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( Eingegangen am 10. September 1957)

Ein eigener Fall, dessen erfolgreiche Behandlung gelang, brachte uns
ein Krankheitsbild zur Kenntnis, das auf dem européischen Festland bis-
her so gut wie unbekannt blieb, wihrend das anglo-amerikanische Schrift-
tum der letzten Jahrzehnte eine Reihe von Mitteilungen dariiber auf-
weist. In der dentschsprachigen Literatur lieen sich lediglich im Rahmen
weniger zusammenfassender Darstellungen kurze Hinweise auf die dem
Bild zugrundeliegende Entwicklungsstérung und die Pathologie %:5%sowie
auf einige amerikanische Publikationen?.% finden. Klinische oder ana-
tomische Kasuistik aus dem deutschsprachigen Raum scheint hingegen
nicht vorzuliegen. Wir halten deshalb sowohl eine allgemeine Beschrei-
bung der Krankheit und eine Zusammenstellung der vorliegenden Be-
richte als auch eine Mitteilung unseres Falles fiir niitzlich. Finige terato-
genetische und embryologische Uberlegungen sollen angeschlossen werden.

Es handelt sich um eine Entwicklungsstérung, die zur Ausbildung
eines Hohlschlauchs zwischen Haut und spinalen oder cerebralen Menin-
gen, zumeist verbunden mit Dermoid- oder Epidermoidcysten, fihrt. Tm
amerikanischen Schrifttum hat sich die Bezeichnung ,,congenital dermal
sinus durchgesetzt. Sie erscheint uns zweckméfig; wir schlagen deshalb
fiir den deutschen Sprachbereich die analoge Benennung ,,congenitaler
Hautsinus™ vor. Da eine offene Verbindung zur Hautoberfliche besteht,
kann leicht eine sekundire Infektion von dort aus zu Meningitis und
AbsceBbildung, zu Osteomyelitis und anderen Komplikationen Anlaf}
geben. Das geschieht meist bereits in der Kindheit. s ist zu vermuten,
daB ohne Kenntnis dieses Infektionsweges und damit der Ursache der
Erkrankung die Therapie der imponierenden Komplikationen héiufig
erfolglos bleibt. Weiterhin kann das Anwachsen von Detritusmassen in
Dermoid- oder Epidermoidcysten Kompressionssyndrome verursachen.

* Herrn Prof. Dr. WERNER VILLINGER zum 70. Geburtstag in Verehrung ge-
widmet. .
32%
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Zweifellos ist die Krankheit im ganzen selten. Immerhin konnten MaTsoN
und Ineramam® 1951 allein dber 10 Kranke mit intracraniellen Herden
berichten, die sie innerhalb weniger Jahre behandelt hatten. Andere
Autoren publizierten bis zu 5 Fille. Insgesamt fanden wir in der Literatur
ab 1918 Mitteilungen iiber 46 Fille, wobei nur solche mit durchgehendem
Tubus von der Haut bis zu den Meningen oder weiter beriicksichtigt sind.
Nur diese Formen sollen in der vorliegenden Zusammenstellung inter-
essieren. Auch die noch zu erwihnenden vereinzelten Berichte aus dem
19. Jahrhundert sind in der statistischen Ubersicht nicht enthalten, da
die notwendigen Daten lickenhaft sind. Wir zweifeln nicht, daf zahl-
reiche weitere Beobachtungen nie verdffentlicht wurden*. Uns scheint
deshalb die Annahme begriindet, dafl auch in Europa der congenitale
Hautsinus nicht so extrem selten ist und eine nicht geringe Anzahl von
Fillen bisher unerkannt blieb. Die Kenntnis dieser Fehlbildung ist nicht
nur wichtig in der pathogenetischen Diagnostik ihrer entziindlichen
Komplikationen; sie erlangt besonderen Wert, wenn der Sinus entdeckt
wird, noch ehe es zur Infektion gekommen ist. Die operative Therapie
kann dann schwerwiegende Folgen verhindern.

L. Pathogenese

Der congenitale Hautsinus ist eine beim SchluB des Neuralrohrs ent-
stehende ektodermale Dysplasie. Die Kenntnis der embryologischen Vor-
génge ist Voraussetzung zum Verstdndnis der Fehlbildung. Die Schilde-
rung der Pathogenese stellen wir deshalb dem Abschnitt iber die Patho-
logie voran.

Die Entwicklung des Neuralrohrs erfolgt im 1. Fetalmonat. Die schematische
Darstellung der Abb. 1 veranschaulicht den normalen blastogenetischen Vorgang.
In der dorsalen Medianlinie des Embryos schaltet sich aus dem Ektoderm der
Keimscheibe das Neuroektoderm aus, das durch Einsenkung die Medullarrinne
gestaltet und gleichzeitig durch Zellwucherung zur Neuralplatte wird, der Ausgangs-
substanz fiir das Zentralnervensystem (Abb.1a u. b). Eine scharfe Trennung
zwischen Neuroektoderm und zellarmem Hautektoderm ist erkennbar. In der
Ubergangslinie entsteht die Ganglienleiste. Die Neuralplatte formt sich nun zum
Rohr, indem sich ihre dorsalenWiilste vereinigen. Dariitber verschmilzt gleichzeitig
das Hautektoderm wieder zur geschlossenen Fliche (Abb. 1¢). Die weitere Differen-
zierung des Neuralrohrs ist bereits in vollem Gange (Ependymauskleidung des
Lumens, Aussprossen der Wurzeln), wenn es vom Ektoderm ganz geldst wird durch
trennende Mesenchym- Gewebsmassen, die vom Sklerotom einstrahlen (Abb.1d u. e).
Abb. 11 soll die Verhaltnisse am ausdifferenzierten Organismus andeuten.

In diese Periode der Organentwicklung, die in der formativen Phase
beginnt und in die Morphogenese hineinreicht, fillt die Fehlbildung, deren
Produkt der congenitale Hautsinus ist: an irgendeinem beliebigen Punkt
bleibt die Trennung zwischen embryonalem Haulekioderm und Neuralrohr

* So scheint — einer Diskussionsbemerkung zufolge?® — allein WALKER iiber
eine gréBere Anzahl operierter und bisher nicht publizierter Falle zu verfiigen.
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aus, es tritt hier kein Mesenchymgewebe zwischen diese beiden Formationen.
UnregelméfBiges Wachstum bei der Faltung zum Neuralrohr mag eine
Rolle spielen®. Beim rdumlichen Auseinanderweichen von Ektoderm
und Neuralrohr wird nun ein Ektodermgriibchen gebildet (Abb. 2a und b),
das sich im weiteren Ablauf des Vorganges durch das Hineingezogenwer-
den in die Tiefe zu einem Schlauch ausbildet (Abb. 2¢). Es ist verstind-
lich, daB die Hiillen des Zentralnervensystems, die aus dem sich ein-
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Abb. 1 a—f. Normale Morphogenese des Neuralrohrs. Erliuterungen s. Text

schiebenden Mesoderm der Somiten gebildet werden?, sich an der Ver-
bindungsstelle von Medullarrohr und Tubus nicht schliefen kénnen; sie
gehen in eine mesenchymale Gewebsscheide iiber, die den Sinus umgibt
(siehe Abb. 2¢). Nach einigen anatomisch-pathologischen Beobachtungen
(siehe unten) scheint es aber auch in einem Teil der Fille am Sitz der
MiBbildung gar nicht zum vollstindigen Schluf des Neuralrohrs ge-
kommen zu sein, so daB der Hauttubus mit dem Zentralkanal des
Riickenmarks oder dem Ventrikelsystem kommuniziert. Diese Moglich-
keit ist am ehesten gegeben sacro-coccygeal im Bereich des caudalen
Neuroporus, der vom ganzen Neuralrohr zuletzt zur Trennung vom
Hautektoderm gelangt. Es liegt nahe, das gehiufte Vorkommen von
congenitalem Hautsinus im unteren Spinalbereich mit dem spateren
SchlieBungs- und Trennungstermin dieser Region des Neuralrohrs in
Zusammenhang zu sehen. Andererseits muBl die Beobachtung, daB ein
Teil der Sinus nicht bis zum Zentralnervensystem reicht, sondern an
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irgendeinem Punkt auf dem Wege in die Tiefe blind endet, zu der An-
nahme fiithren, dafl dem Mesenchym in der Entwicklung schlieBlich doch
eine Trennung zwischen Ektoderm und Medullarrohr gelingen kann.
Anders wird man unseres Erachtens die relativ haufigen Sinus, die an der
aulleren Fliche der geschlossenen Dura fixiert sind und nicht in den
intramuralen Raum reichen, nur schwerlich deuten konnen. Bei der
Mehrzahl der congenitalen Hautsinus lassen sich Ankangsgebilde finden,
die sich histologisch als Dermoid- oder Epidermoidcysten erweisen. Da
zum Zeitpunkt der Entstehung des Sinus die Haut noch nicht fahig ist,
Gebilde von der Differenziertheit der Dermoide zu produzieren, scheint
uns hier ein Beweis dafiir gegeben zu sein, da8 der Hautsinus an der Weiter-
entwicklung der Haut teil hat, die Induktion also auch hier wirksam wird.
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Abb. 2a—c. Pathogenese des congenitalen Hautsinus. Erliuterungen s. Text

Der Zeitpunkt des Einsetzens der Dysplasie liegt also zwischen dem
Schlufl des Medullarrohrs und seiner Trennung vom Ektoderm. Dieser
Vorgang ist zweifellos einer der verletzbarsten in der Embryonalentwick-
lung, eine der ,,sensiblen Phasen™, in der fiir eine breite Skala von De-
fekten der Haut, des Nervensystems und der umgebenden Strukturen
die Wurzeln zu suchen sind. Der Abschnitt umfaBt zeitlich nur eine Reihe
von Tagen. Der Schlufl des Neuralrohrs erfolgt in der 3. oder 4. Embryo-
nalwoche. E. BosTROM (1897)° nimmt als Zeitpunkt den Anfang der
3. Woche bei einer Fruchtlinge von 2,56 mm an, KEIBEL wie His eben-
falls die 3. Woche®:33 HamiLrox gibt ein Alter von 23 Tagen an?,
ET1ERNOD? ebenso wie FiscHEL20 24—25 Tage. Nach ErNsT!® ist am
Ende der 4. Woche die Anlage der Wirbelsdule bereits vollendet und zu
Beginn des zweiten Monats die erste Bildung von Knorpelspangen sicht-
bar. MounT# hilt die Trennung zwischen Neuralrohr und Ektoderm in
der 4. Woche fiir vollendet, MaTsoN und INcrRAHAM* nennen die Zeit-
spanne zwischen 3. und 5. Woche. Wie noch spéter auszufithren sein
wird, sind mit dem congenitalen Hautsinus meist weitere Dysplasien
anderer Systeme vergesellschaftet, deren Terminationsperiode spéter
liegt. Es muB deshalb eine genetische EinfluBnahme des einen geschédigten
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Systems auf andere als wahrscheinlich angenommen werden. Da die
Entwicklung des Nervensystems der der ibrigen Organe vorauseilt, kann
seine Lision leicht weitere MiBbildungen nach sich ziehen. So ist es denk-
bar, daB die Vereinigung der Wirbelbogen einfach durch die Anwesenheit
eines Sinus verhindert wird. Eine zweite Deutungsmoglichkeit lage in der
Annahme einer gestérten Organisator-Funktion. Dabei wiirden sich die
zu verschiedenen Phasen einsetzenden Fehlbildungen nicht konsekutiv
ergeben, sondern auf eine gemeinsame Ursache zuriickgehen. Die An-
nahme eines Organisationszentrums wird ja bekanntlich zur Erklarung
der Tatsache herangezogen, daBl die meisten Verbildungen des Zentral-
nervensystems nicht dieses Organ allein betreffen.

Wir wissen bislang nichts dariiber, ob es sich bei dem congenitalen
Hautsinus um eine erbbedingte oder eine peristatische Dysplasie handelt,
oder ob vielleicht beides méglich ist. Erbbiologische Untersuchungen im
Hinblick auf Fehlbildungen im Erbumkreis sind uns nicht bekannt, und
Angaben, die zu Deutungen beziiglich exogener Entstehung berechtigten,
finden sich im Schrifttum ebenfalls nicht. Zu denken wire hier an die
ganze Mannigfaltigkeit der Noxen, die nach unserer heutigen Kenntnis
MiBbildungen zu erzeugen vermdogen, vom Sauerstoffmangel tber In-
toxikationen, Erndhrungsstorungen und Strahleneinwirkung bis zum
Virusbefall.

II1. Pathologiseche Anatomie

Da das Hautektoderm sich iiber dem Medullarrohr in der dorsalen
Medianlinie schlieBt, liegt die 4uBere Offnung des congenitalen Hautsinus
stets in dieser Mittellinie oder dicht daneben. Die MiBlbildung kommt in
allen Abschnitten des Hirnschidels und der Wirbelsdule vor, von der
Nagenwurzel bis zum Os coccygis. Sitz und Haufigkeit, wie sie sich aus
den uns bekannten 47 Fillen (unser eigener eingeschlossen) ergeben,

zeigt Tab. 1.

Die Bevorzugung des lumbosacralen Bereiches und des Hinterhauptes wird
deutlich. Demgegeniiber verteilen sich die 9 thorakalen Félle auf einen weit groBeren
Raum. Der einzige frontale Sinus miindete an der Nasenwurzel?’. Die beiden

Tabelle 1. Sitz und Haufighkeit des congenitalen Hautsinus

Sita | Failzani Sita Tallzahl
Schidel frontal . . 1 Lumbal . . . 12
Schadel occipital . 11 Sacral . . . . 11
Cervical . . . . . 2 Sacrococcygeal 1
Thorakal. . . . . 9

cervicalen am 7. bzw. zwischen 4. und 5. Halswirbel%:%. Bei den thorakalen ist
eine Haufung im oberen Abschnitt zu verzeichnen. Von den 23 lumbalen und
sacralen fanden sich allein 20 zwischen 3. Lendenwirbel und 2. Sacralwirbel, bei
zweien fehlt eine genaue Lokalisationsangabe; nur einer fillt mit Sicherheit aus
diesem engen Rahmen mit der Beschreibung: ,,Untere Sacralwirbelsiule®0*. Es
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lag die Sinusmiindung tiber den Wirbeln: LW 3 in 2 Fallen, LW 4 in 3 Fallen,
LW5 in 6 Fillen, SW 1 in 6 Fallen, SW 2 in 3 Fillen. Es ist demnach unverkennbar,
dafl die lumbosacrale Ubergangsregion eine ausgesprochene Pradilelstionsstelle fiir
den congenitalen Hautsinus ist. Nach ihr folgt das Occiput.

Wenn nach dieser Aufstellung neben dem Halsbereich sowie den vorderen und
mittleren Schidelabschnitten auch die untere Sacralregion und das os cocoygis
als Ort des Sitzes praktisch nicht ins Gewicht fallen, so muB dazu allerdings gesagt
werden, daf die nicht so seltenen Sacral- oder Sacro-Coccygealfisteln in dieser Arbeit
nicht beriicksichtigt sind. Diese seit langem bekannte, im anglo-amerikanischen
Schrifttum als ,,coccygeal-““ oder ,,pilonidal-sinus* (pilus + nidus)* bezeichnete
Fehlbildung unterscheidet sich vom congenitalen Hautsinus einmal durch den
ausschlieBlichen Sitz im untersten Wirbelsiulen-Abschnitt und zum andern da-
durch, daB sie nicht in Verbindung mit dem Nervensystem steht, vielmehr dicht
unter der Hautoberfliche blind endet®. Im iibrigen ist sie anatomisch — auch
histologisch — von ganz gleicher Struktur wie der congenitale Hautsinus. In der
Jugend kommt es gewdhnlich zur Infektion, zur Ausdehnung von coccygeal nach
oben und schlieflich zur Bildung einer Eiterfistel an der Hautoberfliche im mitt-
leren Sacralbereich nahe der Mittellinie. Es ist unseres Erachtens nicht zweifelhaft,
daB beide MiBbildungsformen dem gleichen teratogenetischen Mechanismus unter-
liegen, also lediglich als Spielarten ein und derselben genetischen Stérung zu be-
trachten sind. Die Coccygealfistel erlangt nicht die klinische Bedeutung des con-
genitalen Hautsinus, da sie nicht zur Schidigung des Zentralnervensystems fiihrt.
Vielleicht schaffen die spéitere Terminationsperiode beim SchluB des caudalen
Neuroporus und die Retraktion des Riickenmarks nach oben giinstigere Be-
dingungen. Fiir die spitere Trennung des Schlauches vom Neuralrohr. Dariiber
hinaus ist die Unterscheidung nicht pathogenetisch begriindbar, vielmehr aus rein
klinischer Sicht entstanden.

Uber das gleichzeitige Vorkommen mehrerer congenitaler Hautsinus
an verschiedenen Stellen, wie es von nicht mit der Haut verbundenen
Epidermoiden und Dermoiden mitgeteilt wurde?, liegen bislang keine
Beobachtungen vor.

An der Hautoberfliche ist eine ganz feine, meist nur nadelstichgrofe
Offnung zu finden, in der Regel inmitten eines durchschnittlich Pfennig-
grofen Naevus von rotlicher Farbe. Dieser kann behaart sein, es kann
aber auch ein Biischel Haare aus der dulleren Sinuséffnung herausragen.
An Stelle eines Naevus sind auch Capillarhdmangiome beobachtet wor-
den%, In der ndchsten Umgebung der Sinusmiindung kann die Haut
ebenso zu einem Kkleinen Griibchen eingesunken wie auch durch Ver-
dickung leicht vorgewdlbt sein. Von hier aus zieht der mehrere Millimeter
bis 1/, em % starke Hohlschlauch in die Tiefe.

Bei histologischer Untersuchung findet sich immer eine mehrschichtige
Plattenepithelauskleidung des Tubus, die in ihrer Dicke stark wechseln
kann. Epitheltrimmer und abgestoBene Keratohyalinmassen pflegen
das Lumen auszufiillen. Beim Sinus von Dermoidcharakter sind dartiber

* Nach WALKER u. Bucy” eine Fehlbenennung, da Haare in diesen Gebilden
oft fehlen; sie sollten zweckmaBig in den Begriff des ,,congenital dermal sinus®

mit einbezogen werden. Das scheint uns berechtigt und zudem wegen uneinheitlicher
Verwendung des Terminus ,,pilonidal sinus** auch von praktischem Nutzen.



Der congenitale Hautsinus 461

hinaus Elemente tieferer Hautschichten nachzuweisen: Haarfollikel und
Haare, Talg- und Schweilldriisen und ihre Ausscheidungen. Diese der-
malen Strukturen kénnen sich auf einzelne Stellen beschrinken und iiber-
sehen werden, wenn nur wenige Schnitte zur Untersuchung gelangen.
Eine scharfe Trennung zwischen Epidermoid und Dermoid ist deshalb
nichtleicht méglich. Dermoide werden héufiger sein, als man sie nachweist.

Auf dem Weg in die Tiefe durchziehen die Sinus die Schéidelkalotte
oder nehmen ihren Weg zwischen 2 Dornfortsdtzen oder Defekten in die-
sen bzw. den Wirbelbdgen (siehe unten) hindurch. An jeder beliebigen
Stelle ihrer Ausdehnung kénnen sie cystisch erweitert sein. Das ist meist
an mehreren Stellen der Fall, besonders hiufig aber am inneren ¥nde des
Schlauchs, wo die Cysten auch in der Regel die groBte Ausdehnung auf-
weisen, die im iibrigen ganz verschieden sein kann. List38 beschrieb ein
solches Gebilde von 10 em Lénge; bei Prrrorrs Fall reichte es von
LW 4 bis ThW 10. Histologisch gleichen diese Tumoren der Tubusstruk-
tur und sind — gemél ihrem dermalen oder epidermalen Aufbau — mit
den entsprechenden mehr 6ligen oder mehr trocken-bréckeligen Massen
angefiillt. Auch glatte Muskulatur und markhaltige Nervenfasern wurden
schon in der Wand gefunden’. Die ventralen Endpunkte der Sinus oder
der Terminalcysten konnen verschieden lokalisiert sein. Die pathogene-
tischen Darlegungen machen das versténdlich. Die Uberzahl der spinalen

Tabelle 2. Endigung des congenitalen Hautsinus in 47 Fillen

Spinal Cerebral
Lokalisation J Fille Lokalisation Fille
An od. neben d. Dura . . . 5 Bpidural . . . . . . .. 2
Subdural . . . . . . .. 14 Am Tentorivm . . . . . 1
Subarachnoideal . . . . . 6 Subdural . . . . . . . . 1
Dorsale RM.-Oberfl. . . . 1 Intracerebelldr. . . . . . 6
Intramedullar . . . . . . 2 Im 4. Ventrikel . . . . . 2
Im Zentralkanal . . . . . 2 i
Ohne genaue Angabe . . . 5 ’

Formen endet subdural oder im Subarachnoidealraum. Cerebral dagegen
reichen die meisten bis ins Kleinhirn oder in den 4. Ventrikel. Abscesse
bleiben naturgems nicht immer streng in der Mittellinie. In Tab.2 haben
wir die Endigungen der 47 bekannten Fille zusammengestellt.

Diese Ziffern sind moglicherweise dadurch mit einer Fehlerquelle behaftet, daB
dann, wenn eine Infektion zur Bildung eines Abscesses gefiihrt hat, dieser sich
itber die urspriingliche Lage des Sinus oder der Cyste hin ausdehnen kann. Einer
Diskussionsbemerkung (45) ist zu entnehmen, daB WALKER einige (unversffent-
lichte) Falle sah, wo der Schlauch nicht bis zur Dura reichte.

Von den 47 hier beriicksichtigten Sinus endeten 28 in Cysten und
13 in Abscessen. AuBerdem wurden hiufig weiter dorsal zusitzliche
Abscesse gefunden.
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Zur Infektion war es 31mal, also bei 2/, der Kranken, gekommen. Die Infektion
mub} nicht zwangsldufig zur AbsceSbildung fithren, hat aber sehr haufig eine meist
schwere Meningitis zur Folge. Gelegentlich kann auch das Infektgeschehen auf dem
Weg in die Tiefe haltmachen; so kénnen infizierte periphere neben noch sterilen
zentraleren Cysten gefunden werden?. Es ist anzunehmen, daff die Abscesse in
der Regel aus infizierten Cysten entstehen, wenngleich das histologisch wegen der
Destruktion der Epithelauskleidung oft nicht mehr nachzuweisen ist. Die mikro-
skopischen Verianderungen des Traktes und der Anhangscysten variieren mit dem
Grad der Entziindung. Die das Lumen ausfiillenden Massen konnen verflitssigen
und viele Eiterzellen und Bakterien enthalten. In der Wand sind -— wenigstens
stellenweise — Liymphocyten, Eosinophile, Plasmazellen, Leukocyten, multinucleére
Riesenzellen oder auch Granulationsgewebe zu finden. Bindegewebe und Muskeln
der Umgebung des Traktes konnen mehr oder weniger an den entziindlichen Vor-
gingen beteiligt sein. Verdnderungen der AbsceBkapsel konnen zu Adhéisionen mit
den umgebenden Geweben fithren. Bei zwei von MaTsoN u. INGRAHAM beschrie-
benen Kindern, die nach Durchbruch infizierter occipitaler Cysten in die Liquor-
rdume ad exitum gekommen waren, hatte die Meningitis zur vollkommenen Ver-
klebung aller basalen Subarachnoidealriume gefithrt. Cysten und Abscesse in der
hinteren Schidelgrube kénnen durch Verlegung der Liquorwege einen Hydro-
cephalus erzeugen. Bei dem einzigen, von MATsON u. INGRaHAM publizierten Sinus
der vorderen Schidelgrube war es zu einer akuten Osteomyelitis des Nasen- und
Stirnbeins gekommen. Die Verdnderungen der infizierten Meningen unterscheiden
sich nicht von denen bei anderen bakteriellen Infektionen und brauchen deshalb
nicht beschrieben zu werden.

Defekte des Knochens sind bei cerebraler Lokalisation des Hautsinus
naturgemiB obligat. Ein glattrandiges, rundes Loch variabler GroBe er-
moglicht dem Trakt den Durchtritt durch die Kalotte. Es kann minimal
kaum 2 mm im Durchmesser groB sein. Dafl auch diese Defekte in der
Medianlinie liegen, bedarf kaum der Erwdhnung. Im Spinalbereich sind
indessen knécherne Entwicklungsdefekte nicht Voraussetzung fiir die
Erhaltung der Kontinuitit des Sinus. Sein Weg kann zwischen Wirbel-
bogen oder Dornfortsitzen hindurch zum Spinalkanal fithren. Das
scheint aber selten zu sein.

6mal finden sich in der Kasuistik keine entsprechenden Angaben; bei den rest-
lichen 29 spinalen Sinusfillen wurden nur 5mal keine kndéchernen Abnormitaten
aufgedeckt38,60.64,78,74 Finmal waren die lokalen Verhiltnisse (thorakal) regel-
recht, wihrend an entfernter Stelle (S;) eine Spina bifida vorlag®. Es bleiben
23 Kranke mit Knochendefekten im Sinusbereich. 19 davon hatten eine Spina
bifida, die sich 12mal auf einen Wirbelbogen beschriénkte, 5mal einen oder beide
benachbarten mitbetraf, und 2mal dariiber hinaus ausgedehnt war; 3mal verlief
der Schlauch durch ein Loch oder eine Rinne im Dornfortsatz oder dieser war
abnorm platt43:45,60, MaxwELL u. Bucy fanden an dem Wirbelkorper, der der
Sinuslage entsprach (LW,) einen nach oben ragenden Knochensporn. Bei Fall 1
von Sacms u. HorraX waren die Korper der Halswirbel 6 und 7 verschmolzen,
wihrend der Sinus den 7. Dornfortsatz durchzog.

In Abb.3 ist schematisch die Lage von Sinus und Absce bei unserem eigenen
Fall dargestells. An weiteren, begleitenden Fehl- oder MiBbildungen wurden bisher
beobachtet: ein abnorm weit nach caudal ausgedehntes Riickenmark 3mal8.13,45
in einem dieser Féllel® und einem weiteren?? ein zweigeteiltes unterstes Riicken-
mark mit doppeltem Zentralkanal bzw. Filum terminale (Diastematomyelie). Der
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Fall von CARDELL u. LAURENCE!® wies dariiber hinaus eine Gliosis des zentralen
Riickenmarks-Graus auf, und das Mark endete caudal in einer fettigen Masse. Bei
einem Kranken mit tief hinabreichendem Riickenmark waren 6 Lendenwirbel zu
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Abb. 3. Schematische Darstellung der Lage von Sinus und AbsceB bei unserem Patienten

zahlen®, Als pathogenetische Variante des congenitalen Hautsinus miissen wohl
die beiden Falle betrachtet werden, die einen Ubergang des Sinus in das candale
Ende des Filum terminale und des Duralsacks finden lieBen1%.%4, Sie diirften den
zuvor erwihnten Abnormititen sehr nahe stehen und sollen unten nochmals erwihnt
werden.

HI. Klinik

Historischer Uberblick. Tn den 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 von
S36varL® tiber die Kombination von subduralem spinalem Dermoid mit fistuldser
Verbindung zur Haut und Spina bifida vor. Im Jahre 1855 versffentlichte OcrLr48
die Beobachtung einer intracraniellen Dermoideyste, die dem Tentorium in der
Mittellinie angeheftet war und sich in einem offenen Gang bis zu Hautoberflache
fortsetzte. Auf den Fall von LanneroNgue und Acmarp? (1886), bei dem ein
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diskontinuierlicher Stiel zwischen Cyste und Haut gefunden wurde, ist unten noch
einzugehen. MALLORY % fithrte bereits 1892 in einer Studie iiber sacro-coccygeale
Griibchen, Sinus und Cysten diese Fehlbildungen auf eine SchluBstérung des Neural-
rohrs im Coccygealbereich zuriick. MUSKATELLO% beschrieb 1894 einen Trakt, der
Dura und Haut miteinander verband.

Wir halten es fiir moglich, daB die dltere Literatur noch etliche weitere Mitteilun-
gen enthilt, die aufzuspiiren allerdings ein mithsames Unterfangen ist, da die ver-
schiedensten Disziplinen in Betracht kommen. Zu klinischer Bedeutung gelangte

Tabelle 3. Altersverteilung zum Zeitpunkt der Behandlung
a) 35 spinale Falle

Alter in Jabren| unter 1 \ —2 | 243 | 47 | 10 |1s—22‘ 35 l ohne Angabe

Falle | 3 | 3 || 5] 2] 5] 1] 1

b) 12 cerebrale Falle

Alter in J: ahren‘ unter 1 ‘ 1—38

walle | 7 | 5 |

die Kenntnis der MiBbildung indessen erst, als sich — gleichzeitig mit der Entwick-
lung der Neurochirurgie und verbesserter Operationsmethoden — die kasuistischen
Beitrige zu hiufen begannen. 1918 hatte CLARK™ ein 18jahriges Maddchen mit
Meningitis und Spina bifida C 3 bei cervicalem Sinus beschrieben, der nicht durch
Operation oder Sektion verifiziert wurde. Das geschah erstmals bei dem Fall von
Morse*® 1926. Es folgten 1928 und 1933 je 2 weitere Publikationen, darunter von
OrroNELLO® die bis heute einzige kasuistische Mitteilung vom européischen Fest-
land, die wir finden konnten, wenn man von den Berichten aus dem 19. Jahrhundert
absieht. Es handelte sich gleichzeitig um die erste, 20jahrige Patientin, bei der es
nicht zur Infektion gekommen war. 1934 konnten WaLkEer und Bucy™ 3 operierte
Falle, Kinder von 3 und 5 Jahren, verdffentlichen. Die Zahl der Publikationen war
seit 1918 auf 20 angewachsen, als MounT# 1949 neben 3 spinalen auch die ersten
beiden occipitalen Sinus und ihre Operation beschrieb. Es folgten seither noch
5 weitere Arbeiten iiber 15 Fille, darunter die 10 mit intracraniellem Sitz von Mat-
soN und INGRAHAM.

Die nicht mit der Kérperoberfliche verbundenen Dermoide und Epi-
dermoide des Zentralnervensystems haben infolge ihrer sehr langsamen
Volumenzunahme eine groBe Latenzzeit. Sie geben — wenn tiberhaupt —
erst spit zu manifesten Funktionsstorungen AnlaB. Das iberaus schlei-
chende ,,Wachstum* ist wohl auch der Grund dafiir, daf nach verschie-
denen Beobachtungen3:17:3¢ selbst gréBere Tumoren, die das Riicken-
mark fast vollstdndig komprimieren oder caudal den Wirbelkanal aus-
filllen, ja sogar auftreiben, eine nennenswerte klinische Symptomatik
vermissen lassen kénnen. Im Gegensatz dazu fithrt beim congenitalen
Hautsinus in der groBen Mehrzahl der Falle eine frithzeitige Infektion zur
akuten oder subakuten Erkrankung in der Kindheit. Nur wenige bleiben
lange ohne Infektion und erscheinungsfrei. Tab. 3 spiegelt die Alters-
verteilung der publizierten Félle wider.
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Im Spinalbereich ist eine besondere Hiufung im 3. und 4. Lebensjahr auffallig,
Wihrend in dieser Gruppe immerhin etwa /g ohne grobe Stérungen 18 oder mehr
Jahre alt wurde, erkrankten bei cerebralem Sitz alle spitestens im Alter von 3 Jah-
ren. Die kleine Zahl verbietet jedoch, daraus Schlitsse zu ziehen. Der jiingste
Patient wurde mit 4 Wochen operiert. Die Geschlechter scheinen etwa gleichméfBig
betroffen zu werden. Bei den spinalen Formen stehen 16 weibliche 19 ménniichen
Kranken gegeniiber; bei den cerebralen sind die Angaben unvollstindig. Mebr als
2/, aller Sinus hatte bei Klinikaufnahme der Pat. zur Infektion des Zentralnerven-
systems gefithrt. Bei einem guten Drittel stand eine schwere eitrige Meningitis
ganz im Vordergrund des Krankheitsbildes.

Symptomatologie. Die dulere Sinusmiindung an der Hautoberfliche ist
regelméBig so fein und liegt aullerdem oft so versteckt zwischen Haaren,
daf sie nur allzu leicht tibersehen werden kann. Am behaarten Schédel
durfte sie iiberhaupt nur fir den speziell danach Suchenden auffindbar
sein, wenn nicht eine grobere Vorwédlbung oder die Absonderung von
Sekret das Augenmerk darauf lenkt. MarsoN und INcraAHAM sahen sie
zum Teil erst nach Entfernung der Haare. Zweimal hatten sie einen Tu-
mor cerebelli angenommen und entdeckten den Tubus erst bei der Opera-
tion. Ein rotlicher Naevus in der Mittellinie kann fiir den Untersucher,
dem das Krankheitsbild des congenitalen Hautsinus bekannt ist, zum
entscheidenden diagnostischen Hinweis werden. Unter der Offnung ist
zumeist der Tubus als eine subcutane Gewebsverdickung tastbar. Aus
der Anamnese sind oft Angaben tiber zeitweilige Sekretabsonderung aus
der Fisteloffnung zu erlangen. Die Aufdeckung vorhandener knocherner
Spaltbildungen macht im Wirbelsdulenbereich keine Schwierigkeiten.
Kann man die Spina bifida nicht schon tasten, so gibt das Rontgenbild
AufschluB. Am Schidel dagegen kann sich der Knochendefekt dem kli-
nischen Nachweis entziehen, wenn seine Ausdehnung gering ist. Sind
diese Symptome nachweisbar: Naevus in der Mittellinie mit Fistelioffnung
und darunterliegender knicherner Schliefungsdefekt, so ist damit allein die
Diagnose eines congenitalen Hautsinus gesichert, und es sollte in jedem
Fall — auch beim Fehlen jeglicher Zeichen einer Infektion oder Kompression
des Nervensystems, ja gerade dann — zur Operation geraten werden. In der
Regel aber wird der Arzt die Patienten erst schen, wenn eine Komplika-
tion manifeste Krankheitserscheinungen von seiten des Nervensystems
erzeugt hat. Der Anlafl kann neben einer Infektion auch die Druck-
wirkung einer an GroBle zunehmenden Cyste sein. Oftmals kombinieren
sich beide Faktoren: Infektsymptome stehen neben den Druckzeichen
eines anwachsenden Abscesses.

Die allgemeinen Infektsymptome sind uncharakteristisch und nicht obligat.
Lokale Entziindung in der Umgebung der Sinusmiindung wurde oft beobachtet.
Alle diese Zeichen kénnen passager sein, rezidivieren und mit der Entleerung von
Sekret oder Eiter wieder schwinden. Bakteriologische Befunde wurden nicht von
allen Autoren mitgeteilt. Am weitaus héufigsten konnten Staphylokokkus aureus-
Kulturen geziichtet werden, die zum Teil gegen Chemotherapeutica unempfindlich
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waren. Die naheliegende Vermutung, daff an der Haut, im Tubus und in der Cyste
bzw. im AbsceBl und gegebenenfalls im Liquor die gleichen Keime nachzuweisen
sind, konnte bestatigt werden, soweit entsprechende Untersuchungen durchgefiihrt
wurden. Im Liquorzentrifugat konnen unter Umstanden Epithelzellen zu finden
sein4l, :
Spinal sind reine Kompressionserscheinungen offenbar sehr selten. Es
sind zwei solcher Fille mitgeteilt worden35!, einer mit intramedullirer
und einer mit subarachnoidealer Cyste. Charakteristischerweise waren
beide Patienten mit 19 und 20 Jahren relativ alt, als sie zur Operation
kamen. Bei dem 19jdhrigen Mann bestanden seit dem 6. Lebensjahr
Drucksymptome. Die Symptomatik ist in solchen Fallen nicht abzugren-
zen gegen Kompressionszeichen anderer raumfordernder Prozesse im
Spinalkanal. Allein die Untersuchung der Haut kann auf die richtige
Fihrte filhren und weitere Untersuchungen wie die Myelographie iiber-
fliissig machen. Diese lokaldiagnostische Hilfe ist besonders wichtig, da
es sich ja meist um Kinder handelt, bei denen die Erkennung spinaler
raumfordernder Prozesse bekanntlich besonders schwierig zu sein pflegt.

Eine ernste Komplikation beschrieben Saces und Horrax: Durch ein Trauma
kam es zur Ruptur einer sacral gelegenen Dermoideyste. Solche Vorkommnisse
waren von nicht mit der Haut verbundenen Dermoiden bereits bekannt?. Der
Einbruch der halbfesten oder tligen Masse in den Subarachnoidealraum oder das
Ventrikelsystem erzeugt eine akute, subakute oder chronische Leptomeningitis oder
Ependymitis.

Dringt die Infektion bis an das Nervensystem vor, so kommt es ent-
weder sogleich zur Meningitis, oder zunéchst zur Abscefbildung, die dann
ihrerseits eine Durchwanderungs- oder Durchbruchsmeningitis zur Folge
haben kann. Solange das nicht der Fall ist, stehen Kompressionssym-
ptome im Vordergrund, und nur die allgemeinen Infektzeichen (BSG.,
Temperatur, Blutbild usw.) deuten auf eine entziindliche Genese hin.
Das durch Druck erzeugte Syndrom kann auf der ganzen Skala zwischen
Wurzelreiz und komplettem Querschnittsbild liegen.

Die Erscheinungsbilder des epiduralen und subduralen Spinalabscesses (anderer
Genese) sind seit MorawiTz4¢ (1919) bekannt und in letzter Zeit mehrfach ein-
gehend beschrieben worden?:12:,22,52,8L Zunsichstkommtes zu sehr heftigenSchmerzen
im befallenen Bereich, die plétzlich unter dem Bild des Lumbago einsetzen konnen.
In diesem Stadium des Wurzelreizes ist eine Bewegungseinschrankung des druck-
empfindlichen Wirbelsdulenabschnitts mit lordotischer oder kyphotischer Zwangs-
haltung infolge reflektorischer Verkrampfung der langen Riickenstrecker oder der
Nackenmuskulatur zu beobachten. Der fortschreitende ProzeS fihrt dann zu
Lahmungserscheinungen, meist beginnend mit Miktionsstérungen, denen dann die
Parese der Beine (oder auch der Arme) folgt. Je nach Sitz der Lasion — unterbalb
oder oberhalb des Conus medullaris — konnen die Lahmungen schlaff oder spastisch
und mit Pyramidenzeichen verbunden sein. Dehnt sich der AbsceB asymmetrisch
aus, so konnen stark seitendifferente Befunde resultieren. Mouxt sah bei einem
lumbosacralen AbsceB eine einseitige Beinspastik bei schlaffer Parese auf der Gegen-
seite. Meteorismus und Bauchdeckenspannung sind haufig und vermdgen eine ab-
dominelle Erkrankung vorzutiduschen. Sensibilititsausfille kommen erst relativ
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spét hinzu und tritben die Prognose quoad restitutionem. Epidurale Prozesse fithren
erfahrungsgemiB schneller zu Erweichungsherden, also irreversiblen Schiden, als
subdurale oder subarachnoideale®. Fiir die Entwicklung des Querschnittsbildes ist
nicht nur der Druck verantwortlich zu machen; Blutzirkulationsstorungen”% und
toxische Einfliisse?® haben wesentlichen Anteil daran. Neben chronischen und sub-
akuten Verlaufen sind foudroyante beschrieben, wo wenige Stunden zur Ausbildung
einer kompletten Paraplegie geniigten. Die Dura verhindert als recht feste Schranke
bei solchen epiduralen Herden, die keine Sinus-Verbindung nach intradural haben,
den Durchbruch der Eitermassen. Schwere Meningitiden sind bei dieser Abscef3-
form darum selten. Bei einem Fall von BURCKEARD u. FAUST war es trotz Durch-
setzung der Dura mit Eiterherden nicht zur Meningitis gekommen. Im Liguor ist
die Zellzahl nur leicht oder mafig erhoht, wihrend die Eiweiivermehrung auch
oberhalb des Prozesses erheblich sein kann. Caudal davon ist ein Sperrliquor zu
erwarten. Liquorverdnderungen und klinisches Bild bleiben in Parallele. Bei intra-
duralem Sitz des Abscesses ist die Gefahr einer Durchwanderungsmeningitis oder
eines Durchbruchs in den Subarachnoidealraum wesentlich gréBer.

Meningitiden kénnen ebensowohl auf diesem Wege wie auch primér
ohne AbsceBbildung, durch Keime, die aus dem Sinus in die subduralen
Réume gelangen, entstehen. Auffallend ist die grofle Zahl von mitgeteil-
ten meningitischen ,,Episoden”, mehr oder weniger blande verlaufenen
Schiiben in der Vorgeschichte der Patienten. Teilweise lagen einmalige
Erkrankungen dieser Art lange vor der zur Binweisung ins Krankenhaus
fihrenden, meist schweren Hirnhautentziindung; bei anderen Kindern
war es {iber Jahre immer wieder zu meningitischen Attacken gekommen,
Auch remittierende Reizsymptome durch Eiterdruck von Abscessen wur-
den als Vorldufer von Meningitiden oftmals beschrieben. Zuvor entstan-
dene Kompressionssyndrome konnen durch die Erscheinungen einer
Meningitis ganz iiberdeckt werden. PERLOFF®2 sah bei einer infizierten
Dermoideyste, die bis zum 10. Brustwirbel hinaufreichte und das Riicken-
mark wie die Cauda equina erheblich verdringte, eine Tetraspastik,
nachdem es zur Meningitis gekommen war. In solchen Fillen liegt in der
Auffindung der Hautanomalien die einzige Chance zur richtigen Causal-
Diagnostik.

Cerebral scheinen Verdriangungssyndrome héufiger zu sein als spinal,
wenn man aus dem kleinen Material von 12 Féllen {iberhaupt derlei
Schliisse ziehen will.

5 der Kinder kamen mit dem Bild eines raumfordernden Prozesses der hinteren
Schidelgrube zur Aufnahme. 3mal wurde eine nicht infizierte Cyste, 2mal ein
grofier Absce8 gefunden. Eine Meningitis war bei 6 Fillen das erste Symptom.
Ein Kind kam ohne neurologische Ausfille in Behandlung, nachdem sich aus einer
subocutanen Cyste Eiter entleert hatte.

Die Verdringungszeichen entsprechen ausnahmslos ganz denen bei
Kleinhirntumoren: Kopfschmerzen, Erbrechen, Ataxie, Nystagmus,
Stauungspapille und Schwéche der duBeren Augenmuskeln. Ventrikulo-
graphisch war regelmiBig ein symmetrischer Hydrocephalus internus mit
besonders starker Erweiterung des 3. Ventrikels zu finden. Der Aquidukt
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war nur bis etwa zur Mitte dargestellt und nach vorn verlagert. Ein wenig
verwertbarer Unterschied gegeniiber cerebelldren Tumoren war allenfalls
bei den durch Abscesse komplizierten Sinus in einer auffallend raschen
Entwicklung der Syndrome zu sehen.

Bei den nicht infizierten Cysten wird man von den Dermoiden erwarten diirfen,
daB sie schneller zu Drucksymptomen fithren als Epidermoide, da die Produkte
der Hautdriisen die Volumenzunahme beschleunigen.

Es ist verstdndlich, daBl die in dieser Gruppe auftretenden Meningi-
tiden schwerer verlaufen als die spinal entstehenden. 5 der 6 betroffenen
Kinder iiberstanden diese Komplikation nicht.

IV. Therapie und Prognose

Die Therapie der Wahl ist stets die komplette operative Entfernung des
Sinus mit allen Ausldufern, Cysten und Abscessen. Nur die Excision
kann die Folgen von Schwartenbildungen nach Abscessen verhiiten.
Liegt keine Infektion vor, so ist der Eingriff relativ einfach, sowohl
spinal als auch intracranial. Die Lage der duleren Sinusmiindung sollte
mehr als die zuweilen irrefithrende neurologische Symptomatik bestim.-
mend sein fiir die Wahl des Ortes der Freilegung. In der Regel wird die
Fortnahme weniger Wirbelbégen und Dornfortsétze gentigen.

Bucy?!? betont die Notwendigkeit, die Exploration nach subdural fortzusetzen,
wenn der Sinus an der vermeintlich intakten Dura zu enden scheine. Im Duralsack
Liegende Cysten kénnen — wenn sie belassen werden — auch ohne Entziindung
spater zu Schidigungen fithren.

Im infektionsfreien Intervall durchgefiihrte Operationen diirften nach
den vorliegenden Berichten stets mit volliger Heilung belohnt werden.
Kommt der Patient mit Infekt-Komplikationen zur Behandlung, so ist
der Allgemeinzustand natiirlich maBgebend fiir die Wahl des Operations-
termins. DaBl eine schwere eitrige Meningitis vorab bekdmpft werden
muB, ist selbstverstindlich. Solange das Ergebnis einer Resistenz-
bestimmung der Erreger noch nicht vorliegt, wird man in Anbetracht
der Tatsache, daB Staphylokokkus aureus am héufigsten vorkommt,
zweckmiBig Penicillin und Streptomycin in Kombination oder Terra-
myecin anwenden.

Im Spinalbereich ist die Prognose auch nach erfolgter eitriger Ent-
ziindung noch giinstig. Nennenswerte Restsymptome sind selten. Fiir den
Schiidelbereich ergibt sich allerdings ein anderes Bild: Die Infektion er-
schwert den Eingriff sehr und verschlechtert in hohem Mafie die Erfolgs-
aussichten. Mit Nachdruck muB herausgestellt werden, dafl die Prognose
weitgehend davon abhingig ist, ob das Bild des congenitalen Hautsinus
in breiten Kreisen bekannt wird und die Kinder vor der ersten Infektion
zur Op'eration gelangen. So wird das therapeutische weitgehend zum
prophylaktischen Problem.
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Es bleibt noch hinzuweisen auf eine mehrfach gefundene Besonderheit der Aus-
dehnung des Sinus, die die Aufmerksamkeit des Operateurs fordert. Die Mifbildung
kann mit ihren Cysten oder Abscessen nach Art der ,,Sandubrgeschwillste geformt
sein. Von nicht mit der Haut verbundenen Dermoideysten der Diploe oder unter
der Kopfschwarte ist seit langem bekannt, daf sie durch einen Ausléufer mit einem
zweiten Tumor im intracraniellen Raum verbunden sein kénnen? 12,16,56.57, Tem
analog fand MoUNT eine grofBere, infizierte, subcutane Dermoideyste oceipital, von
der ein diinner Tubus zu einer noch nicht infizierten subtentoriellen Cyste fithrte.
MaTson u. INgraraM sahen mehrmals entsprechende kleine Cysten zwischen Haut
und Kalotte. Sie fordern deshalb, daB bei der Annahme eines oberflichlichen
Epidermoids oder Dermoids die Vorbereitung zur operativen Entfernung auch die
zu einem gef. notwendigen groBen hirnchirurgischen Eingriff umschlieBen sollte.

V. Eigener Fall

N. B., Knabe im Alter von 2 Jahren und 7 Monaten. Aufnahme in der Klinik
am 25. 8. 1955.

Familien- Anamnese. Keine nennenswerten Erkrankungen.

Eigene Anamnese. Normale Geburt nach komplikationsloser Schwangerschaft,
Kein Anhalt fir frithe Fruchtschidigung. Unauffillige Entwicklung.

Bei der Geburt wurde ein Muttermal in der Mittellinie des Riickens lumbosacral
bemerkt, das nach Ansicht der Eltern im Laufe der Zeit etwas an GroéBe zunahm.
4 Monate vor der Aufnahme trat hier etwas Flissigkeit aus. 5 Wochen vor der
Aufnahme erneut Austritt eines Trdpfchens bernsteingelben Sekrets; das Hemd
war nall und verkrustet. Zur gleichen Zeit fiel auf, da der Junge beim Laufen
schnell ermiidete. KEr weinte, wenn er am Riicken beriihrt wurde. 2 Wochen vor
der Aufnahme all er 2 Tage nichts, hatte Stuhlverstopfung und schrie nachts auf,
wenn er auf den Riicken zu liegen kam. Vom Hausarzt wurden 38° C Fieber
gemessen. Der zugezogene Kinderarzt fertigte Rontgenaufnahmen der LWS an
und diagnostizierte eine Spina bifida occulta L 5. Unter der Verdachtsdiagnose
einer Spina bifida cystica oder einer Meningocele erfolgte am 12. 8. 1955 Einweisung
in eine auswartige Kinderklinik mit der Fragestellung, ob eine Operation indiziert
sei. Wahrend 6tagiger Beobachtung anfangs remittierendes Fieber bis 38,2° C,
dann normale Temperaturen. Blutbild unauffillig. ITm Bereich der Lendenwirbel-
siule wurde eine etwa 5-Markstiick-groBe Hautefflorescenz mit zentraler Fistel
bemerkt. Sonst konnte kein pathologischer Befund erhoben werden. Auf Réntgen-
aufnahmen wurde eine Spina bifida nicht gesehen. Das Kind wurde deshalb am
17. 8. nach Hause entlassen. Man nahm ,,ein cystenartiges, kleines Gebilde unter
der Haut bzw. unter dem Naevus* an, aus dem sich das beobachtete Sekret entleert
hatte. Das Vorliegen einer Meningo- oder Myelocele wurde verneint. Eine Operation
hielt man -— auch nach Zuziehung eines Chirurgen — nicht fiir angezeigt. Die
Entlassungsdiagnose lautete: ,,Naevus (Kreuzbeingegend). (Kein Anhalt fiir Spina
bifida.)*

Daheim fiel der Mutter auf, daB der Junge beim Gehen den Oberkérper nach
re. neigte und mit dem re. Full nur vorsichtig auftrat. Der behandelnde Kinderarzt
vermutete nach wie vor eine Cyste und iiberwies den Knaben am 25. 8. 55 der
kinder- und jugendpsychiatrischen Abteilung (Prof. Dr. H. Sturre) unserer Klinik.
Es war folgender Befund zu erheben: Korperlich stark retardierter Knabe. Normale
Temperatur. Eine Spina bifida des 5. Lumbalwirbelbogens war sowohl im Rontgen-
bild zu erkennen als auch zu palpieren. Uber dem 5. LW, genau in der Mittellinie,
ein viereckiger, 1 X2 cm grofBler, hellroter Naevus, in dessen Mitte ein Haarbiischel-
chen und darin versteckt eine nadelstichfeine Offnung. Das Unterhautgewebe war
im Bereich des Naevus tastbar verdickt, aber frei beweglich. Die Fistelsffnung war
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trocken und entleerte auch auf Druck keinerlei Sekret. Der Junge lief ungern und
verlangte meist getragen zu werden. Das Laséguesche Zeichen war li. mehr als re.
schwach positiv. Dariiber hinaus waren keine neurologischen Normabweichungen
feststellbar. Die Blutgsenkungsgeschwindigkeit war mit 40/61 mm n. W. erheblich
beschleunigt. Im Blutbild 8800 Lukoc. und 509, Lymphoc.

Im psychischen Verhalten stach eine stindige dysphorisch-traurige Grundstim-
mung hervor. Nach dem BUaLER-HETZER-Test wurde ein etwa normaler psychischer
Entwicklungsstand (E.Q. = 0,90) ermittelt. Am 3. 9. fithrten wir eine Lumbal-
punktion durch. Wir gingen zunichst unterhalb des Naevus im lumbosacralen
Zwischenwirbelraum ein. Nach Durchdringung eines Widerstandes, wie ihn gewdhn.-
lich die Dura bietet, quoll langsam ein Tropfen gelben Eiters aus der Nadel. Wir
schlossen eine 2. Punktion 3 Segmente héher an und erhielten klaren, leicht xantho-
chromen Liquor. Die bakteriologische Untersuchung des Eiters ergab: Mikro-
skopisch massenhaft Leukocyten, wenig zarte Diplokokken und Kurzstdbchen;
kulturell wurde Escherichia coli haemolytica geziichtet. Im Liquor fanden sich
58/3 Zellen, vorwiegend Lymphocyten; bei 178 mg-9% GesamteiweiB 85 mg-9,
Globulin und 93 mg-% Albumin; E.Q. 0,91. Mikroskopisch waren keine Erreger
zu finden. — Nach der Punktion kam es zu einem passageren Temperaturanstieg
bis 38,5° C rectal. Es wurde sofort Penicillin gespritzt, das durch Terramyein ersetzt
wurde, als die Colibacillen nachgewiesen waren. Die Resistenzbestimmung der Eiter-
keime bestitigte die Empfindlichkeit gegeniitber Terramycin, wihrend Penicillin
wirkungslos war.

Wir stellten — da uns das Krankheitsbild des congenitalen Hautsinus nicht
bekannt war — folgende Diagnose: ,,Epiduraler oder subduraler Abscef lumbo-
sacral, infiziert von der Haut her durch einen Fistelgang. Spina bifida.” Am 6. 9. 55
verlegten wir den Knaben zur operativen Behandlung in die Neurochirurgische Ab-
teilung (Dozent Dr. P14) der Chirurgischen Klinik Giefen (Prof. Dr. VoszscHULTE).

Durch einen nochmaligen Punktionsversuch lumbosacral war dort weder Eiter
noch Liquor zu gewinnen. Der Zustand verschlechterte sich bis zur Unfihigkeit,
die Beine zu bewegen. Auf Grund unseres Punktionsergebnisses wurde am 7. 9.
in Hohe des Naevus freigelegt (Doz. Dr. Pra). Nach Abdringung der Riicken-
muskulatur re. entleerte sich zwischen den Querfortsitzen der Lumbalwirbel 4
und 5 rahmiger Eiter. Nach Abtragung des 5. Querfortsatzes fand sich epidural
ein 5—6 mm starkes Schwielen-Gewebe und daran nach re. anschlieBend ein ab-
gekapselter AbsceB, in den der von der Haut ausgehende Sinus miindete. Durch
Einschieben eines Katheters in den Spinalkanal nach oben und unten konnte
eine weitere Kompression ausgeschlossen werden. Die Dura blieb uneroffnet.

Bei nochmaliger bakteriologischer Untersuchung des Eiters wurden neben Coli-
bacillen auch gelbe Staphylokokken gefunden.

Die histologische Untersuchung* des excidierten Sinus ergab das typische Bild
eines Dermoids. Einer der Schnitte ist in Abb. 4 wiedergegeben. In Serienschnitten
(HE-, vax GizsoxN- und Kresylviolett-Farbung) sind zunéchst einzelne langliche,
cystische Hohlrdume zu sehen zwischen zwei dichtfasrigen Lagen von kollagenem
Bindegewebe, die den das Gebilde umscheidenden Duraauslaufern entsprechen. Die
Hohlrdume sind iiberall von typischem 3schichtigem, verhornendem Platten-
epithel mit durchgehendem Tonofibrillen-Netz ausgekleidet, wie es einem Epi-
dermisepithel entspricht. Abgestoflene Keratohyalinmassen fiilllen die Lumina aus.
Dazwischen finden sich Fettsiure, Cholesterinkristalle und einzelne abgeschilferte,
fettig degenerierte Epithelzellen. An einer Stelle liegen dicht unter dem Platten-

* Pitr den histologischen Befund sowie das Foto des Préparates (Abb. 4) habe
ich Herrn Dr. Spaar vom Max-Planck-Institut fur Hirnforschung in Gieflen (Prof.
Dr. HALLERVORDEN) zu danken.
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epithel Talgdriisen. Auf weiteren Schnitten treten die Hohlrdume zu einem schlauch-
artigen Gebilde gleicher Struktur und mit gleichem Lumeninhalt zusammen. Hier
lassen sich aufler Talgdriisen noch Haarfollikel und Haare aus weiteren Epidermis-
anhangsgebilden nachweisen. Die duBlere Schlauchéffnung ist mit Epidermispapillen
besetzt. Am Sinus und seinen Ausldufern selbst sind keinerlei Entziindungsphéno-
mene auffindbar, wihrend das umgebende Bindegewebe ganz geringfiigige chronisch-
entziindliche Veranderungen aufweist.

Abb. 4. 3chnitt des excidierten Sinus. 15fache Vergroferung. H.E.-Firbung. D Dura; ¥ Epidermis-
Epithel; K Keratohyalinmassen und fettiger Detritus; S Sinusmiindung; H Haarbalg mit Haarwurzel;
7 Talgdriisenanlage

Postoperativ bestand voriibergehend eine Blasen-Mastdarm-Parese, die mit der
Beinldhmung schnell zuriickging. Der Heilverlauf wurde durch zweimalige Eiter-
verhaltung verzogert. Nach 2 Monaten war die Wunde geschlossen. Die Bein-
reflexe waren zu dieser Zeit li. noch etwas abgeschwicht, und zwar der Patellar-
sehnenreflex wenig, der Achillessehnenreflex deutlich. Lasdguesches Zeichen L.
mehr als re. positiv, Gang etwas watschelnd, vorsichtig und leicht unsicher. Nach-
untersuchungen im Juni und Juli 1956 ergaben einen véllig normalisierten neuro-
logischen Befund. Der Junge war beschwerdefrei, lief munter und unauffallig und
verhielt sich psychisch ganz normal.

Bemerkenswert an dem Fall sind folgende Beobachtungen: 1. Im Li-
quor oberhalb der Kompression fand sich ein etwa auf das 8fache erhohter
Hiweillgehalt. 2. Der Abscefl hatte sich paramedian rechts entwickelt,
die neurologischen Ausfille aber waren links ausgepriigter. 3. Das Sinus-
gewebe liel histologisch keine entziindlichen Verinderungen erkennen.

VI. SchluBfolgerungen
Einige teratogenetische und embryologische Uberlegungen seien den
praktischen, auf Diagnostik und Therapie abgestellten SchluBbetrach-
tungen vorangestellt.
33*
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L

a) Die Kenntnis von Pathogenese und Pathologie des congenitalen
Hautsinus ist unseres Erachtens geeignet, den bisher unbekannten Ent-
stehungsmechanismus der ibrigen, abgeschlossenen, nicht mit der Haut
in Verbindung stehenden Dermoide und Epidermoide des Zentralnerven-
systems in neuem Licht zu diskutieren. Es scheint uns die Frage begriin-
det, ob nicht diese Tumorformen sdmtlich nach dem gleichen patho-
genetischen Modell wie der congenitale Hautsinus zustande kommen. Wir
schilderten oben, daB nicht selten — wie auch in unserem eigenen Fall —
der Sinus an der geschlossenen, intakten Dura auflen endet und sagten,
daB wir keine andere Erklirungsméglichkeit dafiir finden kénnen, als daf
es dem Mesenchymgewebe (hier der Dura) schlieSlich doch gelingen kann,
gich trennend zwischen Medullarrohr und Sinus zu schieben. Daf die
Kontinuitit des Sinus an variablen Stellen zwischen Haut und Zentral-
nervensystem auf diese Weise unterbrochen werden oder der Schlauch
aus anderer Ursache zugrunde gehen kann, mull unseres Erachtens nach
verschiedenen pathologisch-anatomischen Beobachtungen als bewiesen
gelten.

LANNELONGUE . AcHARD? fanden 1886 einen diskontinuierlichen Stiel, der
von einer intracraniellen Dermoideyste bis zur Haut zu verfolgen war. Einen
dhnlichen Befund teilte 1930 Kwax3 mit: von einer zwischen den Kleinhirn-
hemisphiren liegenden Dermoidcyste reichte ein Stiel bis in das Unterhautgewebe.
Diese Befunde zeigen nebenher, daB das Lumen des Sinus obliterieren kann.
Hamey?* beschrieb 1936 ein spinales Dermoid, von dem eine fistuldse Verbindung
nach auBen durch einen Wirbelbogenspalt verlief, um in der Riickenmuskulatur
mit einer S-férmigen Cyste zu enden. Nach HENSCHEN % ist es bekannt, da dermale
Cysten des Zentralnervensystems durch einen soliden Strang mit dem subcutanen
Bindegewebe in Verbindung stehen konnen. Weiter sind hier die zahlreichen Sinus
zu nennen, die, von der Haut ausgehend, bis in unterschiedliche Tiefe, aber nicht
bis zu den Hiillen des Zentralnervensystems reichen, wie es fiir die sogenannten
Coccygealfisteln z. B. die Regel ist.

Kann aber der Sinus teilweise zngrunde gehen, so 148t sich denken, dal
dies auch auf seiner ganzen Linge geschehen kann. Wenn wir uns er-
innern, daB cystische Erweiterungen von besonderer Grofie mit Vorliebe
am inneren Ende des Sinus lokalisiert sind, so 148t sich die Hypothese
aufstellen, daB alle diese Gebilde hautektodermaler Herkunft im Zentral-
nervensystem urspriinglich durch einen Hautsinus mit der Kérper-Ober-
fliche verbunden waren und spéter jeweils nur der Tubus zugrunde ging.
Mit dieser Theorie wiren zwanglos Schwierigkeiten zu beseitigen, die den
bisherigen Anschauungen iiber die Genese dieser Dermoide und Epider-
moide anhaften. Das sei im folgenden ausgefithrt. In jedem Fall muf} die
Verlagerung der hautektodermalen Zellgruppen spétestens kurz nach
dem MedullarrohrschluB erfolgt sein. Zu diesem Zeitpunkt aber hat die
Haut noch nicht ein Entwicklungsstadium erreicht, das die Bildung héher
differenzierter Strukturen, wie sie jedes Dermoid aufweist, erméglicht.
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Nimmt man an, daB die Keime von vornherein ,,versprengt”, von
dem Gewebe ihrer Zugehorigkeit losgeldst sind, so ist der genannte
Differenzierungsvorgang damit nicht in Einklang zu bringen. Auf der
anderen Seite stellt der MedullarrohrschluBl zweifellos eine ,,sensible
Phase” dar, und die Entwicklungsmechanik 148t ektodermale Keim-
verlagerungen nach der Trennung zwischen Neuralrohrund Hautektoderm
gar nicht mehr verstandlich erscheinen. Diese Schwierigkeit hat offenbar
schon E. BosTrOM veranlafit, in seiner 1897 verdffentlichten grund-
legenden Arbeit itber die pialen Epidermoide, Dermoide und Lipome als
Zeitpunkt der ,,Versprengung® eine Spanne anzugeben, die vom Schlu8
des Medullarrohrs bis zur Ausbildung der Hirnblasen reicht. Ist aber, wie
wir vermuten, bei jedem dieser Gebilde zundchst eine Kontinuitdt zum
Hautektoderm der Fruchtoberfliche gewahrt, so wird verstdndlich, daf
durch diese Verbindung mit der ,,Matrix*™ und Teilhabe an der Induktion
eine weitere Differenzierung zu héheren dermalen Strukturen ermoglicht
wird. Dazu geniigen etwa weitere zwei Wochen bis zur Kontinuitits-
trennung. Die einfacheren Epidermoide wéiren dann deutbar als vor die-
ser Frist ,,abgenabelt”. Des weiteren wére mit unserer Theorie das sehr
héufige Vorkommen von Spina bifida bei isolierten Cysten im Zentral-
nervensystem zu erkliren: der zundchst noch vorhandene ektodermale
Gewebsstrang verhindert den normalen Schliefungsmechanismus des
Wirbelbogens. Die sehr oft anzutreffende Wurstform der Epidermoide
und Dermoide kénnte eine morphologische Hinterlassenschaft des im
iibrigen untergegangenen. Sinus sein. Die Tatsache, daB die Tumoren
sich fast ausnahmslos streng in der Mittellinie befinden, kann als weitere
Stitze unserer Ansicht dienen. Gelegentlich wurden multiple, dicht bei-
einander, aber doch getrennt liegende Cysten gefunden2. Man hat er-
ortert, ob sie multipel angelegt seien, oder ob Tochterherde gebildet
wurden. Wir halten beides fiir unwahrscheinlich und glauben eher, da
es sich urspriinglich uvm verschiedene cystische Erweiterungen des glei-
chen Sinus handelte, deren schlauchartige Verbindung spéter verloren
ging. Die Zahl der Cysten ohne Verbindung nach aufien betrigt ein Mehr-
faches bis Vielfaches der der anderen. Demnach wire der congenitale
Hautsinus als die seltenere oder seltene Entstehungsvariante dieser Tu-
moren zu betrachten. — Da unser pathogenetisches Wissen iiber die
Dermoide und Epidermoide sich in Vermutungen erschopft, sei diese
Hypothese zur Diskussion gestellt.

b) Der einzige — von Marsox und IN¢raEAM ™ beschriebene — con-
genitale Hautsinus im vorderen Schidelbereich vermag vielleicht einen
Beitrag zu der ungeklirten Frage nach dem Sitz des Neuroporus ant.
und seiner VerschluBstelle zu liefern. Die dulere Sinusmiindung lag bei
dem genannten Fall im Bereich der Nasenwurzel. Diese Beobachtung
stittzt unseres Erachtens die Auffassung STERNBERGS®, der den vorderen
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Neuroporus in die Comissurenplatte und seine VerschluBstelle in das
Gebiet des Suleus nasofrontalis lokalisiert. Dafiir spricht auch die Fest-
stellung Porrrzrrs®, daB sich die syncephalen Encephalocelen an der
Nasenwurzel finden und oftmals mit Balkenmangel und anderen MiB-
bildungen der Comissurenplattenentwicklung gekoppelt sind. Auch die
Knochenformen der Dermoide und Epidermoide ohne Fisteln kommen
am Schidel nicht nur in den platten Knochen, sondern ebenfalls in den
Stirnhohlen vor.

¢) Nach Hamruron, Boyp und MossMANN 25 produziert die Neuralleiste,
die bei der Entwicklung des Neuralrohrs im Winkel zwischen Haut-
und Neuroektoderm entsteht, unter anderem auch Pigmentzellen.
Danach kénnen wir das fast regelméBige Vorhandensein eines Naevus
beim congenitalen Hautsinus als Ausdruck einer Storung der Neural-
leistenfunktion auffassen. Zu HamiuroNs Ansicht paBt der Beitrag
von BrADELY, der die Koppelung von familidrer Mikrocephalie (die
Neuralleiste baut auch das Visceroecranium auf) mit Melanose und
anderen Verbildungen beobachtete. Hine Entwicklungsstérung der
Neuralleiste beim congenitalen Hautsinus wird dariiber hinaus wahr-
scheinlich durch die Mitteilungen von WALKER und Moorr™ sowie
CarperL und LAUrRENCE!S, die jeweils Ziige von markhaltigen Nerven-
fasern in der Wand des Sinus fanden. Es kann sich dabei um fehlgebildete
Spinalwurzeln handeln. -—— Ob die nicht seltenen medianen Hautraphen
in der Kreuzbeingegend, soweit sich darunter verbildetes, mit neuro-
ektodermalen Zellabkémmlingen durchsetztes Mesenchym findet®, als
Abortivformen des congenitalen Hautsinus aufgefalit werden kénnen
und somit direkte Beziehungen zwischen diesem und solchen einfachen
Dysraphien méglich sind, soll als zu sehr im Hypothetischen verhaftet
undiskutiert bleiben. Es sei nur erwahnt, daB die Wirbelbégen unter
diesen Fehlbildungen oft nur kiimmerlich geschlossen sind und das
darunterliegende Riickenmark oder das entsprechende Segment Ab-
normititen im Sinne einer Diastematomyelie aufweisen kann, was auch
beim congenitalen Hautsinus von tiefem Sitz mehrfach beobachtet
wurde.

d) Am unteren Ende des Neuralrohrs scheinen in mancherlei Bezie-
hung besondere Verhiltnisse gegeben zu sein. Das Zustandekommen der
Sinusformen, bei denen die offene Verbindung von der Haut iiber das
Filum terminale bis in den Duralsack!® oder den Zentralkanall?® 6% reicht,
kann man sich wohl nur als ein Offenbleiben des Neuroporus posterior
erklaren. Es handelt sich dann um eine, der oben zitierten Theorie MAL-
LORYs% entsprechende, seltene Sonderform des congenitalen Hautsinus.
Wir vermuten, da sich hiervon die hiufigeren Sacrococcygealfisteln nur
dadurch abheben, daB sie frith die Verbindung zum Medullarrohr ver-
lieren. In beiden Fillen verursacht die Wachstumsdifferenz zwischen
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Riickenmark und ibrigem Organismus eine Entwicklung des Sinus von
auBen-unten nach innen-oben, solange er nicht vom Zentralnerven-
gystem abgetrennt ist. So wird man zu verstehen haben, dafl der ,,pilo-
nidal sinus® stets hoher endet, als er beginnt: Umgekehrt scheint aber
auch ein vorhandener Sinus hemmenden Einflufl zu nehmen auf den
Ascensus des Riickenmarks im Spinalkanal, wie tiberhaupt auf die nor-
male Entwicklung des untersten Medullarabschnitts. Das belegen die
mehrfachen Beobachtungen von abnorm tief hinabreichendem Mark,
von Diastematomyelie und vom Vorhandensein fettiger Massen. —
Nicht zu deuten vermégen wir das Nebeneinander von einer besonderen
Anfélligkeit des caudalen Endes des Riickenmarks gegeniiber Fehlbil-
dungen einerseits und der Fahigkeit, die Sinus frithzeitig ,,abzunabeln‘
andererseits. Als ein wesentlicher Faktor in diesem Geschehen ist fraglos
die Tatsache zu werten, daB hier der Schluf des Neuralrohrs zuletzt
erfolgt. Wieweit die Rumpfschwanzknospe?:3 dabei wirksam ist, kann
mangels ausreichender Untersuchungen nicht gesagt werden.

II.

Die klinischen Konsequenzen, zu denen die Kenntnis des congenitalen
Hautsinus mit seinen Komplikationen Anla} gibt, sind wie folgt zu-
sammenzufassen:

Ein betrachtlicher Anteil aller Meningitiden und Epi- oder Subdural-
abscesse bleibt dtiologisch ungeklirt. Bei all diesen Kranken sollte an die
Moglichkeit des Vorliegens eines infizierten Sinus gedacht werden, zumal
bei Kindern oder Jugendlichen und wenn als Erreger der Staphylokokkus
aureus gefunden wurde. Rezidivierende Meningitiden miissen immer die-
sen Verdacht erwecken. Als haufigste Ursache der den Spinalkanal ein-
engenden Abscesse gilt die Wirbelosteomyelitis. Selbst wenn eine solche
nachgewiesen werden kann, ist die Atiologie des Abscesses noch nicht
letztlich geklirt, und ein Sinus kann durchaus die gemeinsame Ursache
von beidem sein. An einen Abscef ist zwar in erster Linie dann zu den-
ken, wenn sich eine spinale Kompression oder ein Verdringungssyndrom
der hinteren Schidelgrube schnell entwickelt und mit allgemeinen Infekt-
symptomen einhergeht. Diese kdnnen aber lange fehlen wie u. a. auch
unser Fall zeigt. Auflerdem kann sich die Manifestation des Abscesses in
uncharakteristischen und rezidivierenden Wurzelreizsymptomen er-
schopfen, wie wir es ebenfalls sahen. Unklare und wiederholte Bein- und
Riickenbeschwerden sollten also auch zur Suche nach einem Sinus ver-
anlassen. Liquorverdnderungen, und hier besonders die EiweiBvermeh-
rung, geben einen weiteren Fingerzeig im Rahmen der Gesamtbefunde.
Schlieflich muBl auch allein die anamnestische Angabe iiber eine zu-
weilen niissende Stelle in der Mittellinie des Riickens oder Schéadels die
Aufmerksamkeit wecken.
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Wird an die Mifbildung gedacht, so ist ihre Diagnose oder der Aus-
schluf} im Spinalbereich einfach. Ein Naevus in der Medianlinie mit einer
zentralen Offoung sowie eine darunterliegende knécherne Spaltbildung
sind als beweisend anzusehen. Da die operative Entfernung aller Sinus
oberhalb des Os coceygis zu fordern ist*?, wird es kaum jemals notig sein,
auch beim Fehlen einer Spina bifida oder klinischer Symptome, durch
Sondierung zu kliren, wie tief der Sinus reicht. Die Gefahr der Ver-
schleppung von Keimen ist hierbei ebensogrofl wie bei einer réntgenolo-
gischen Kontrastmitteldarstellung der MiBbildung, die bei Fillung von
der Miindung her einfach wire. Die Lokalisation der Hautabnormititen
macht auch beim Vorliegen eines Kompressionssyndroms die nicht un-
gefihrliche Myelographie iiberfiiissig. Bei der Lumbalpunktion ist beson-
dere Vorsicht am Platze, um nicht einen AbsceB in die Liquorriume
hinein zu 6ffnen und so eine akute bakterielle Meningitis zu erzeugen.
Solche Komplikationen wurden bereits beschrieben?2. — Am behaarten
Schadel ist die Auffindung der Offnung erschwert. Zuweilen ist die Ent-
fernung der Haare in der Mittellinie notwendig. Der Knochendefekt
muf} nicht im Roéntgenbild sichtbar sein. Die Trepanation ist angezeigt,
wenn bei Druckzeichen der hinteren Schidelgrube oder symmetrischem
Hydrocephalus, insbesondere starker Erweiterung des 3. Ventrikels
im Ventrikulogramm, am Hinterhaupt eine Sinusmiindung gefunden
wird. Dann ist mit Sicherheit eine Dermoidecyste oder ein AbsceB an-
zunehmen.

Verkannte Komplikationen der congenitalen Hautsinus werden wohl
am héufigsten als dtiologisch unklare Meningitiden oder Abscesse etiket-
tiert. Auch die Annahme einer Baucherkrankung ist beim AbsceB denk-
bar. Die félschliche Vermutung einer tuberkulésen Meningitis, die durch
eine Eiweilvermehrung im Liquor geférdert werden mag, kann zu ver-
héngnisvoller Fehlbehandlung veranlassen.

Fiir den Operateur ist es wichtig, daran zu denken, dafl die MiBbildung
zu beiden Seiten einer Scheidewand, wie sie die Dura oder der Schidel-
knochen darstellen, ausgedehnt sein kann. Am Schéidel darf eine sand-
uhrférmige Gestaltung der MiBbildung nicht iibersehen werden 2.12,16,5,57;
an der Dura kann — auch ohne offene Verbindung — auBen und innen
eine Cyste liegen, wie es schon VircmHow™ sah. Der Neurochirurg, der
einen medianen AbsceB vorfindet, ohne dal} ein congenitaler Hautsinus
diagnostiziert war, wird gut daran tun, nach einem zur Haut fiilhrenden
Schlauch zu suchen.

Die stindige Gefahr der Infektion eines jeden congenitalen Hautsinus
macht die méglichst frithe Diagnose zum wichtigsten Erfordernis. Vor-
aussetzung dafiir ist, daB das Bild bekannt wird und daB man daran
denkt. Weit mehr als die Neurologen und Neurochirurgen werden die
Padiater Gelegenheit haben, die Krankheit zu sehen und zu erkennen.



Der congenitale Hautsinus 477

Optimale Verhiltnisse wiren aber erst dann gegeben, wenn der Geburts-
heifer die MiBbildung bereits in der ersten Lebensstunde des Trigers
wahrnidhme und eine baldige Excision veranlassen wiirde. Bis dahin
konnte zur Vermeidung einer Infektion ein dichtschlieffender Klebe-
verband appliziert werden. So konnten die schwerwiegenden Kompli-
kationen mit ihrer hohen Mortalitit fast immer vermieden werden.

Zusammenfassung

{. Als congenitalen Hautsinus bezeichnen wir eine ektodermale
Dysplasie, deren klinische Erscheinungsformen in Europa (England aus-
genommen) bisher unbekannt blieben. In der anglo-amerikanischen Li-
teratur wurden in den letzten Jahrzehnten die verschiedenen Krank-
heitsbilder mehrfach eingehend gewiirdigt. Im deutschen Sprachraum
konnten wir keinen kasuistischen Beitrag auffinden. Es ist anzunehmen,
daB in Europa die als schwere Krankheiten imponierenden Komplika-
tionen der MiBbildung bisher causal-diagnostisch verkannt und deshalb
fehlbehandelt wurden.

2. Die Pathogenese wird eingehend beschrieben. Die etwa in der
4. Embryonalwoche erfolgende Trennung zwischen Hautektoderm und
geschlossenem Neuralrohr bleibt an irgendeiner Stelle der dorsalen
Medianlinie aus; das kann iiberall zwischen coccygealem und naso-
frontalem Bereich geschehen. Bei dem rdumlichen Auseinanderweichen
zwischen Haut und Zentralnervensystem wird ein nach auBen offener,
diinner Schlauch in die Tiefe gezogen. Dieser Tubus kann sich an ver-
schiedenen Stellen, vornehmlich aber an seinem inneren Ende, zu Cysten
von Dermoid- oder Epidermoid-Struktur ausweiten.

Man vermag bislang nicht zu sagen, ob die Dysplasie erbbedingt oder
peristatisch entsteht, oder ob beides gleichermafien mbglich ist.

3. Die in der Weltliteratur (46 Fille) beschriebenen anatomisch-
pathologischen Beobachtungen und klinischen Syndrome werden unter
verschiedenen Gesichtspunkten beleuchtet und statistisch ausgewertet.
Der lumbo-sacrale und der occipitale Bereich sind Pridilektionsstellen.
Inmitten eines rotlichen Hautnaevus pflegt die nadelstichfeine duBere
Sinusoffnung versteckt zu liegen. Der Tubus selbst ist mit mehrschich-
tigem Plattenepithel ausgekleidet. Die Wirbelbdgen sind in seiner Nach-
barschaft fast regelméBig bifid; den Schéidelknochen durchzieht er in
einem kleinen, glattrandigen Loch. Der Sinus endet im Spinalkanal oder
intracranial auBerhalb oder innerhalb der Hiillen des ZNS., oft in einer
Dermoid- oder Epidermoidcyste. Die offene Verbindung zwischen Haut-
oberfliche und ZNS. fithrt meist schon in der Kindheit zur Infektion.
Schwere Meningitiden und spinale bzw. intracranielle Abscesse sind die
héufigsten Komplikationen. Seltener kommt es zu reinen Kompressions-
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syndromen durch anwachsende sterile Cysten. Die verschiedenen kli-
nischen Manifestationen und ihre anatomischen Zuordnungen werden
beschrieben.

4. Die Therapie der Wahl ist stets die vollstindige operative Ent-
fernung des Sinus mit all seinen Ausldufern. Im Spinalbereich ist die
Prognose bei rechtzeitigem chirurgischem Eingriff immer gut; cerebral
wird sie durch AbsceBbildung oder Meningitis erheblich getriibt. Auf
Besonderheiten, die dem Operateur geldufig sein miissen, wird hin-
gewiesen.

5. Ein eigener Fall wird mitgeteilt. Bei einem 21/,jidhrigen Knaben
bestand ein congenitaler Hautsinus in Hohe des untersten Lumbal-
bereichs. Es entwickelte sich ein epiduraler Absce8, der recidivierende
Beschwerden verursachte. Die operative Behandlung fithrte zu defekt-
loser Heilung.

6. Bei jeder itiologisch unklaren Meningitis sowie bei schneller Ent-
wicklung einer spinalen Kompression oder eines Verdringungssyndroms
der hinteren Schidelgrube sollte die dorsale Mittellinie abgesucht werden
nach einem Naevus mit zentraler Fisteloffnung. Das gilt besonders fur
kindliche und jugendliche Patienten sowie bei recidivierenden Meningi-
tiden. Die optimale Behandlung ist in der frihzeitigen Entfernung des
Sinus, vor jeder Infektion, zu sehen. Dazu mul} die Mifibildung in erster
Linie den Geburtshelfern und Pidiatern geldufig sein. Dorso-medianer
Naevus mit Fisteloffoung und darunterliegende knécherne Spaltbildung
sind beweisend fiir einen congenitalen Hautsinus.

7. Verschiedene, im Zusammenhang mit dem congenitalen Hautsinus
mitgeteilte und auch andere Beobachtungen regen zu einigen terato-
genetischen und embryologischen Uberlegungen an. Wir stellen die
Hypothese zur Diskussion, daf} alle isolierten Dermoide und Epidermoide
des Zentralnervensystems nach dem gleichen pathogenetischen Mechanis-
mus entstehen wie der congenitale Hautsinus. Sie unterscheiden sich
unseres Hrachtens von ihm nur dadurch, daB sie spiter die schlauch-
artige Verbindung zur Hautoberfliche wieder verlieren. Damit wére auch
die Terminationsperiode dieser Geschwiilste eng umschrieben. Diese
Auffassung wird im einzelnen begriindet. Sie vermag bisher Undeutbares
verstindlich zu machen. ‘

Des weiteren werden einige Bemerkungen iiber Sitz und Ver-
schluBstelle des Neuroporus anterior sowie tiiber Funktionen der
Neuralleiste und ihre vermutlichen Stérungen beim congenitalen
Hautsinus angeschlossen. Dessen enge Beziehung zu den Dysraphien
wird erwdbnt. Spezielle Formen des congenitalen Hautsinus und
einige begleitende Auffilligkeiten werden pathogenetisch zu deuten
versucht.
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