtlich nach dem gleichen patho- 
genetischen Modell wie der congenitale t Iauts inus  zustande kommen. Wir  
schilderten oben, dal~ nicht selten - -  wie auch in unserem eigenen F~ll - -  
der Sinus an der geschlossenen, in takten  Dura aul~en endet und sagten, 
da~ wir keine andere Erkl~rungsmSgliehkeit d~ffir finden k6nnen, als dal3 
es dem Mesenchymgewebe (hier der Dura) sehlie~lich doch gelingen kann, 
sieh t rennend zwischen Medullarrohr und Sinus zu sehieben. Dal~ die 
Konf inui tg t  des Sinus an variablen Stellen zwisehen Haut  und Zentral- 
nervensystem ~uf diese Weise unterbrochen werden oder der Sehlaueh 
aus anderer Ursache zugrunde gehen kann, muB unseres Eraehtens naeh 
verschiedenen pathologisch-anatomischen Beobachtungen als bewiesen 

gelten. 
LA~:~]~LO~CGIYE U. AO]~ARD a7 fanden 1886 einen diskonfinuierliehen Stiel, der 

yon einer intracraniellen Dermoideyste bis zur Hau~ zu verfolgea war. Einen 
ghnliehen Befund teilte 1930 KwA~ a6 mit: yon einer zwischen den Kleinhirn- 
hemisphgren liegenden Dermoideyste reiehte ein Stiel bis in das Un~erhautgewebe. 
Diese Befunde zeigen nebenher, dal] das Lumen des Sinus obliterieren kann. 
HAMBu 2~ besehrieb 1936 ein spinales Dermoid, yon dem eine fistulSse Verbindung 
naeh aul~en durch einen Wirbelbogenspalt verlief, um in der Riickenmuskulafur 
mit einer S-fSrmigen Cyste zu enden. Nach HE~SOHEN 26 is~ es bek~nnt, dal~ dermale 
Cysten des Zentralnervensystems durch einen soliden Strang mif dem subcutanen 
Bindegewebe in Verbindung stehen kOnnen. Weiter sind hier die zahlreichen Sinus 
zu nennen, die, yon der I-Iaut ausgehend, bis in unterschiedliche Tiefe, aber nich~ 
bis zu den Hiillen des Zenfralnervensystems reiehen, wie es ffir die sogenannten 
Coccygealfiste]n z. B. dig Regel ist. 

Kann  aber der Sinus teilweise zugrunde gehen, so lgl]t sieh denken, dal~ 
dies aueh auf seiner ganzen Lgnge geschehen kann. Wenn wir uns er- 
innern, dab eystisehe Erweiterungen yon besonderer GrSBe mit  Vorliebe 
am inneren Ende des Sinus lokalisiert  sind, so ]gBt sieh die Hypothese 
aufstellen, dab alle diese Gebilde hautektodermaler  Herkunft  im Zentral- 
nervensystem ursprfinglich durch einen Hautsinus mit  der KSrper-Ober- 
flgehe verbunden waren und spgter jeweils nur der Tubus zugrunde ging. 
Mit dieser TheGrie wgren zwanglos Sehwierigkeiten zu beseitigen, die den 
bisherigen Ansehauungen fiber die Genese dieser Dermoide und Epider- 
moide anhaften. Das sei im folgenden ausgeffihrt. In  jedem Fal l  muB die 
Verlagerung der hautektodermalen Zellgruppen spgtestens kurz naeh 
dem MednllarrohrschluB erfolgt sein. Zu diesem Zei tpunkt  aber hat  die 
t t a u t  noch nicht ein Entwieklungsstadium erreieht, das die Bildung hSher 
differenzierter Strukturen,  wie sie jedes Dermoid aufweist, ermSglicht. 
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Nimmt man an, dal3 die Keime yon vornherein ,,versprengt", yea 
dem Gewebe ihrer ZugehSrigkeit losgelSst sind, so ist der genannte 
Differenzierungsvorgang damit nieht in Einklang zu bringen. Aaf der 
anderen Seite stellt der Medullarrohrsehlul3 zweifellos eine ,,sensible 
Phase" dar, und die Entwieldungsmechanik laI3t ektodermale Keim- 
verlagerungen nach der Trennung zwischen Neuralrohr und I-Iantektoderm 
gar nieht mehr verst/~ndlieh erscheinen. Diese Sehwierigkeit hat offenbar 
schon E. BosT~SM veranlal3t, in seiner 1897 verSffentlichten grund- 
legenden Ax-beit fiber die pialen Epidermoide, I)ermoide and Lipome als 
Zeitpunkt der ,,Versprengung" eine Spanne anzugeben, die veto SehluB 
des Medullarrohrs bis zar Ausbildung der I-Iirnblasen reieht. Ist aber, wie 
wir vermuten, bei jedem dieser Gebilde zun/tehst eine Kontinait/~t zum 
llautektoderm der Fruehtoberfl~ohe gewahrt, so wird verst~ndlich, dal3 
dureh diese Verbindung mit der ,,Matrix" und Teilhabe an der Induktion 
eine weitere Differenzierung zu h6heren dermalen Strukturen erm6glicht 
wird. Dazu genfigen etwa weitere zwei Woehen bis zur Kontinuit/~ts- 
trennung. Die einfacheren Epidermoide w/~ren dann deutbar als vor die- 
ser Frist ,,abgonabelt". Des weiteren w/~re mit unserer Theorie das sehr 
h~afige Vorkommen yon Spina bifida boi isolierten Cysten im Zentral. 
nervonsystem zu erklaren: der zun/tehst noeh vorhandene oktodermalo 
Gewebsstrang verhindert den normalen Schlie/3ungsmechanismus des 
Wirbelbogens. Die sehr oft anzutreffende Wnrstform dot Epidermoide 
und Dermoide k5nnte eine morphologisehe IIinterlassensehaft des im 
iibrigen untergegangenen Sinus sein. Die Tatsaehe, dab die Tumoren 
sieh fast ausnahmslos streng in der Mitteilinie befinden, kann als weitere 
Stfitze unserer Ansieht dienen. Gelegentlieh wurden multiple, dieht bei- 
einander, aber doch getrennt liegende Cysten gefnnden 26. Man hat er- 
6rtert, ob sie multipel angelegt seien, oder ob Tochterherde gebildet 
wurden. Wir halten beides ftir unwahrseheinlieh and glauben eher, da{~ 
es sich ursprfinglich um versehiedene cystische Erweiterungen des glei- 
ehen Sinus handelte, deren schlauchartige Verbindung sp/~ter verloren 
ging. Die Zahl der Cysten ohne Verbindung naeh aul3en betr/igt ein Mehr- 
faehes bis Vielfaehes der der anderen. Demnach w~re der eongenitale 
I-Iautsinus als die seltenere oder seltene Entstehungsvariante dieser Tu- 
moren zu betrachten. -- Da unser pathogenetisehes Wissen fiber die 
Dermoide und Epidermoide sieh in Vermatungen ersehSpft, sei diese 
Hypothese zur Diskussion gestellt. 

b) Der einzige -- yon MATSOX und INGI~A~IAM 41 besehriebene -- con- 
genitale I-Iautsinus im vorderen Seh/~delbereich vermag vieileieht einen 
Beitrag zu der ungekl/~rten Frage naeh dem Sitz des Neuroporus ant. 
und seiner VersehluBstelle zu liefern. Die gul3ere Sinusmfindung lag bei 
dem genannten Fall im Bereieh der Nasenwurzel. Diese Beobaehtung 
sttitzt unseres Erachtens die Auffassung ST]~RX]~]~RGS 6s, der den vorderen 
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Neuroporus in die Comissurenplatte und seine VerschluBstelle in das 
Gebiet des Suleus nasofrontalis lokalisiert. Daftir spricht auch die Fest- 
stellnng POLITZE~S 55, dab sich die syneephalen Encephalocelen an der 
Nasenwurzel finden und oftmals mi t  Balkenmangel  und anderen MiB- 
bfldungen der Comissurenplattenentwieklung gekoppelt  sind. Aueh die 
Knoehenformen der Dermoide und Epidermoide ohne Fisteln kommen 
am Sehadel nieht nur in den plat ten Knochen, sondern ebenfalls in den 
StirnhShlen vor. 

e) Iqaeh tIAMILTOZq, BOYD und 1V[ossMA~r 25 produziert  die Neuralleiste, 
die bei der Enbwicklung des 1Nleuralrohrs im Winkel zwischen HauL- 
und Neuroektoderm entsteht,  unter  anderem auch Pigmentzellen. 
Danach kSnnen wit das fast  regelmaBige Vorhandensein eines Naevus 
beim congenitalen I tauts inus als Ausdruek einer StSrung der Neural- 
leistenfunktion auffassen. Zu HAMILTOZqS Ansicht paBt der Beitrag 
v o n  BRXDEL l~ der die Koppelung yon familiarer 1Vfikrocephalie (die 
Neuralleiste baut  aueh das Viscerocranium auf) mit  Melanose und 
anderen Verbildungen beobaehtete.  Eine EntwicklungsstSrung der 
Neuralleiste beim congenitalen I tauts inus wird darfiber hinaus wahr- 
seheinlieh dureh die Mitteilungen yon W A L K ~  und MOOI~E 7~ sowie 
C~D~LL und LAgR~CE 13, die jeweils Zfige yon markhalt igen Nerven- 
fasern in der Wand des Sinus fanden. Es kann sich dabei um fehlgebildete 
Spinalwurzeln handeln. - -  Ob die nicht seltenen medianen t t au t raphen  
in der Kreuzbeingegend, soweit sich darunter  verbildetes, mit  neuro- 
ektodermalen ZellabkSmmlingen durehsetztes 1Vfesenehym findet 5~ als 
Abort ivformen des congenitalen I tauts inus aufgefaBt werden kSnnen 
und somit direkte Beziehungen zwischen diesem und solchen einfachen 
Dysraphien mSgtich sind, soll als zu sehr im t typothet isehen verhaf te t  
nndiskutiert  bleiben. Es sei nur erwahnt, dab die WirbelbSgen unter  
diesen Fehlbildungen oft nur ktimmerlich geseh]ossen sind und das 
darunterliegende Rfiekenmark oder das entsprechende Segment Ab- 
normit/~ten im Sinne einer Diastematomyelie aufweisen kann, was aueh 
beim eongenitalen Hautsinus yon ~iefem Sitz mehrfach beobaehte~ 
wurde. 

d) Am unteren Ende des Neuralrohrs scheinen in mancherlei Bezie- 
hung besondere Verhaltnisse gegeben zu sein. Das Zustandekommen der 
Sinusformen, bei denen die offene Verbindung yon der Hau t  fiber das 
Filum terminale bis in den Duralsaek ~5 oder den Zentralkanal~3, 64 reieht, 
kann man sieh wohl nur als ein Offenbleiben des Neuroporus posterior 
erklaren. Es handelt  sich dann um eine, der oben zitierten Theorie MAL- 
LO~rS 4~ entspreehende, seltene Sonderform des eongenitalen Itautsinus. 
Wir vermuten,  dab sich hiervon die haufigeren Saeroeoceygealfisteln nur 
dadurch abheben, dab sie friih die Verbindung zum Medullarrohr ver- 
lieren. In  beiden Fallen verursaeht die Waehstumsdifferenz zwisehen 
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Riickenmark und fibrigem Organismus eine Entwieklung des Sinus yon 
aul~en-unten nach innen-oben, solange er nicht vom Zentralnerven- 
system abgetrennt ist. So wird man zu verstehen haben, dab der ,,pilo- 
nidal sinus" stets hSher endet, als er beginnt: Umgekehrt  scheint abet  
aueh ein vorhandener Sinus hemmenden EinfluB zu nehmen auf den 
Aseensus des Rfickenmarks im Spinalkanal, wie fiberhaupt auf  die nor- 
mmle Entwicklung des untersten Medullarmbschnitts. Das belegen die 
mehrfachen Beobachtungen yon abnorm tief hinabreiehendem Mark, 
yon Diastematomyelie und vom Vorhandensein fettiger Massen. - -  
Nicht zu deuten vermSgen wir das Nebeneinander yon einer besonderen 
Anf/~lligkeit des caudalen Endes des Rfiekenmarks gegenfiber Fehlbil- 
dungen einerseits und der F/~higkeit, die Sinus frfihzeitig ,,abzunabeln" 
andererseits. Als ein wesentlieher Faktor  in diesem Geschehen ist fraglos 
die Tatsaehe zu werten, dab hier der SchluB des Neuralrohrs zuletzt 
erfolgt. Wieweit die Rumpfsehwanzknospe~9, a~ dabei wirksam ist, kann 
mangels ausreichender Untersuchungen nicht gesagt werden. 

I I .  

Die klinischen Konsequenzen, zu dcnen die Kenntnis des congenitalen 
Hautsinus mit  seinen Komplikationen Anlal~ gibt, sind wie folgt zu- 
sammenzufassen: 

Ein betr/~ehtlicher Antefl aller Meningitiden und Epi- oder Subdural- 
abseesse bleibt/~tiologisch ungekls Bei all diesen Kranken sotlte an die 
MSgliehkeit des Vorliegens eines infizierten Sinus gedacht werden, zumal 
bei Kindern oder Jugendlichcn und wenn als Erreger der Staphylokokkus 
aureus gefunden wurde. Rezidivicrende Meningitiden mfissen immer die- 
sen Verdacht erwecken. Als h/~ufigste Ursache der den Spinalkanal ein- 
engenden Abscesse gilt die Wirbelosteomyelitis. Selbst wenn cine solche 
naehgewiesen wcrdcn kann, ist die ~tiologie des Abscesses noch nicht 
]etztlieh gekl/~rt, und ein Sinus kmnn durehaus die gemeinsame Ursaehe 
von beidem sein. An einen Abseel~ ist zwmr in erster Linie dann zu den- 
ken, wenn sich eine spinale Kompression oder ein Verdr/~ngungssyndrom 
der hinteren Sch/~delgrube schnell entwickelt und mit  allgemeinen Infekt- 
symptomen einhergeht. Diese kSnnen aber lange fehlen wie u. a. much 
unser Fall zeigt. Au~erdem kann sich die Manifestation des Abscesses in 
uncharmktcristischen und rczidivierenden Wurzelreizsymptomen er- 
sehSpfen, wie wi res  ebenfmlls sahen. Unklmre und wiederholte Bein- und 
l%fickcnbeschwerden sollten also much zur Suche nach einem Sinus ver- 
anlassen. Liquorver/~nderungen, und bier besonders die Eiweiftvermeh- 
rung, geben einen weiteren Fingerzeig im Rahmen der Gesamtbefunde. 
SchlieBlieh mull much allein die anamnestisehe Angmbe fiber eine zu- 
weilen n~ssende Stelle in der Mittellinie des l~iickens oder Seh/~dels die 
Aufmerksamkeit  weeken. 



476 W. G~OTE~: 

Wird an die MiBbildung gedaeht, so ist ihre Diagnose oder der Aus- 
schlul3 im Spinalbereieh einfaeh. Ein Naevus in der Medianlinie mit  einer 
zentralen 0ffnung sowie eine darunterliegende kn6cherne Spaltbildung 
sind als beweisend anzusehen. Da die operative Entfernung aller Sinus 
oberhalb des Os eoccygis zu fordern ist ~3, wird es kaum jemals n6tig sein, 
aueh beim Fehlen einer Spina bifida oder klinischer Symptome, dutch 
Sondierung zu kl/~ren, wie tier der Sinus reieht. Die Gefahr der Ver- 
sehleppung yon Keimen ist hierbei ebensogroB wie bei einer r6ntgenolo- 
gisehen Kontrastmit teldarstel lung der Migbildung, die bei Ffillung yon 
der Mfindung her einfaeh w~tre. Die Lokalisation der t tautabnormit / t ten 
maeht  aueh be im  Vorliegen eines Kompressionssyndroms die nicht un- 
gefghrliehe Myelographie/iberfliissig. Bei der Lumbalpunkt ion ist beson- 
dere V0rsieht am Platze, um nicht einen Abscel3 in die Liquorr/~ume 
hinein zu 6ffnen und so eine akute bakterielle Meningitis zu erzeugen. 
Solehe Komplikat ionen Wurden bereits besehrieben 22. - -  Am behaarten 
Sehgdel ist die Auffindung der 0ffnung ersehwert. Zuweilen ist die Ent-  
fernung der Haare  in der Mittellinie notwendig. Der Knochendefekt  
mug nicht im R6ntgenbild siehtbar sein. Die Trepanation ist angezeigt, 
wenn bei Druekzeichen der hinteren Seh~delgrube oder symmetrisehem 
I-Iydrocephalus, insbesondere starker Erweiterung des 3. Ventrikels 
im Ventrikulogramm, am Hinterhaupt  eine Sinusmtindung gefunden 
wird. Dann ist mit  Sieherheit eine Dermoideyste oder ein AbsceB an- 
zunehmen. 

Verkannte Komplikat ionen der congenitalen t tauts inus werden wohl 
am hs als s unklare Meningitiden oder Abseesse etiket- 
tiert. Aueh die Anuahme einer Baucherkrankung ist beim AbseeB denk- 
bar. Die f/~lsehliehe Vermutung einer tuberkul6sen Meningitis, die durch 
eine EiweiBvermehrung im Liquor gefSrdert werden mag, kann zu ver- 
h/~ngnisvoller Fehlbehandlung veranlassen. 

Fiir den Operateur ist es wiehtig, daran zu denken, dab die Migbfldung 
zu beiden Seiten einer Scheidewand, wie sie die Dura oder der Seh/~del- 
knoehen darstellen, ausgedehnt sein kann. Am Seh~del daf t  eine sand- 
uhrf6rmige Gestaltung der MiBbildung nieht fibersehen werden ~,1%1G,~6,57; 
an der Dura kann - -  aueh ohne offene Verbindung - -  au6en und innen 
eine Cyste liegen, wie es sehon VI~c~ow 72 sah. Der Neuroehirurg, der 
einen medianen AbseeB vorfindet, ohne dag ein eongenitaler Hautsinus 
diagnostiziert war, wird gut daran tun, naeh einem zur I{aut ffihrenden 
Sehlaueh zu suchen. 

Die sts Gefahr der Infektion eines jeden congenitalen I-Iautsinus 
maeht  die mSgliehst frtihe Diagnose zum wichtigsten Erfordernis. Vor- 
aussetzung daffir ist, dab das Bild bekannt  wird und dab man  daran 
denkt. Welt  mehr als die Neurologen und Neuroehirurgen werden die 
l~s Gelegenheit haben, die Krankhei t  zu sehen und zu erkennen. 
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Optimale VerMltnisse ws aber erst dann gegeben, wenn der Geburts- 
heifer die lV[iBbildung bereits in der ersten Lebensstunde des Trggers 
wahrn/~hme und eine baldige Excision veranlassen wiirde. Bis damn 
k6nnte zur Vermeidung einer Infektion ein diehtschlieBender Klebe- 
verband appliziert werden. So kSnnten die sehwerwiegenden Kompli- 
kationen mit ihrer hohen Mortalitgt fast immer vermieden werden. 

Zusammenfassung 
1. Als congenitalen Hautsinus bezeichnen wir eine ektodermale 

Dysplasie, deren ldinische Erscheinungsformen in Europa (England aus- 
genommen) bisher unbekannt blieben. In  der anglo-amerikanisehen Li- 
teratur  wurden in den letzten Jahrzehnten die versehiedenen Krank- 
heitsbilder mehrfach eingehend gewfirdig~. Im deutschen Spraehraum 
konnten wit keinen kasuistischen Beitrag auffinden. Es ist anzunehmen, 
dab in Europa die als sehwere Krankheiten imponierenden Komplika- 
tionen der MiBbildung bisher eausal-diagnostisch ve rkann t  und deshalb 
fehlbehandelt wurden. 

2. Die Pathogenese wird eingehend besehrieben. Die etwa in der 
4. Embryonalwoehe erfolgende Trennung zwisehen Hautektoderm und 
gesehlossenem Neuralrohr bleibt an irgefideiner Stelle tier dorsalen 
Medianlinie aus; dan kann fiberall zwisehen eoeeygealem und naso- 
frontalem Bereieh gesehehen. Bei dem r~umliehen Auseinanderweiehen 
zwisehen Haut  und Zentralnervensystem wird ein naeh auBen oftener, 
diinner Sehlaueh in die Tiefe gezogen. Dieser Tubus kann sieh an ver- 
schiedenen Stellen, vornehmlieh abet an seinem inneren Ende, zu Cysten 
yon Dermoid- oder Epidermoid-Struktur ausweiten. 

Man vermag bislang nieht zu sagen, ob die Dysplasie erbbedingt oder 
peristatiseh entsteht, oder ob beides gleichermaBen mSglieh ist. 

3. Die in der Weltliteratur (46 F~lle) besehriebenen anatomiseh- 
pathologisehen Beobaehtungen und klinisehen Syndrome werden unter 
versehiedenen Gesiehtspnnkten beleuehtet und statistiseh ausgewertet. 
Der lumbo-sacrale und der oecipitale Bereieh Sind Pr~dflektionsstellen. 
Inmi t t en  eines r6tliehen Hautnaevus pflegt die  nadelstiehfeine ~uBere 
SinusSffnung versteekt zu liegen. Der Tubus selbst ist mit mehrsehieh- 
tigem Plattenepithel ausgekleidet. Die WirbelbSgen sind in seiner Naeh- 
barsehaft fast regelm~Big bifid; den Sehs durehzieht er in 
einem kleinen, glattrandigen Loeh. Der Sinus endet im Spinalkanal oder 
intraeranial auBerhalb oder innerhalb der Hfillen des ZNS., oft in einer 
Dermoid- oder Epidermoideyste. Die oftene Verbindung zwisehen t taut-  
oberfl~che und ZNS. ffihrt meist  sehon in der Kindheit  zur Infektion. 
Sehwere Meningitiden und spinale bzw. intraeranielle Abseesse sind die 
hs Komplikationen. Seltener kommt es zu reinen Kompressions- 
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syndromen durch ~nwachsende sterile Cysten. Die versehiedenen kli- 
nisehen Manifestationen und ihre anatomischen Zuordnungen werden 
besehrieben. 

4. Die Therapie der Wahl ist stets die vollst~ndige operative Ent- 
fernung des Sinus mit all seinen Ausl/~ufern. Im Spinalbereieh ist die 
Prognose bei rechtzeitigem chirurgischem Eingriff immer gut; cerebral 
wird sie durch AbseeBbildung oder Meningitis erheblich getrfibt. Auf 
Besonderheiten, die dem Operateur gel/~ufig sein mfissen, wird hin- 
gewiesen. 

5. Ein eigener Fall wird mitgeteilt. Bei einem 21/2j~thrigen Knaben 
bestand ein congenitaler t tautsinus in HShe des untersten Lumbal- 
bereiehs. Es entwiekelte sich ein epiduraler Abseel~, der recidivierende 
Beschwerden verursaehte. Die operative Behandlung ffihrte zu defekt- 
loser Heilung. 

6. Bei jeder ~tiologiseh unklaren Meningitis sowie bei schneller Ent- 
wieklung einer spinalen Kompression oder eines Verdr/~ngungssyndroms 
der hinteren Sch~delgrube sollte die dorsale Mittellinie abgesucht werden 
nach einem Naevus mit zentraler FistelSffnung. Das gilt besonders ffir 
kindliche und jugendliche Patienten sowie bei recidivierenden Meningi- 
tiden. Die optimale Behandlung ist in der ]ri~hzeitigen Entfernung des 
Sinus, vor jeder Infektion, zu sehen. Dazu mul~ die MiBbildung in erster 
Linie den Geburtshelfern und P~diatern gels sein. Dorso-medianer 
Naevus mit FistelSffnung und darunterliegende knScherne Spaltbildung 
sind beweisend ffir einen eongenitalen Hautsinus. 

7. Verschiedene, im Zusammenhang mit dem eongenitalen Itautsinus 
mitgeteilte und aueh andere Beobachtungen regen zu einigen terato- 
genetisehen und embryologisehen Uberlegungen an. Wir stellen die 
tIypothese zur Diskussion, dal~ alle isolierten Dermoide und Epidermoide 
des Zentralnervensystems nach dem gleichen pathogenetisehen Meehanis- 
mus entstehen wie der eongenitale Hautsinus. Sie unterscheiden sich 
nnseres Erachtens yon ihm nur dadureh, dab sie sps die sehlaueh- 
artige Verbindung zur tIautoberfl~che wieder verlieren. Damit w/~re aueh 
die Terminationsperiode dieser Gesehwfilste eng umsehrieben. Diese 
Auffassung wird im einzelnen begriindet. Sie vermag bisher Undeutbares 
verst~ndlieh zu maehen. 

Des weiteren werden einige Bemerkungen fiber Sitz nnd Ver- 
sehluBstelle des Neuroporus anterior sowie fiber Funktionen der 
Neuralleiste und ihre vermutlichen StSrungen beim eongenitalen 
Hautsinus angesChlossen. Dessen enge Beziehung zu den Dysraphien 
wird erws Spezielle Formen des congenitalen Hautsinus und 
einige begleitende Auff~lligkeiten werden pathogenetiseh zu deuten 
versucht. 
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