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Kliniker und Pathologe legen sich bei tragischem Ausgang einer Er- 
krankung zwangs!~ufig die Frage vor, h~tte ein ~rztliches Handeln oder 
ein Eingriff im fr/iheren Verlauf das Sclficksal abwenden oder /~ndern 
kSnnen? Seit jeher geht deshalb das Trachten des Pathologen dahin, 
nieht nur den ~rs~ichlichen Prozefi, sondern nach MSgliehkeit aueh die 
Umst~nde f/ir die s~ezielle Verlau]s]orm (als Tell einer Individualpatho- 
logic) aufzudeeken. Wit sind desh~lb der Frage naehgegangen, ob nieht 
dureh eine Liingsschni#analyse nahezu , re iner  Mittelhirnf~Yle", gewisse, 
fiir die ]r/ /hdiagnostik verwertbare Gesetzm~J3igkeiten erkennbar 
w/irden. 

Veranlassung zu dieser Betraehtung im ,,L~ngsschnitt" gibt die h/~ufig 
klinisch schwierige Deutung initialer Symptome. Dies gilt sowohl f/it 
Folgezust~nde nach Infektionen und Intoxikationen, als aueh f/ir in- 
eipiente Gesehwfilste und Gewebsfehlbildungen. F/i_r letztere erweist es 
sich sogar als notwendig, die Spuren bis in die frtiheste Entwieklung 
hinein zu verfelgen, so dal~ eine L~ngsschnittbetrachtung bis in Ent- 
wieklungsprobleme hinein vorverlegt werden mul~! 

Unsere beiclen ersten F/~lle befassen sieh, als Beispiele flit ,,zentrale" 
Mittelhirnst6rungen, mit  solehen, dem Erseheinurlgsbild des Morbus 
Recklingh~usen zugehSrenden, Gewebsverbildungen im Aqui~du]ctbereich 
(zentrale Manifestation des ~[orb.R.). -- Die weiteren Beobachtungen 
beziehen sieh auf tumorbedingte, verschieden lolcalisierte Kompressions- 
wirlcungen auf den Mittelhirnabsehnitt (basale ,,Fehlbfldungsgeschwulst", 
Pinealom, Aeusticusneurinom). 

F/Jr StSlmngen in der frtihen Entwieklung und die durch diese StSrun- 
gen veranlal3ten sekund~ren Dysgenesien hat  I-I. JAcoB den Begriff der 
,,Verlaufspathologie" eingeftihrt. Dabei handelt es sich wohlverstanden 

* Herrn Prof. Dr. reed. Dr. h. c. E. KRrTSCm~m~ zur Vollendung seines sieb- 
zigsten Lebensjahres. 
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um vorwiegend morphologiseh faBbare, aus einer prim/~ren Gewebsver- 
bildung im Laufe der ontogenetischen Entwicklung hervorgehende Ab- 
weichungen oder Retardierungen des nrspr/inglichen Bauplanmusters, 
zu welchen noch sekund~re AdaptationsstSrungen bzw. -Prozesse hinzu- 
kommen kSnnen (Verlaufspathologie). Diese auch morphologisch klare 
Unterscheidung zwischen Ursache und l~olgeerseheinungen im Laufe der 
Entwicklung 1/ifit die ganze Plastizitiit eines Organs erkennen. Unter 
Beriicksiehtigung dieser Erkenntnisse wollen wit versuchen, die Analyse 
des klinischen Geschehens in einer morphologiseh vergleichenden L/ings- 
schnittbetraehtung zu erIs Dem Kliniker vermittelt diese Art  der 
Betraehtungsweise die Erfassung des mSglichen Verlaufes der StSrung 
und damit der Prognose. Der bei fast allen Mittelhirnprozessen mehr oder 
weniger in Erscheinung tretende Hydrocephalus internus ist bereits 
hgufig in allen seinen Spielarten besehrieben worden und bereehtigte 
nns nicht, darfiber zu berichten. Im I~ahmen einer ,,L~ngsschnittbe- 
traehtung", welche die Entwicklungsfaktoren, die pathologisch-ana- 
tomischen Gegebenheiten sowie die patho-physiologischen und klinischen 
Ver/inderungen beriicksiehtigt, hat  er jedoeh neben dem Somatischen 
einen nieht zu iibersehenden Stellenwert f/Jr die psychische Symptomatik. 
Auch soll nicht versehwiegen bleiben, dab in der Frage der Hydrocepha- 
lusentstehung und seiner individuell versehiedenen Auswirkung auf das 
zentral-nervSse Gewebe noeh nicht alle Fragen mit der herk6mmlichen 
Methodik gekl~rt werden konnten. 

Wenn als Ziel dieser Arbeit fiinf --  bez/iglieh ihrer Lokalisation ver- 
sehiedenartige --  F/~lle yon StSrungen der Mittelhirnregion im Ablauf 
ihrer anatomischen und klinischen Entwicktung und unter Ber/icksiehti- 
gung der A'nderung psychischer Funktionen analysiert werden, so seien 
zum besseren Verst/~ndnis des Folgenden einige entwicklungsgeschichtliche 
und anatomische Vorbemerkungen und eine Skizze vorausgeschickt: 

Im Laufe der Phylogenese imponiert der Mittelhirnabschnitt lange Zeit als 
Haupthirnteil. Durch wechselnde Entwicldung anderer ttirnteile wird er in der 
aufsteigenden Tierreihe erst sp/~t aus seiner dominiercnden Position verdr/ingt. 
Dabei behtilt das Meseneepha]on im Gegensatz zur Entwieldtmg der anderen Hirn- 
teile seinen grundsg~zliehen Bauplan wei~gehend bei. Auch in der mensehlichen 
Ontogenese ~ritt das Mittelhirn zungchst als der am stgrksten entwickelte Hirnteil 
hervor. ])arch eine weitgehende Umgestaltung und Massenzunahme anderer Hirn- 
teile verliert es seine (phylo- und ontogenetische) Vorrangstellung. 

W/~hrend das Kleinhirn mehr oder weniger als Hilfsapparat (Gleichgewieht usw.) 
aufzufassen ist, bcsitzt das Mittelhirn wichtige Zentren wie das zentrale ttShlengrau, 
die Formatio reticularis, die Nuclei ,,ruber eL niger", den Oculomotorius- und 
Trochleariskern, die Vierhiigelplatte und einen Tell der sensiblen Trigeminuswurzel. 
Daneben stellt das Mittethirn aber nicht nur ein wichtiges Integrationszen~rum, 
sondern zuglcich die Verbindung ffir alle auf- und absteigenden Faserbahnen dam', 
welehe telencepha]e und dieneephale Zentren mit dem Metencephalon und dem 
l~fiekenmark verbinden. Seine spezifische Leistung ist -- wie es die anatomisehen 
Gegebenheiten nahelegen -- an die eigenen ausgedehnten Kernsysteme gebunden, 
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welche in enger Verknfipfung mi~ dem Zwischen-und Iqachhirn stehen (vgl. HEss, 
M~GOU~, GLEES U.&). Die Funktionszusammenh/~nge sind sowohl durch direkte 
als auch durch indirekte Einwirkung stSrbar (Abb. 1). 

~2 

Abb. 1. Schematische Wiedergabe der L~gebeziehungen der ,,Mit~elhirnkerne" zum Aqu/~dukt und 
den anderen ~[irnteiIen. (modifiziert nach V~LIGEI~-LVDWIG). 2 Dienceph~lon, 2 E1)iphyse, 3 Vier- 
hiigelplatte, d :Nucleus N.oculomot., 5 Tractus mesencephalicus l~.trigemini, 6 Aqu~tdukt, 7 :Nucleus 
1%. trochlearis, 8 Nucleus 1%. abducenbis, 9 l~etencephalon, 10 Nucl. tuber, 11 1~. I I I ,  12 ~[yelencephMon. 

l~ittelhirn mad Endhirnantefle unschr~fflert 

Yergleichend kl inischlpathologisch-anatomische Beobachtungen 

Zu den hs Verbildungen des Mittelhirnabschnit tes geh6ren, 
en tsprechend der weitgehend gewahr ten  Rfickenmarksiihnlichkeit,  dys- 
raphische J~quivalente mi t  Fehlbi ldungen im Aqus  (B. 
OSTWRTAG). So weisen auch ~nsere beiden ersten Fs symlotomat.-dys- 
raphische StSrungen im R~hmen  des Morbus l~ecklinghausen auf, jener 
eigenartigen Systemerkrankung,  welche sich an  der Grenze ektodermaler  
Keimbl~t tder ivate  (Haut-  und  Neuroektoderm) manffestier~. 

Fall 11. Per bei seinem Tode 57j/~hrige Mann :B. E. (ES 11969/57) hatte bis zu 
seinem 41. Lebensjahr als ~[elker ge~rbeite~. Aus dem Mili~/~rdienst wurde er often- 
sichtlich nach kurzer Zeit wegen kSrperlicher und geistiger M/~ngel entlassen. 1%ach 
dem Kriege zun/~chs~ erneu~ als Melker t/~tig, muBte er schlieBlieh wegen ,,ver- 
wandtschaftlicher Zwis~igkeiten" in einem Altersheim wegen ,,seniler Demenz" (?) 

x Herrn Prof. Dr. reed. I-IADDENm~OCK, Direktor des Psychiatrischen Landes- 
krankenhauses Sehussenried, danken wir fiir die Uberlassung der klirrisehen Unter- 
lagen. 
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untergebraeht werden. In  psyehiseher Hinsieht fanden sich dort erhebliche Ge- 
diichtnisli~cken, eine deutliehe Mer~schwiiche und eine welt unter dem Durchsehnitt 
liegende Intelligenz. Ob eine Debflit~t oder eine pr~senile Demenz vorlag, liel~ sieh 
nieht mehr feststellen. Bei Zunahme der psychisehen StSrungen fund der Put. 
sehliel~lieh im Jahr 1956 Aufnahme in einem psyehiatrisehen Landeskrankenhuus. 
Dort neurologisch: spastisehe Paraparese beider Beine, herabgesetzte Sensibilit~t 
an beiden Ful~rfieken, wenig ausgiebige Lichtreaktionen der Pupillen, re. mehr als 
li., und eine ]~lasen-und Mastdarminkontinenz. An der t taut  zeigte er ungezi~hRe 
Caf~-auNlait-Flecken und zahlreiche Heurofibrome. Der Pat. starb an zentralem 
Herz- und Kreis]aufversagen. 

Klinisehe Diagnose: Morbus Recldinghausen; ~eurofibrome im Rfiekenmarks- 
kanal? 

Pathologisch-anatomische Untersuchung: Gewicht des umfangvermehrten Gehirns 
1430 g; allgemein plumpes FurchemWindungsrelief; im Bereieh beider Frontal- 
und der Schlafenlappenpole Windungsversohmalerung im Sinne einer Atrophie. 
Geringe Triibung der weichen Hirnh~ute im Bereiehe der Zisternen und fiber der 
Konvexit~t; m~l~ig ausgepr~gte Sklerose der Hirnbasisgef~e, z.T. ektatiseher Art. 
Auf Frontalsehnitten miichtiger Hydrocephalus beider Seitenventrikel, des 3. Fen. 
trikels, sowie starke Erweiterung des oralen Anteils des Aquiidukts. Druckatrophie des 
Balkens bis zu einer dfinnen Platte, welche z.T. eingerissen ist, so dub eine Kommu- 
nikation des Ventrikelsystems mit dem Subaraohniodalraum (Spatium leptomenin- 
gicum) besteht. Druckatrophie der Marksubstanz und Stammganglien, vS]]iger 
Druekschwund des Septum pelluoidum, weitgehend auch der Corp. mamillaria und 
der Forniees. Regelreehte GrSl~enverh~ltnisse des 4. Ventrikels. Aquiidulctverschlufl 
am Beginn des eaudalen ])rittels des Aqu~dukts. Der Plexus ohorioideus, des Klein- 
hirn und die Hirnnerven weisen keine Besonderheiten auf. 

Histologisch zeigen die Stufensohnit~e durch das M~ittelhirn anstelle des Aqu~- 
duktes ein Ganglabyrinth mit z.T. blind endenden EpendymscM~uchen. Zwisohen 
den versprengten G~ngen und peric~nalieul~r ist die Glia hyperplastisch nnd er- 
innert in Aufbau und Struktur an Gewebe, wie es bei ,,zentralem Reek]inghausen" 
bzw. Heurinomen zu beobaehten ist. Die Umgebung mit den Kerngebieten der 
Augenmnskelnerven und der Formatio reticularis ist stark 5dematSs aufge]oekert. 
Die Ganglienzellen weisen dementspreehende Sch~digungen auf. 

Ein Hemisphi~ren-Frontulsehnitt hinter der Optieuskreuzung zeigt die hydro- 
eephale Kompression des Hirngewebes und subependymal diffuse Ganglienzell- 
heterotopien sowie Gliazell- und Faservermehrung. Im Bereioh der Gef~I~e typisehe 
dyshorisehe Veranderungen und fibrSse VerSdung der adventitiellen Gef~l~anteile. 
Bei einer allgemeinen 5demat6sen Gewebsdurohtr~nkung zeigen die Meningen des 
Bild der Resorptionssteigerung. Heben einem stellenweise angedeuteten S~ulenbau 
der Hirnrinde finden sich diffuse Zellausf~lle erhebliehen Grades. In  den Corpora 
mamillaria sp~rliehe Ganglienzellbestiickung. Heben atrophisehen Exemplaren viel- 
faoh Ganglienzellschwellung sowie homogenisierende Zellerkrankung. Hahezu voll- 
st~ndige Tigrolyse. Unregelm~Bige zellig-faserige Gliaprolfferation und diffuse 
Markseheidendegeneration. Marginale und herdfSrmige dyshorisehe Ver~nderungen 
der Hirnsubstanz. 

Beurteilung. Es handeR sieh also primer um eine progressive Gliose im Mittelhirn 
im Rahmen eines neurocutanen Syndroms (Abb. 2). 

S ind  Ven t r ike l t umoren  be i  der  zen t ra len  Mani fes ta t ion  des Morbus  
l~ecldinghausen vorhanden ,  so is t  ihre Lokalisation yon  besonderem 
Interesse .  - -  W ~ h r e n d  Ventrilceltumoren als solche lange Zeit  u n e r k a n n t  
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bleiben k6rmen, ffihren sie im Aquiiduktbereieh mehr oder weniger frfih- 
zeitig zu einem Hydrocephalus internus. 

Hinsiehtlieh der neurologischen Symptomatik ergeben sieh ffir den 
vorliegenden Fall in der L&ngssehnRtbetraehtung folgende morpholo- 
giseh-klinisehe Zuordnungen: 

1. Die wenig ausgiebigen Lichtreaktionen an den Pupfllen diirften mit 
der prim~ren Fehlbildung im Aqu~duktbereieh zu erkl/iren sein. Der 

Abb. 2. a ,,Normaler" Aqu~duktquerschnitt zum Vergleich mit A b b . l b  und 2a. Am linken oberen 
und rechten ~n~eren Rand des Aqu~idukts kleine Ependymabsperrtmgen trod Schl~uche (E), wie sie 
sich h~ufig finden; b Aqu~iduk~verbildung bei peripherem Morbus l~ecklinghausen, l~an erkennt 
deu~lich die Ependymversprengung mit der Gliahyperplasie und dem unregelm~13ig fleckenfSrmigen 

colla~eralen 0dem 

Ursprungskern des Nervus I I I  liegt mit seiner kleinzelligen Kerngruppe, 
welche die parasympathischen Antefle ffir den Muse. sphincter pupillae 
und den Muse. ciliaris umfaBt, in diesem Bereich! (Vgl. Abb. 1, Tab. 
Skizze 6 a u. Abb. 2b). Leider gestatten die anamnestisehen Angaben in 
diesem Falle (Debilitat) keine eindeutige Beurteilung fiber das zeitliche 
Auftreten der Symptome. 

2. Die fibrigen neurologischen Ausf&lle: spastisehe Paraparese beider 
Beine, herabgesetzte Sensibilit/~t an beiden FuBrfieken usw. traten often- 
bar erst mit dem Lebensende in Erseheinung. Sie sind bei auff&llig 
sf~tem Auftreten im klinisehen Verlauf wohl vorzugsweise auf eine Ein- 
pressung der Hirnsehenkel in den Tentoriumsehlitz bei zunehmender 
hydrocephaler Massenverschiebung zu beziehen und mtr z.T. mit dem 
Rydroeephalus internus selbst in Zusammenhang zu bringen. 
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Sind die direkt auf die Fehlbfldung zu beziehenden ne~rologischen 
Zeiehen auch nut diskreter Natur, so sind sie doch klar gegeniiber der 
au]gep]rop/ten, hydrocephalusbedingten, zeitlich nachgeordneten Sym- 
ptomatik abzugrenzen. 

Ffir die Genese der psychisehen Symptomatfl~ mSgen dabei folgende 
~berlegungen zur Diskussion gestellt werden: 

It. 0~T~v,lr (1957) wies auf ein sogenanntes ,~mnestisches System" 
hin, welches anatomisch in den Corpora mamillaria und ihren Verbin- 
dungen lokalisiert zn sein scheint, wie sieh aus dem Vergleich klinischer 
Zustandsbilder und entspreehend pathologisch anatomischer Befulide 
ergab. Zwar liegen die Corpora maraillaria muter physiologisehen Ver- 
h~ltnissen ira basaleli ZJsternensystem rela~iv gesehfitz~. Sie werden aber 
bei Hydrocephalus int., Massenzunahme, Massenverschiebungen und 
knapper werdendem intraeraniellen Raum auf den or~leli C]Jvus ge- 
prel~t mit allen Folgen lokaler DurehblutungsstSrung und schliei~licher 
Kompression. l~ieht zuletzt mul~ in diesem Zusammenhang auch die 
allgemeine und die darin enthaltene spezielle hydroeephale Umformung 
(blasige Vorw6Ibung des Zwisehenhirnbodens) mid Dehnungsschgdigung 
der Corpora mamillaria lind der iibrigen Anteile des ,,mnestischen Sy- 
stems" und seiner Verbinduligen berticksichtigt werden. Bedenkt man 
ferner, dab auch dieses System mii der Gesam~funktion des Organs 
weitgehend integriert ist, so sind die Schwierigkeiten einer lokalisatori- 
schen Abgrenznlig psychiseher Phgnomelie deutlich erkennbar. I)ennoch : 
die hydrocephalusbedingte Funi~tionseilischrgnl~ulig dieses ,,mnestischen 
Systems" wird so im Laufe der Zeit zu einer erkls Intelligenz- 
senkung ffihren k6nnen. Tritt der ,,mnestische Funktionsausfall" relativ 
frfihzeitig, in der Kindheitsentwicklung, ein, so kalin offenbar die geistige 
Eiitwicklung stark verz6gert, wenn nich~ nachhaltig gehemmt werden. 
In Aiibetracht des Lebenslgngsschliittes unseres Probanden und unter 
Berficksichtiglmg der ,,Verlau/spathologie" der Verbildungen liegt es 
nahe, einen solchen geistigen Entwicklungsstil]stand im Sinne eilier 
I)ebiliti~t/Imbezfllit~,~ infolge friihki~dliehem Itydroe, phalus anzmleh- 
men, wobei, wie gesagt, die zwangsli~ufige Sehddigung des ffesamten 
,,mnestischen Systems" eine Rolle spielen mag. 

Insgesamt wird dureh eine Ii~ngsschniLtpathologische ]~etrach~ungs- 
weise versti~iidlich, weshalb mit einem Hydrocephalus, einerseits eilie 
psychische Symptomatik eingeleitet wird und zugleich andererseits eine 
neurologische Symptomatik versti~rkt in Erscheinung treten kalin. Auch 
alif psychischem Gebiet ist, wenli man so will, ein urss Zusammeli- 
hang zwischen der ,,hydrocephalusbedingten Merkschwgehe '~ der ,,Ge- 
di~chtnisschw~che'" mid schliel~Iieh der alIgemeinen ,,Senkung des 
Intelligenzniveaus" mSglich. Der ,,zentrale Ted" ist schlieBlich auf eizm 
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eerebrale Dekompensa t ion ,  insbesondere auf  die 0demseh~digung u n d  
Kompress ion  der vege ta t iven  Zen t ren  im Oblongatabereieh zurfickzu- 
fiihren. 

Der eben besehriebene Pa t i en t  erreiehte ein Alter  yon  57 Jahren ,  was u m  
so ers~aunlieher ist, werm m a n  das Lebensal ter  mi~ den beiden folgenden 
F/~llen vergleicht, denn  hier be t rug  die Lebenszei~ nu r  8 u n d  10 Jahre.  

Fall 21. T.R.  (ES 11 862/57) Alter: 8 Jahre. ~ber Geburt und frfihkindliche 
Entwicklung nichts bekannt. Bis 1952 in einem I(inderheim; konnte mit 4 Jahren 
noch nicht laufen, lediglich auf dem Boden kriechen. Hat nieh~ gesprochen; HSren 
und Sehen jedoeh offenbar intakt. War noch nie sauber gewesen. Immer nur fliissige 
und breiige Kost zu sich genommen. Anfang 1956 fiel ab und zu ein Zittern in den 
Beinen, geringer in den Armen anti ttgufiges Verschlucken, sparer Speiehelflu$. Im 
gleichen Jahr Aufnahme in die Kinderabt. der Univ. Nervenkl. Tfibingen. Befund: 
20 em unteraltersgroB, sehwer dysplastischer Junge. Hydrocephale Sch~delform. 
Kopfmnfang 55cm. Sa~telnase, Hypertelorismus, Rachenanomalie, Thorax- 
deformit~$. Gebl/~htes Abdomen, trockene sehilfernde Haut, Pseudarthrose des li. 
Unterschenkels, zahlreiche Cafd-au-lait-Elecken. ~eurologisch: Abducensparese li. 
Eigenrefl. li. lebhafter und allgemein gesteigert. Babinski bdsts., FuBklonus bdsts., 
li. mehr als re. Die li.-seitigen Extremit~ten werden nicht mehr bewegt, Tonus 
deutlich erh5ht. AuSerdem bestehb Abasie, Astasie, sowie aShetoide Bewegung. 
Sensorium leieh~ getriib~. RS-Befund: Dysplastischer Sehi~del mit vermehrter 
Wolkenzeichnung. Im EEG schwere diffuse StSrung; Stauungspapille bdsts, mit 
Sehnervenatrophie. Laborbefund: Blur Rh neg., Blutsenkung 25/55, Blutbild o.B. 
Diagnose: Progredienter Hirndruck dureh Aqui~duktverschlu$ bei raumforderndem 
Prozel] in der Vierhfigelgegend. PlStzlich hohes Fieber unklarer Genese. Zentraler 
Tod. Die anderwgrts durchgeffihrte Schgidelsektion ergab einen hochgradigen Hydro- 
cephalus internus mit chronischem Hirndruck, Ausweitung des ttirusch~dels, beson- 
ders der hinteren Schi~delgrube. Das stark umfangsvermehrte Gehirn wog 1700 g. 
Die weiehen H/~ute zeigten, besonders im Basisbereich, diffuse wei$1iehe Triibungen 
und Verdickungen; das Gef/~Bsystem war fiberall zartwandig. Hirnoberfl/tehe ver- 
strichen; deutlicher Druckconus im Bereich der Xleinhirntonsi]len. Auf Frontal- 
sctmitten hochgradige hydrocephale Erweiterung der Hirnkammern, vor allem der 
Seitenventrikel und des 3. Ventrikels. Die Corpora mamillaria sind in eine blasige 
VorwSlbung des Zwisehenhirnbodens mib einbezogen und weisen ebenso wie die 
Fornices, der Balken und die Stammganglien erheblichen Druckschwund auf. Keine 
Erweiterung des 4. Ventrikels. Der Aqui~dukt ist durch zwei glasstecknadelkopf- 
groBe gestielte Gebilde in seinem Lumen weitgehend verlegt. Diese Gebilde gehen 
yon der dorsalen Schliel]ungslinie aus. Als Zeichen einer sehr friihzeitigen Ent- 
stehung des Hydrocephalus finder sich eine hoehgradige Erweiterung des Cavum 
septi pellucidi. Hinweise fiir ein friihkindliches prozel~haftes Geschehen sind nir- 
gends feststellbar. Plexus chorioideus o.B. Auch Schnitte durch die fibrigen Mittel- 
hirnantefle, Kleinhirn und die Medulla oblongaba lassen makroskopisch keine 
weiteren Abwegigkeiten erkennen. 

Histologiseh ergibt sieh fo]gendes Bfld: Die sich yon der dorsalen Schliel]ungs- 
linie in das Aqu~duktlumen hereinstfilpenden Gebilde (siehe Abb.3a) zeigen aus- 
differenzierende Spongioblasten (vgl. Abb. 3 b), sowie angedeutet neurinomahnliehe 
Gewebsstrukturen, verbunden mi$ einer m~itig ausgepr/s Fehlvascularisabion, 
wle sie bei den Phakomatosen hi~ufig anzutreffen ist. 

i Herrn Prof. Dr. E. L]STTE~E~, Direktor des Patholog. Instibu~s der Univ. 
Ttibingen, schulden wit ffir ~berlassung des Cerebrum besonderen Dank. 
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Der Ependymbelag, als Auskleidung des Aqu~dukts, ist groBenteils erhalten. 
Im Bereieh der polypSsen Feh]bildungen ist er jedoch nur in den Ansatzzwickeln 
vorhanden. Eine spongiSse Gewebsaufloekerung finder sich namentlich im Kuppen- 
bereich des beschriebenen Gebfldes. In den vor dem ttindernis liegenden stark 
ausgeweiteten Aqu~duktpartien erkennt man zellige GliaknStehenbfldungen und 
g]eielffalls vieffaeh spongiSse Gewebsaufloekerung. Perieanalioul~r deutliches peri- 
vascul~res 0dem, verbunden mit dyshorischen Erseheinungen an der uferbildenden 

Abb. 3. a Aus der dorsalen Schlie2ungslinie in den Aqu~dukt hereinragende geschwulstige Gewebs- 
fehlbildung polyp6ser Art. Vergr. 18real; b AusschnittvergrSl]erung des in a umgrenzten Bezixkes 

(seitenverkehr~). Vergr. 66real 

Hirnsubstanz. Priiparate aus dem GroBhirn bieten lediglich die ffir Hydrocephalus 
typisehen Vergnderungen. Die Corpora mamillaria sind deutlieh abgeplattet. Ihr 
Ganglienzellapparat zeigt vorwiegend das Bfld der vaeuoligen Protoplasma- 
entmisehung mit weitgehender Tigrolyse. M~rkscheidenprgparate lassen eine hoch- 
gradige diffuse Entmarkung erkennen. Daneben besteht eine vieariierende spon- 
giSs-SdematSse Gewebsauflockerung. 

Beurteilung. Feh]bfldung im Aqugduktbereieh, welehe in Zusammenhang mit 
den zahlreiehen Caf6-au-lait-Fleeken in der Haut als neuroeutanes Syndrom bzw. 
als zen~r~les Reeklinghausen-~quivalen~ ~ngesehen werden k~nn (Abb. 3). 

In  der Li~ngsschnittbetrachtung zeigt der zweite Fall beziiglich der 
Tdberlebensdauer, der Symptomatik und der pathologisch-anatomischen 
Gegebenheiten gi~nzlich andere Verhi~ltnisse. Letzteres geht aus dem 
Vergleich der Aqus (siehe Abb.2b u. 3a) hervor. Das 
yon der dorsalen SehlieBungslinie hereinragende Gebilde (Abb. 3 a) tan- 
giert hier keineswegs die am Boden des Aqu~dukts gelegenen Kern- 
gebiete des Iqervus oculomotorius, wiihrend diese im ersten Falle 
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teilweise mit in die prim~re Fehlbildung einbezogen sind. Eine Augen- 
muskelsymptomatik kann deshalb im zweiten Falle nieht erwartet wer- 
den. Art und Lokalisation der prim/~ren Verbildung sehliel]en vielmehr 
hier jedes neurologische Symptom und damit eine friihzeitige Erkennung 
aus! Dementsprechend traten neurologische Zeiehen erst mit dem Vell- 
bfld eines chronisehen Hydrocephalus internus auf, wobei erwartungs- 
gem~l~ der Nervus abducens (als exponiertester Hirnnerv bei Hirndruek- 
zustgnden) im Vordergrtmd stand. Auch alle fibrigen neurologisehen 
Befunde sind als Folge des Hydrocephalus erklgrbar und lediglieh die 
Caf~-au-Iait-Flecken tier Haut Iassen im Zusammenhang mit den eere- 
bralen Symptomen die Art dos Aqugduktversehlusses ahnen. Die psyehi- 
schen und statisehen Ausfallerseheinungen mfissen also in diesem Falle 
ausschlie]31ich auf don Hydrocephalus internus bezogen werden. Sie sind 
abet mehr oder weniger als Entwicklungshemmung statischer und psy- 
ehischer Funktionen infolge des hydrocephalen Gehirnumbaues aufzu- 
fassen. 

Bleibt noeh zu klgren, warum bei einem offensiehtlich ]completten 
Aqugduk~verschlufi im ersten Falle (Ganglabyrinth mit blindsack- 
ghnliehen Gebilden) die Lebenszeit 57 Jahre und im zweiten Falle 
(lediglich 4/5 Stenose des Aqu~dukts) nur 8 Jahre betrug. Dies kl~rt 
sieh mSglieherweise, wenn man amfimmt, dal~ der ]complette Ver- 
schlul~ im ersten Falle relativ ]ri~hzeitig, solange die Balkenplatte noeh 
verhgltnismgBig diinn war, rupturierte, so dal~ auf diese Weise extra- 
und intracerebrale Liquorr~ume ohne Vermittlung des Aqugdukts kom- 
munizierten. -- Abdueenssymptome wurden deshalb im ersten Falle 
nieht beobachtet. -- Im zweiten Falle verursaehten die beiden offenb~r 
langsam waehsende n gestielt-polypSsen Gebilde erst ganz allmi~hlich 
einen Hydrocephalus internus. Offensiehtlieh wuehs der Innendruek hier 
erst starker an, als die Balkenplatte schon fest geffigt war und der bereits 
in Ausbildung begriffene Hydrocephalus in~. keinen geniigenden Druek- 
unterschied zwischen den intra- und extracerebralen Liquorrgumen mehr 
aufwies. -- Ganz deutlich is~ dieser Untersehied der Druekverh~ltnisse 
aueh am Sehgdel ablesbar, wobei im zweiten Falle ein stgrker hydro- 
eephal umgebautes ScMidelbinnenrelie/bestand. Im gleichen Sinne unter- 
seheidet sieh aueh der ,zentrale Tod" beider ~glle: 

W~hrend ira ersten Falle mehr die chronische Seh~digung der vegeta- 
riven Mittelhirnzentren, insbesondere auch tier Formatio retieularis, im 
Vordergrunde steht, ist im zweiten Falle eher eine a]cute hydrocephale 
Dekompensation mit Einklemmungserseheinungen festzustellen. I-Iier 
bestand der Cireulus vitiosus -- wie in allen diesen F~tllen -- darin, dal] 
infolge der Massenverschlebungen im Sehgdelbinnenr~um der Abflul~ des 
Ventrikelliquors durch den ohnehin sehon stark eingeengten Aqu~dukb 
(siehe Abb.4) zusStzlieh versehlechtert wurde. Andererseits wird das 
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Zis ternensystem,  vornehmlich die Cistern~ cerebello-medullaris infolge 

basaler Kompress ion  u n d  Zis ternenverkei lung (OsT~TAG) verlegt, so 
dab neben  der Abf l@behinderung  auch tier Liquoraustausch mit  dem 
Spinal l iquor  gehemmt  ~ r d .  

Fall 8. Weiterhin konnten wir als 3. Fall einen 10j/~hrigen Volksschfiler G. P. 
(ES 12 342/57) I untersuchen, dessen Familienanamnese keine Besonderheiten 
bietet. Anamnese des Kindes nach Angaben des Vaters: Geburt und friihkindliehe 
Entwieklung normal, nie ernstlieh krank gewesen, besuehte die Volkssehule 
und ist dort bis zum 9. Lebensjahr gut mitgekommen. Im Juli 1956 angeblich 
yon einem Auto angefahren, keine Bewugtlosigkeit, konnte naeh Hause und 
sparer zum Arzt laufen. Am Abend und w~hrend der folgenden Tage 6frets er- 
brochen. Fragliehe ,,Gehirnerschfitterung" 14 Tage Bettruhe. Beim Wiederauf- 
stehen tat die li. Seite nieht mehr so gut mit. Zunachst Sehw/~che im li. Bein, 
sparer auch im Arm. Zunahme der kSrperlichen Behinderung; Nachlassen clef 
geistigen Leistungsfdihigkeit und Wesensiinderung im Laufe des folgenden Jahres. 
Die Sehulleistungen gingen stark zuriiek, der Junge wurde wehleidig und stark ver- 
langsamt. Nut gelegentlieh leichte Kopfschmerzen re. Am 12. 6. 1957 Aufuahme im 
klinischen Jugendheim der Univ. Nervenk]inik Tiibingen. Aufnahmebefund: 
Altersentspreehend grol3, Schulkindform. Neurologisch: ttemispastik li., Faciahs- 
schw/~ehe li., durchgehend li.-seitiges lYberwiegen der Eigenreflexe. Pyramiden- 
zeiehen li., angedeutet auch re. Sehw/~chung der li.-seitigen Fremdreflexe. Tonus- 
erhShung li. bei tterabsetzung der groben Kraft. Keine sieheren Sensibilit/~ts- 
stSrungen. Leichte Dysmetrie und deutliehe Dysdiadoehokinese li. Beim Gehen 
leichte spastische Zeiehen. Augenbefund: o.B., Hals-lqasen-Ohren-Befund: o.B. 
Eneephalogramm: Nach oben gedr/~ngter 3. Ventrikel. RSntgenologiseh: auf den 
Seh/idelleeraufnahmen fiber der Sella re. doppelt konturierte bandfSrmige Ver- 
schattung. Typiseher Kirndrueksch~del mit gesprengten N&hten, Wolkenzeichnung 
und ausgeweiteter Sella. Massiver Versehlul3hydroeephalus. Arteriogramm: Ohne 
siehere path. Ver/~nderungen. EEG: Allgemeine Ver/~nderungen. Liquor: Zellgrenz- 
wert 12/3 Zellen, deutliehe normalproportionierte EiweiBvermehrung auf 82 mg-~ 
GesamteiweiI]. Stark verkfirzte Reduktionszeit. Psychisch: Deutliehe Verlang- 
samung, sehr reizempfindlieh, heult manchmal grundios vor sieh hin, sonst aber 
sehr zutraulieh. Verlauf: W&hrend des star. Aufenthaltes Versehlechterung des 
Zustandes. Entwicklung einer li.-seitigen Gaumensegelparese, ~bergreifen der 
Pyramidensch/~digung auch auf die re. Seite, zunehmende noeh vorwiegend li.- 
seitige Ataxie. Klin. Diagnose: Tumor im CHvusl~ereieh. -- Eine operative Inter- 
vention ffihrte leider nicht zu dem gewiinschten Ziel, und das Kind verstarb. -- 
Makroskopisch: Gewicht des umfangsvermehrten formalinfixierten Gehirns 1450 g. 
Typische Hirnschwellung mit nahezu v5lliger Verstreiehung der Furehen. Druck- 
eonus ira Bereich der Kleinhirntonsillen. ]=[auto und Gef/~l]system zart; Kleinhirn 
und Medulla oblongata/~uBerlich ohne Besonderheiten. Die Mittelhirnregion ist re. 
mehr als li. geschwulstig infiltriert (Abb.4a). Hier finden sieh weiBliehe gaHertige 
Gesehwulstgewebsmassen, welche z.T. eine Medianversehiebung, sowie eine Ein- 
engung des Aqu/~duktes bedingen. Das Gesehwulstgewebe breitet sich sowohl in der 
Vierhfigelregion als auch im ttirnschenkelgebiet, in die Corpora mamillaria und nach 
lateral in den re. Schlafenlappen aus; nach vorn reieht es bis in die Gegend des Chiasma, 

1 F/Jr Uberlassung des Materials sind wir tterrn Prof. Dr. reed. E. L E T T ~ ,  
Direktor des Path. Inst. der Univ. Ttibingen, und fiir Einsiehtnahme in die Kranken- 
gesehichte Iterrn Dr. med. DI~IEsE~, Neuroehirurg. Abteflg. tier Chirurg. Univ.- 
Klinik Tiibingen, zu Dank verpfliehtet. 
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wobei der li. N. I I  voa  weiglieh g~llertigen Gesehwulstmassen eingescheideg wird. 
Auf Frontalsehnitten ist der gesamte Boden des 3. Ventrikels und der basale Anteil 
der re. Stammganglienregion gesehwulstig durehse~z~. Das Ventrikelsystem isg 
,rgiflig hydrocelghal ausgeweitet, der Balken etwas versehm~lert. Am Plexus ehori- 
oideus kein patholog. Befund. Histologisch wird das Mittelhirn yon einem diffusen 
sieh landkartenartig ausbreitenden Tumorgewebe durchsetzt, welches mi~ un- 
seharfer Grenze in die pr~existenten S~rukturen iibergeh~. Das Zellbild variier~. 
Es finden sieh neben einzelnen spongioblastischen Zelltypen aueh jugendliche 

Abb. 4. a Querschnitt durch das Mittelhh'n. Geschwulstige Durchsetzung - -  besonders der rechten 
S cite - -  (Tu Tumor) mit deutlicher l~assenverschiebung, A qu~duktverformung und Stenose. Vergr. 1:1; 

b Zum Tefl verkalkendes Geschwulstgewebe (V Verkalkungen) des Nittelhirns 

embryonale as t rocy~re  Elemenbe, z.T. auch Partien mit  vermehrter Oligodendroglia. 
In  diesen Gebieten finden sich z.T. diffus mi$ Kalk inkrustierte EiweiBniederschlage 
(vgl. Abb.4b). Vorherrschend ist jedoeh der jugendlich astroeyt~re Zelleharakter 1 
mi~ der $ypischen spongi6sen Gewebsaufloekerung. Das zisternale Bindegewebe ist 
stellenweise fibrSs umgewandelt und erinnert in einzelnen Stellen an ein Area vas- 
culosa&hnliches Gewebe, welches yon dem beschriebenen Geschwulstgewebe durch- 
setzt wird. Die Corpora mamillaria sind geschwulstig eingekapselt. Es besteht eine 
hoehgradige allgemeine 5demat6se Gewebsauflockerung sowie weitgehender Mark- 
seheidenverIust. Bemerkenswert sind marginale sogenannte ,Ablagerungen yon 
Pseudoka]kkonkrementen". ZentralwErts finder sieh spongioblastisehes, teilweise 
astroeyt~r ausdifferenzierendes Gesehwulstgewebe. Der eingeengte mamill~re 
Ganglienzellapparat weist weitgehende Tigrolyse, diffusen Zellun~ergang und ver- 
einzelt Zellsehrumpfungen auf. 

F f i r  die A u s b i l d u n g  des  H y d r o c e p h a l u s  i n t e r n u s  i s t  z u n ~ c h s t  die  

Loka l i sa t ion  des T u m o r g e w e b e s  a m  U b e r g a n g  v o m  Zwisehen-  z u m  
M i t t e l h i r n  i m  Z u s a m m e n h a n g  m i t  d e m  v e r d r ~ n g e n d e n  u n d  in f i l t r i e r enden  

W a c h s t u m  de r  G e s c h w u l s t  se lbs t  v e r ~ n t w o r t l i e h .  D u t c h  das  E m p o r -  
d r ~ n g e n  de r  Zwi schenh i rnbas i s  m i t  E i n p r e s s u n g ,  besonde r s  des  r e e h t e n  

1 Das embryonale K]einhirn-Aslbrocy~om im Sinne yon B]~ROST~A~]) U. OST~-  
TAG wird yon ZiiLc~ den Spongioblastomen zugerechnet. 
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ttirnschenke]s, in den Tentoriumschhtz, sowie Knickung der I-Ernachse 
warde eine abnorme Aquaduktbiegung mit Stenose bewJrkt. Nieht un- 
wesentlich ist auch, dal] sich die Geschwulst vorwiegend entlang dem 
reehten Hirnschenkel in den Kleinhirnbriickenwinkel erstreckte, so dal] 
auch eine Seitverlagerung und leichte Torquierung der Mittelhirnregion 
zur relativen Aquaduktstenose beitrug. Zugleieh erklart das vorwiegend 
reehtsseitige Waehstum entlang dem Hirnschenkel die iiberwiegend links- 
seitige neurologische Symptomatik. Die Tumorinfiltration des Mittelhirns 
sehuf ihrerseits ein weiteres, die Aquaduktstenose verstarkendes Moment. 
so da2 der sieh sehliel~lieh ausbfldende Hydrocephalus den Liquorstop 
durch Abflui3behinderung aus den Foramina Lusehkae und Magendi 
komplett machen mu2te. 

Aueh in diesem Falle traten, wie in den beiden vorher besehriebenen, 
die au/]glligen psychisehen Veranderungen mit der starkeren Ausbildung 
des Hydrocephalus internus in Erseheinung. In diesen drei Fallen sind also 
die grSberen psyehisehen Veranderungen erst in der letzten Phase des Ge- 
schehens, als Zeichen der beginnenden cerebr~len Dekompensation, auf- 
getreten. 2'einere StSrungen, insbesondere der Intelhgenz, waren jedoeh 
s offenbar mit Beginn der hydrocephalen Umbildung in Er- 
seheinung getreten. 

Die neurologisehen Zeiehen geben dabei in der zeitlichen Reihen/olge ihres 
Auftretens und ihrer Intensitiit ein ansehauliches Bild yon der Aus- 
breitungsrichtung und Geschwindigl~eit des Mittelhirnprozesses: 

i. Schwache im linken Bein und Arm -- direkte ,,Mittelhirn-Hirn- 
schenl~el-Alteration" reehts durch den beginnenden Geschwulstproze~. 

2. Zunahme der Symptome bei nachlassender geistiger Leistungs/i~hig- 
/celt und Wesensveranderung -- Tumorprogression, beginnender Hydro- 
cephalus ! 

3. Weitere Verstarkung der Itirnsehenkelsymptomatik reehts (ttemi- 
spastik links, Uberwiegen der linksseitigen Eigenreflexe, Pyramiden- 
zeichen links usw.). 

4. ~bergreifen des Prozesses auf die Gegenseite (beginnende Pyra- 
midenzeiehen rechts). 

5. Einbeziehung des ~tnteren Facialiskerngebietes reehts und der 
Kleinhirnschenkel links in den infiltrativen Gesehwulstproze~ (Facialis- 
schwache links; Dysdiadoehokinese und Dysmetrie links). 

6. Ausdehnung des Prozesses auf der linken Seite -- caudalwarts -- 
unter Einbeziehung des Nervus glossopharyngicus (Gaumensegelparese). 
Infiltrative Geschwulstdurclisetzung des linken tIirnschenkels (ver- 
starkte Pyramidenzeiehen rech~s). 

7. Zunahme tier Kleinhirnschenkelalteration, namentlich links (vor- 
wiegend linksseitige Ataxie). 
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Ausb re i t ung  und  W a c h s t u m s r i c h t u n g  des Prozesses s ind  k la r  erkenn-  
bar .  R/ i t se lhaf t  e rsche in t  jedoch,  w~rum der  aueh kl iniseh nachgewiesene 
H y d r o c e p h a l u s  in te rnus  keine  A b d u c e n s s y m p t o m e  verursach te?  - -  
Offensichtl ich wurde  seine E i n k l e m m u n g  infolge des Anhebens  der  
S t a m m h i r n b a s i s  durch  den  basa len  Sitz der  Gesehwuls t  ve rh inder t ,  so 
d a b  er sogar  en t l a s t e t  wurde  trotz des sich ausb i ldenden  H y d r o c e p h a l u s  
in ternus .  - -  Viel le icht  s ind die ja  sehr  v ie ldeu t igen  Kopfschmerzen ,  welche 
hier  au f  der  rechten Sei te ,  also dem Ausgangspunkt der  Geschwulst-  
b i ldung  gek lag t  wurden,  durch  eine Beeintr i~chtigung des Nervus  t r i -  
geminus  zu erkIs Jedenfa l l s  l iegt  de r  eraniale  An te i l  des T rac tus  
meseneephMicus t r igemin i  im Geschwuls tbereieh.  

Von In te resse  d i i r f ten  in  Z u s a m m e n h a n g  m i t  den  M6gl iehkei ten  der  
NI i t te lh i rndiagnos t ik  die e twas  anderen  pa tho l . - ana tomischen  Gegeben- 
he i t en  be i  unse rem 4. F a l l  sein:  

H ie r  hande l t e  es sich u m  einen ProzeB im Bereieh der  Vierh i ige lp la t te  
u n d  der  oberen I t aubenreg ion .  

Fal l  4. Bei dem 26jghrigen Goldschmied Sehm. L. 1 (ES 14 107/58) zeigte die 
Familienanamnese keine Besonderheiten. Als KindMaseru, sparer nie ernstlich krank 
gewesen; keine Anfglle./r 1958 ,,Grippe", arbeitete weiter. Ostern 1958 Sehmer- 
zen re. Auge, sparer aueh li. Auge. ,,Conjunetivitisbehandlung" ohne Erfolg. 
Stauungspapflle festgestellt. Kopfschmerzen jetzt aueh fiber der Stirn und den 
Augen. Kein Erbreehen. ScMaf normal, Appetit sehlechter gewordeu, Durst normM, 
GeMchtsabnahme, Stuhlgang verstopft, Wasserlassen normal, Nieotin: 6 Ziga- 
retten, Alkohol: I FI. Bier tgglich. 

Verdacht auf Kleinhirntumor. Psychisch: allseitig orientiert. Hirnnerven: St. 
Papille bdsts, yon 4--5 D.; Visus vermindert, li. mit parazentralem Skotom. Ge- 
sichtsfeld bdsts, etwas eingeschrgnkt. Li. Pupille etwas weiter Ms re. t~ast erloschene 
Liehtreaktion bdsts; Konvergenzreaktion normal. Bulbi k6nnen nicht fiber die 
Horizontale gehoben werden. Rotatorischer Nystagmus beim Bliek nach re. Obere 
und untere Extremitgten: PSI~ und ASP sehr lebhaft, sonst o.B. Romberg: leichtes 
Schwanken. Innere Organe: o.B. RR 140/80 mm Hg. Liquor: normal. R6. : Schgdel 
in 2 Ebenen: kleiner Epiphysenkalk an normaler Stelle. Carotisangiogramm li.: 
normMes Bild. Vertebralisangiographie: keine Darstellung der Vertebralis! Uber 
der Einstichstelle lgngliehes Paravasat, m6glicherweise Kontrastmittel intramural. 
Eine Darstellung der Arteria vertebralis gelingt nieht. Kleinhirntrepanation und 
Torkildsen-Drainage wegen Verd. auf AqugduktverseMuB. Eine Methylenblau- 
kontrolle bei der Operation ergab PassageverschluB. Aus Wohlbefinden am 15. Tag 
post operationem bei funktionierender Liquorpassage unerwarteter Tod durch 
plStzliehe zentrale Atemlghmung und KreislaufstSrung. 

Bei der Sektion, ]:tirngewieht 1220 g, ttydroeephalus internus infolge einer etw~ 
dattelgrol3en Geschwuls~ der Epiphyse. Seharfe Abgrenzung gegenfiber dem iibrigen 
tIirngewebe. Ausbreitung mit weiBlich kSrniger Masse in den 3. Ventrikel bis nahe 
an die 3~assa intermedia. Dorsal Kompression der Vierhiigelplatte mit weitgehendem 
Drucksehwund derselben some des Aquaduk}s und der Subaqu/idukfformation. 

t t~ir I~berlassung der Krankengesehiehte sind Mr Herrn Prof. Dr. reed. C. M. 
BElZRn~D, Direktor der Chit. Klinik des St~dt. Krankenhauses Stuttgart-Bad Cann- 
start, zu besonderem Dank verpfliehtet. 
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Blasige VorwSlbung des Zwisehenhirnbodens! Druckatrophie der Corpora mamfl- 
laria! Erhebliehe Druckzeiehen im Bereich der Kleinhirntonsillen. tt/~ute und Ge- 
f~$system zart. 

Mikroskolgisch: Epiphysentumor (Pinealom) (Abb. 5a u. b). Am GroBhirn Hydroee- 
phalusfolgen. Auch an den Corpora mamillaria deutliche zellig-faserige Randgliose 

Abb. 5. a Querschnitt durch das MSttemirn. Die u ist weitgehend druckatrophisch 
und dcr obere Mittelhirnabschnitt stark komprimier~. Aqu/idukt sp~ItfSrmig eingeengt. ]~piphyse 
geschwulstig umgewandelt. Vergr, 1,3:1. Tu Tumor; b Epiphysentumor mit Vcrkalkungen V. Pinaelom 

als Kompressionsfolge. Hyaline Degeneration des mamill/~ren GanglienzeHapparates 
sowie Sklerose; diffuse Gliose, weitgehende Entmarknng; kleine perivaseul~re dys- 
horisehe Abbauherdehen. 

Naturgem/~{~ liegt bei den Alterationen der Vierhi~gelplatte u n d  der 
oberen Haubenreg ion  das Schwergewicht der ldinischen Zeichen bei den 
l)upil lenstSrungen.  Diese t re ten  hier bekannterweise  als erstes Zeichen 
auf, w/~hrend sic bei den prim/itCh Aqui~dulctverbildungen - -  sofern die 
kleinzellige Kerngruppe  des Oculomotorius-Kerns ausgespar~ bleibt  - -  

Arch. Psyclfiat. ~ervenkr., ]~d. 199 4 
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wie in unserem zweiten FM1, nicht in Erscheinung zu treten brauchen. 
Die weitere Entwicklung ist durch eine fortschreitende Stauungspapille 
und eine Aqu~duktstenose mit Hydrocephalus internus-Bildung ohne 
Hirnschenkelsymptomatik gekennzeichnet, da der Hirnstamm mit den 
tIirnsehenkeln, infolge des Tumordruckes, naeh unten in den Tentorium- 
schlitz ausweicht. Diese Druckrichtung blockiert zugleieh als Gegen- 
gewicht die hydrocephale Hirnausweitung naeh hinten. So kann zwar 
eine I-Iirnschenkelsymptomatik nieht oder nur gering in Erseheinung 
treten, jedoch wird die Neigung zur medull~ren Einklemmung verstiirkt. 
Bei dieser Konstellation ist also mit einem pl6tzlichen Tod an zentraler 
AtemstSrung aus seheinbarem Wohlbefinden besonders zu rechnen. --  
Der Vergleich mit unserer drit ten Beobachtnng (Kompression und Infil- 
tration des Mittelhirns yon unten her) erkl/irt die Verschiedenartigkeit 
der Symptomatik ganz deutlieh. Die Druckrichtung nach oben rief dort 
als erstes eine Hirnsehenkelsymptomatik hervor. Auf den N. I I  bezfig- 
liche Augenmuskelzeichen t ra ten im Fall 4 auf, da die welter unter- 
halb des Aqu~dukts gelegenen Gewebsteile indirekt in Mitleidensehaft 
gezogen waren. --  Augen- und Hirnschenkelsymptome sind also in 
ihrem zeitlichen Auftreten innerhalb der Gesamtsymptomatik yon erheb- 
licher diagnostischer Bedeutung beziiglich der ,,Oben-Unten-Lokalisa- 
t ion" im Mittelhirnbereich. Zugleich ist mit ihrer Erfassung auch ein 
~inweis auf die mSgliche Art des Prozesses gegeben. 

Psychische Ver~nderungen traten erkl~rlicherweise bei dem 4. Fall 
nicht mehr genfigend in Erscheinung, da die Ausbildung des Hydroce- 
phalus internus zun~chst mi~ einer Torldldsen-Drainage abgefangen 
wurde. Noch bevor es zur Auspr~gung einer faBbaren typischen Sym- 
ptomatik kommen konnte, erlag der Patient  der direkten Kompressions- 
wh'kung des Epiphysentumors, welcher eine akute Einklemung im 
Foramen oceipitale magnum und damit eine zentrale Ateml~hmung her- 
beigefiihrt hatte. Auf die 0dembereitschas yon Tumorgewebe wurde 
bereits im 2. Falle hingewiesen. Ganz allgemein mul3 das ,,akute Gr61]er- 
werden" yon Tumoren infolge intratumorSser KreislaufstSrungen mi~ 
0dem and regressiven Veriinderungen bei allen intracraniellen Geschwiil- 
sten in Rechnung gestellt werden; zugleieh gibt dies eine Erkli~rung fiir 
die oft pldtzlichen cerebralen Dekompensationserseheinungen. 

Ein Acusticustumor (Neurinom) soll sehllel~lich als 5. Fall wegen der 
seitlichen Kompression der Mittelhirnregion die diesbezfigliche neurolo- 
giseh-psychische Symptomatik erl~utern. 

]Pall 5. Die bei ihrem Tode 39jahrige Put. E. E. 1 (ES 13 946/58) hatte als Kind 
lediglich Masern. Fumilienunumnese o.B. Mit 33 Juhren 3 Monate in stution~rer 

1 Fiir ~-berlassung der Krankengeschichte sind wir tterrn Prof. Dr. reed. C. M. 
B~m~E~D, Dir. der Chir. Klinik, Stiidt. Krunkenhaus Stuttgurt-Bud CunnstutL zu 
besonderem Dunk verpflichtet. 
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Behandlung wegen Verdaeht auf multiple Sklerose. Damals plStzlich auftretender 
Kopfschmerz, Doppeltsehen, Paraesthesien an Armen und Beinen, Appetitlosigkeit, 
Sehlaflosigkeit, Gewiehtsabnahme. Schliel~lich wieder beschwerdefrei (1952). Nach 
2 Jahren (Aug. 1954) Wiederauftreten der Beschwerden sowie Gleichgewichts- 
stSrungen und Verminderung der HSrfunktion re. Doppelbflder, Nystagmus in 
horizontaler Riehtung. Reflexe fiberall lebhaft, seitengleieh, BDR re. sehwer, li. 
nieht auslSsbar. Keine Pyramidel~zeichen. Liquor: 1/3 Zellen, EiweiSvermehrung. 
EEG: keine Herdzeichen, allgemeine Krampfbereitsehaft. Eneephalographie: keine 
verwertbare Ventrikelfiillung. April 1955 Verst~rkung der Symptome: feinschlagi- 
get und frequenter rotatoriseher Nystagmus beim Blick naeh oben; Comealreflex 
unten nicht auslSsbar; leichte Hyperaesthesie desNervus infraorbitalis li., Flfister- 
stimme fiber 3 m li. gut, re. nicht gehOrt. Vorbeizeigen der re. Hand nach li. beim 
F. N. V. Blindgang nieht mSglich. 12. 5. 1955: weitgehende operative Entfernung 
eines re.-seitigen Kleinhirnbriiekenwinkeltumors (Prof. BEH~E~D), welcher weir 
nach hinten reichte. 3 Jahre sp~ter nach Wohlbefinden und Arbeitsf~higkeit erneut 
dumpfe unertr/~gliehe Kopfsehmerzen synchron dem Putssehlag, Gleichgewichts- 

st5rungen, Verst~rkung des Doppelsehens, vermehrt Durst. 
Psychisch: Konzentrationssehwi~che, herabgesetztes Erinnerungsverm5gen! 

Alteriert, redselig, leieht euphoriseh, nervSs. 
Neurologisch: Leiehte Abducensparese re., Hypaesthesie der re. Gesichtsh~lfte; 

Cornealreflex oben und unten nieht auslSsbar; geringe Facialissehw~che re.; Dia- 
dochokinese re. gestSrt. F. N. V. : re. Vorbeizeigen mit Intentionstremor; Sehnen- 
refiexe bdsts, gesteigert; Stereognosie re. unsieher. K. H. V. re. unsieher, Intentions- 
tremor. Fallneigung naeh re. Stehen: sehwankt naeh re. (pos. l~omberg). Stauungs- 
papille um 4 D. Diagnose: Gro$es Rezidiv eines Acustieustumors re. mit Kompres- 
sion des Hirnstamms. Verlauf: Rezidivopera~ion mit befriedigender pos~oper~iver 
Phase. 8 Tage sp/~ter rasehe Versch]echterung des Zustandes. Tod unter den Zeichen 
zentraler AtemstSrung. 

Die Gehirnselction ergab ein 1100 g schweres hydroeephal umgebildetes Gehirn 
mi~ Verstreiehung des Furehen-Windungsreliefs. Hirnkammern si~mtlich stark er- 
welterS, blasige VorwSlbung des Zwisehenhirnbodens mit Druckatrophie der Cor- 
pora mamillaria sowie der Forniees, des Balkens und der Stammganglien. Zer-, 
stSrung der re. basalen Kleinhirnhemisphare und erhebliehe Kompression der 
re.-seitigen basalen Mittelhirn-, Rautenhirn- und Medullaanteile dureh einen knollig- 
derbfaserigen Tumor im Zusammenhang mit den Seheiden des Nervus statoaeu- 
stieus (vgl. Abb. 6 a). Erweiterung der Foramina Monroi, eystisehe Degeneration des 
Plexus ehorioideus. Das Tumorgewebe zeigt histoIogiseh neurinomat6se Struktm'en 
(vgl. Abb.6b). Grol~hirn: Hydroeephalusfolgen, deutliche Abplattung der Corp. 
mamfl, mit Einbeziehung in den verdiinnten Boden des 3. Ventrikels. Tigrolyse und 
~eflweise A~rophie am Ganglienzellappara~. Weitgehende Entmarkung (Abb. 6). 

Be t r ach t en  wir  den Ver lauf  im L/s der  neurologisch-psychi-  
schen Erscheinungen,  so s ind die zun/~chst im Sinne einer  , ,Mult iplen 
Sklerose"  m i g d e u t e t e n  Initialsymptome: Kopfschmerz ,  Doppelsehen,  
Pa raes thes ien  an  A r m e n  u n d  Beinen, Appe t i t - ,  Schlaf los igkei t  u n d  
Gewich t sabnahme  in das  J a h r  1952 zu ver legen.  

Pathophysiologisch sind die Besehwerden bere i ts  als Anpassungssyn- 
drom au f  den sich im Kle inh i rnbr f ickenwinke l  rechts  en twicke lnden  
T u m o r  aufzufassen:  lokale  Raumbeengung ,  ge/~nderte Kreislaufverh/~lt-  
nisse (!), ges tSr te  L iquorz i rku la t ion .  I m  wei teren  Ver lauf  - -  para l le l  d e m  
T u m o r w a c h s t u m  - -  Zunahme  der  vo rgenann ten  Beschwerden,  sowie 

4s 



5 2  G.  LIEBALDT: 

einseitige Verminderung der HSrfunktion und Gleichgewichtsst6rungen! 
Damit wird eine klinische Lokalisation mSglich. Oer Beginn der Kom- 
pressionswirkung zeigt sich nunmehr mit dem in Erscheinungtreten der 
typischen neurologischen, unilateralen Kleinhirnschcnkel-Symptomatik 

kbb .6 ,  a Rechtsseitiger Kieinhirnbrfickenwinkei-Tumor mit weitgehender Zers~brung (Kompression) 
tier Iateralen ~au ten-  nnd  /vIittelhirnanteile. (Tu Tumorrezidiv). Dentliche cys~ische u 
der Zwischent~hmbasis; b ]~istologisches Bil4 des Tumors.  Yergr.  42,5mal. Links: Operations- 
mater ial  1955 mit  typischen neuxinomatSsen Strukturen.  l~echts: 1958 neben Zunahme der 

I)roliferabionstendenz verst~rkt  regressive Ver~nderungen 

an: Nyst~gmus, Vorbeizeigen usw. (siehe klin. Krankheitsverlauf). Die 
weitgehende Resektion des Tumors (1955) braohte eine 3 Jahre lang 
anhaltende Besserung. April 1958: Die vermehrten Gleiehgewichts- 
st6rungen~ Nystagmus und ziehende Schmerzen im rechten Oberarm 
und linken 0berschenkel sowie die Verst~rkung des Doppelsehens und 
vermehrt Durst lassen neurologiseh keinen ZwoLfel mehr an einer Median- 
verschiebung des Hirustamms und einem Hydrocephalus internus. Letz*erer 
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pr&gte sich psychisch, wie auch in den vorhergehenden F~llen, in 
einer Konzentrationsschw/tche und Merkf/~higkeitsstSrung aus! -- Als 
Zeichen des fortschreitenden Hirndrucks erfolg~e nun die Einbeziehung 
yon Hirnnerven in die Symptomatfl~: Abducensparese rechts, ErlSschen 
des Cornealreflexes rechts, Hypaesthesie der rechten Gesichtsh~ffte, 
Facialisschw~che rechts. -- Die Unerregbarkeit des rechten Labyrinths 
mit rotatorischem Nystagmus zeigte schlieBlich eine erhebliche Hirn- 
stammsch~digung an. Der WasserstoffwechselstSrung mit vermehrtem 
Durstgefiihl entsprach anatomisch die hydrocephale I)ruckausweitung 
des hinteren, inflmdibul~ren Zwischenhirnbodens, beg/ins~igt durch die 
tumorbedingte leichte Anhebung der Mittelhirn-Zwischenhirnbasis. Die 
Schiidigung der Corpora mamillaria er]olgte hier vermittels der hydrocepha- 
len Herniation des Zwischenhirnbodens und Tamponade der BasMzysterne ! 

Welche allgemeinen Folgerungen lassen sich nun aus unseren Befunden 
und Uberlegungen ableiten ? 

1. Die Schwierigkeiten bei der Fr//herkennung yon Mittelhirnprozessen 
ergeben sich aus den h5u/ig nur angedeuteten neurologischen Symptomen. 
Zudem ist vielfach ein /~tiologisch unklarer (aufgepfropf~er) Hydro- 
cephalus internus f/Jr den Kliniker die Ausgangssituation! 

2. Wenn auch jedem Versuch einer schematischen Einteilung M&ngel 
anhaften mfissen, so kann doch die zeitliche Gliederung im Ablauf des 
verschiedenartigen Geschehens wertvolle Anhaltspunkte geben. Es ls 
sich f/Jr unsere Beispiele ein etwa vierphasiges Geschehen herauslesen 
(siehe Tabelle). 

Die Initialphase begann, je n~ch der Lokalisation des Prozesses, mit 
Pupillen- bzw. Augenmuskelst6rungen, Einschr~nkung der HSrfunktion 
oder einer ,,Hirnschenkelsymptomatik". 

Die zweite Phase war bei Aqu~duktstenose oder -Verschlul] klinisch 
durch ein sogenanntes ,,Anpassungssyndrom" mit: ,,Kop]schmerzen", 
,,Nervositi~t" sowie Merk]i~higkeitsstSrungen und Konzentrationsschw~iche, 
offenbar als Ausdruck beginnender hydrocephaler Hirnverformung, ge- 
kennzeichnet. Basale Mittelhirnpr0zesse (mit Beeintr&chtigung der Hirn- 
schenkel) lie/3en in der zweiten Phase bereits eine st/~rkere HirnschenkeI- 
symptomatik erkennen zum Unterschied yon den Aqu/~duktstenosen, 
welche diese erst in der dritten und vierten Phase zeigten. 

In der dritten Phase traten bei den Aqu&duktstenosen und -Verschlfis- 
sen schliel]lich hydrocephalus- oder tumorbedingte Massenverschiebun- 
gen mit Einklemmung der Hirnsehenkel und entsprechenden nettrolo- 
gischen Ausf~llen, besonders an den unteren Extremit~ten auf. 

Die vierte Phase imponierte dutch ,,medull~ire Einklemmungserschei- 
nungen", besonders bei raumfordernden Prozessen der 4-Hfigelpla~te. 

3. Aus der Kombination und der zeitlichen Reihenfolge der neurologi- 
schen und psychischen Symptome wird sowohl der regionale Sitz im 



A
b

la
u

fp
h

a
se

n
. 

V
er

su
ch

 e
in

er
 

U
be

rs
ic

ht
 i

ib
er

 d
ie

 n
eu

ro
to

g.
-p

sy
ch

. 
S

ym
p

to
m

a
ti

k 
na

ch
 d

er
 L

o
ka

li
a

a
ti

o
n

 u
n

se
re

r 
t~

il
te

 

B
ci

 A
lt

er
at

io
n 

de
r:

 
Si

~u
at

io
ns

sk
iz

ze
 

1.
 P

ha
se

 (
In

it
ia

lp
ha

se
) 

2.
 P

ha
se

 
3.

 P
ha

se
 

4.
 P

ha
se

 

1.
 u

nt
er

en
 A

q
u

g
d

u
k

t-
 

re
g

io
n

. 
57

 
Ja

h
re

 
(z

on
tr

. 
1%

ec
kl

in
g-

 
h
a
u
s
e
n
)
 

(F
al

l 
1)

 

2.
 o

be
re

n 
A

q
u

ad
u

k
t-

 
re

g
io

n
. 

8 
Ja

h
re

 
(z

en
tr

. 
I%

ec
kl

in
g-

 
h

au
se

n
) 

(F
al

l 
2)

 

3.
 ]

Yi
it~

el
hi

rn
ba

si
s 

(H
ir

n
se

h
o

n
k

et
) 

10
 J

ah
re

 (
,,

F
eh

lb
il

- 
d

u
n

g
sg

es
ch

w
u

ls
t"

) 
(F

al
l 

3)
 

J3
 A

u
g

en
m

u
sk

el
 u

n
d

 
cr

ie
r 

P
u

p
ii

le
m

st
6

ru
u

- 
ge

n.
 O

be
ro

 K
er

n
- 

1/
~s

io
n:

 
K

o
n

ju
g

ie
rt

e 
B

li
ek

lg
h

m
u

n
g

 
n

ac
h

 
ob

en
, 

u
n
t
e
r
e
 
K
e
r
n
-
 

la
si

o
n

: k
o

n
ju

g
. B

li
ck

- 
la

h
m

u
n

g
 n

. 
u

n
te

n
. 

B
ei

 
in

te
r -

nu
cl

e/
~

re
r 

L
as

io
n

 : 
A

sy
n

er
g

ie
 

b
d

. 
B

u
lb

i.
 

K
ei

ne
 A

u
g

en
m

u
sk

el
- 

o
d

er
 P

u
p

il
le

n
- 

st
6

ru
n

g
en

. 

A
n

g
ed

eu
te

te
 

H
ir

n
- 

se
h

en
k

el
sy

m
p

~
o

m
a-

 
ti
k,
 e

v
il

. 
n

ae
h

 B
ag

a-
 

to
ll

tr
au

m
a 

o
d

er
 

In
fe

k
t.

 

A
q

u
/i

d
u

k
ts

tc
n

o
se

 o
d.

 
V

er
se

h
lu

B
 : 

I-
Iy

dr
o-

 
ee

ph
M

e 
H

ir
n

v
er

fo
r-

 
m

u
n

g
 

m
. 

ld
in

. 
A

n
- 

p
as

su
n

g
ss

y
n

d
ro

m
 : 

K
o

p
fs

eh
m

cr
ze

n
, 

,,
N

er
v

o
si

ta
t"

, 
M

or
k-

 
f/

~
hi

gk
ei

ts
- 

u
. 

K
en

- 
ze

n
tr

at
io

n
ss

ch
w

~
eh

e.
 

Z
u

st
an

d
 

k
li

n
. 

ze
lt

- 
w

ei
se

 s
g

at
io

n
g

r.
 

A
 q

u
A

d
u

k
ts

te
n

o
so

 o
d.

 
V

er
sc

hl
uB

 : 
h

y
d

ro
- 

ce
p

h
al

e 
H

ir
n

v
er

 - 
fo

rm
u

n
g

 m
. 

k
li

n
. 

A
n

p
as

su
n

g
ss

y
n

d
ro

m
 : 

K
o

p
fs

ch
m

er
ze

n
, 

,,
N

er
v

o
si

t~
t"

, 
M

er
k

- 
f/

~
hi

gk
ei

ts
- u

. 
K

o
n

- 
ze

n
tr

a~
io

n
ss

ch
w

~
eh

e.
 

Z
u
s
~
a
n
d
 k

li
n

. 
ze

it
- 

w
ei

se
 s

ta
ti

o
n

er
. 

Si
st
ie
re
n 

d
e
r
 
,,
st
ar
. 

E
n

tw
le

k
lu

n
g

".
 

V
er

st
g

rk
u

n
g

 d
cr

 
lC

Ii
rn

sc
h

en
k

el
sy

m
: 

p
to

m
at

ik
, 

ev
th

 u
nt

e:
 

E
i
n
b
e
z
i
e
h
u
n
g
 y

o
n
 

H
ir

n
n

er
v

en
. 

A
u

ft
re

te
n

 e
in

er
 

n
eu

ro
h

 S
y

m
p

to
m

a-
 

ti
k

 i
n

fo
lg

e 
h

y
d

ro
- 

ce
p

h
al

u
sb

ed
in

g
te

r 
E

in
k

le
m

m
u

n
g

 d
er

 
H

ir
n

sc
h

en
k

el
 i

. 
d

en
 

T
6

n
to

ri
u

m
sc

h
li

tz
. 

A
u

ft
re

te
n

 e
in

er
 

n
eu

ro
l.

 S
y

m
p

to
m

a-
 

ti
k

 i
n

fo
lg

e 
h

y
d

ro
- 

ee
p

h
al

u
sb

ed
in

g
te

r 
E

in
k

le
m

m
u

n
g

 d
er

 
H

ir
n

se
h

en
k

el
 i

. 
d

en
 

T
en

to
ri

u
m

sc
h

li
tz

. 

tt
y

d
ro

ce
p

h
al

e 
:H

ir
n-

 
v

er
fo

rm
u

n
g

 d
u

tc
h

 
A

q
u

g
d

u
k

tk
o

m
p

re
s -

 
si

o
n

 y
o

n
 u

n
te

n
 u

n
d

 
V

er
le

g
u

n
g

 d
. 

B
as

al
- 

zy
st

er
n

en
 d

u
re

h
 d

en
 

b
as

al
en

 p
at

h
o

lo
g

. 
P

ro
ze

f]
. 

G
r6

b
o

re
 n

eu
ro

l,
 u

nd
 

p
sy

eh
is

ch
e 

S
y

m
p

to
- 

m
at

ik
. 

T
o

d
 u

n
te

r 
d

en
 

Z
ei

eh
en

 c
h

ro
n

. 
t{

ir
n

d
ru

ck
s.

 

G
r6

b
er

e 
ne

m
'o

l,
 u

nd
 

.~
 

p
sy

ch
is

ch
e 

S
y

m
p

to
- 

k~
 

m
at

ik
. 

T
o

d
 u

n
te

r 
d

en
 

Z
ei

ch
en

 c
h

ro
n

. 
H

ir
n

d
ru

ck
s 

he
zw

. 
ak

u
te

r 
h

y
d

ro
ce

p
h

al
er

 
""

 
D

ec
o

m
p

en
sa

ti
o

n
 

G
r6

b
er

e 
n

cu
ro

l,
 u

nd
 

p
sy

ch
is

ch
e 

S
ym

p~
o-

 
m

at
ik

. 
T

o
d

 
u

n
te

r 
d

en
 

Z
ei

ch
en

 c
h

ro
n

. 
H

ir
n

d
ru

ek
s.

 



B
ei

 A
lt

er
at

io
n 

de
r:

 
Si

~u
a~

io
ns

sk
iz

ze
 

1.
 P

ha
se

 (
In

it
ia

lp
ha

se
) 

2.
 P

ha
se

 
3.

 P
ha

se
 

4.
 P

ha
se

 

4.
 V

ge
~h

i~
ge

tp
la

tte
 u

n
d

 
d

cr
 

l~
au

b
en

re
g

io
n

 
26

 J
ah

re
 

(P
in

ea
lo

m
) 

(F
al

i 
4)

 

5.
 s

ei
tl

ie
he

n 
M

it
te

l-
 

h
ir

n
re

g
io

n
 

39
 J

ah
ro

 
(A

eu
s~

ie
us

ne
u-

 
rl

n
o

m
) 

(F
al

l 
5)

 

6.
 d

es
 M

it
~

cl
hi

rn
- 

g
ef

g
B

ap
p

ar
at

cs
 w

ie
 : 

F
ol

ge
zu

st
/~

nd
e 

n
ac

h
 

I~
le

ck
fi

eb
er

 - 
u

sw
. 

N
~

en
in

go
en

ee
ph

al
i-

 
ti

s;
 H

y
al

in
o

se
, 

A
m

y
lo

id
o

se
, 

P
ar

a-
 

m
y

lo
id

o
se

, A
rt

er
io

- 
sk

le
ro

se
, 

E
n

d
an

g
i-

 
~

is
 o

bl
i~

er
an

s,
 P

er
i-

 
ar

te
ri

ti
s n

o
d

o
sa

 u
sw

 

dL
 1 5 

E
rk

l~
ru

n
g

 s
ic

h
e 

u
n

te
n

*
 

A
u

g
en

m
u

sk
o

l 
an

d
 

o
d

er
 P

u
p

il
le

n
st

6
- 

ru
n

g
. 

E
in

 ,
,V

er
ti

k
al

- 
ny

st
ag

mu
s"

 
is

t 
ft

ir
 

ei
n

e 
B

ee
in

tr
~

eh
ti

- 
tu

n
g

 
d

er
 

v
o

rd
er

en
 

V
ic

rh
fi

g
el

 ty
p

is
eh

. 

E
in

sc
it

ig
o

 E
in

- 
se

h
rg

n
k

u
n

g
 d

er
 H

6
r-

 
fu

n
k

ti
o

n
. 

,,
A

n
p

as
- 

su
n

g
ss

y
n

d
ro

m
" 

an
 

d
ie

 s
ie

h
 c

n
tw

ie
k

el
n

d
o

 
l~

au
m

b
ee

n
g

u
n

g
 m

. 
K

o
p

fs
ch

m
er

z,
 A

p
p

e-
 

ti
t-

 
u.

 
S

eh
la

fl
o

si
g

- 
k

ci
G

 G
ew

ie
h

ts
- 

ab
n

ah
m

e,
 P

ar
~

- 
es

th
es

ie
n

. 

A
q

u
ii

d
n

k
ts

te
n

o
se

 : 
h

y
d

ro
ce

p
h

al
e 

I-
Ii

r n
 - 

v
er

fo
rm

u
n

g
 m

. 
k

li
n

. 
,,

A
n

p
as

su
n

g
ss

y
n

- 
dr

om
" 

wi
e 

be
i 

I.
 

us
w.

 

B
eg

~
nn

 d
er

 K
o

m
- 

p
re

ss
io

n
sw

ir
k

u
n

g
 : 

ei
n

se
it

ig
e 

G
le

ic
h-

 
g

ew
ie

h
ts

st
6

ru
n

g
en

, 
N

y
st

ag
m

u
s,

 V
o

rb
ei

- 
ze

ig
en

, 
v

er
st

/~
rk

te
 

ei
n

se
it

ig
e 

V
er

m
in

- 
d

er
u

n
g

 d
er

 H
6

r-
 

fu
n

k
ti

o
n

. 

H
ir

n
sc

h
en

k
el

sy
m

- 
p

to
m

at
ik

, 
je

d
o

eh
 

N
ei

g
u

n
g

 z
u

 ,
,m

ed
u

l-
 

l~
re

r 
E

in
k

le
m

m
n

n
g

".
 

M
ed

ia
n

v
er

se
h

ie
b

u
n

g
 

d
es

 H
ir

n
sl

b
am

m
es

 m
. 

A
u

sb
il

d
u

n
g

 e
in

cs
 

H
y

d
ro

ce
p

h
al

u
s 

in
~

. 
u.

 c
n

ts
p

rc
ch

en
d

er
 

P
r~

g
u

n
g

 
ei

n
er

 
p

sy
- 

eh
is

ch
o

n
 S

y
m

p
to

m
a-

 
ti

k
 m

. 
M

or
kf

/~
hi

g-
 

k
ei

ts
st

6
ru

n
g

en
 

u
n

d
 

K
o

n
ze

n
tr

at
io

n
s-

 
sc

hw
/~

eh
e 

; 
,,

N
er

v
o

- 
sl

t~
t"

. 

a)
 b

ci
 

di
J/

us
en

 
V

er
~

n
d

er
u

n
g

en
 

am
 

P
ar

en
eh

y
m

: 
al

lg
em

ei
n

c 
so

m
a-

 
ti

sc
h

e 
u

n
d

 p
sy

eh
is

eh
e 

L
ab

il
it

g
t,

 S
t6

ru
n

g
 d

es
 

S
ch

la
f-

W
ae

h
rh

y
th

- 
m

u
s 

u
sw

. 
(v

eg
et

at
iv

e 
D

y
st

o
n

le
).

 

b)
 b

el
 

he
rd

/g
rm

ig
en

 
V

er
g

n
d

er
u

n
g

en
, 

je
 

n
ac

h
 

b
et

ro
ff

en
cr

 
R

eg
io

n
] 

n
eu

ro
lo

g
is

ch
e 

S
y

m
p

to
m

e 
y

o
n

 
se

it
cn

 d
es

 
T

ri
g

em
in

u
s,

 O
cu

lo
m

o
-(

 
to

ri
u

s,
 

T
ro

ch
lc

ar
is

 u
n

d
 

d
er

 
I-

Ii
rn

sc
h

en
k

el
; 

au
ch

 
d

ie
 

S
u

b
st

an
ti

a|
 

ru
b

ra
 u

n
d

 n
ig

ra
 k

6
n

n
en

 b
ct

ro
ff

en
 s

ei
n.

 
I 

E
v

tl
. 

v
er

st
~

rk
te

 
p

sy
ch

is
ch

e 
S

y
m

p
to

- 
m

at
ik

 o
hn

v 
w

es
en

t-
 

li
ch

 v
er

~
n

d
er

te
 

n
cu

ro
lo

g
. 

S
y

m
p

to
- 

m
at

ik
. 

P
1

6
tz

tl
ch

er
 T

ed
 

u
n

- 
er

w
ar

te
t 

an
 

ze
n

tr
a-

 
le

t 
A

te
m

l/
~

h
m

u
n

g
. 

H
ir

n
st

am
m

sc
h

fi
d

i-
 

g
an

g
 

d
u

re
h

 
K

o
m

- 
p

re
ss

io
n

 u
. 

b
eg

le
i-

 
tc

n
d

e 
lo

k
al

e 
u.

 M
lg

e-
 

m
ai

n
e 

J~
re

is
la

uf
- 

st
S

ru
n

g
en

. 
P

16
tz

li
eh

er
 T

ed
 

an
 

ze
n

tr
M

er
 A

te
m

lg
h

- 
m

u
n

g
. 

P
l6

tz
li

ch
er

 T
ed

 n
ac

h
 

B
ag

at
cl

lk
o

p
ft

ra
u

m
a,

 
ak

u
te

m
 

In
fe

k
r 

in
 

N
ar

k
o

se
 c

ri
er

 
p

o
st

o
p

er
at

iv
 m

6
g

- 
ll

eh
. 

(B
ad

et
o

d
 ?

) 

T
ed

 i
n

te
re

u
re

n
t.

 

* 
S

eh
em

at
is

ch
er

 Q
u

er
sc

h
n

it
t 

d
u

rc
h

 d
ie

 ,
,M

it
te

lh
ir

n
re

g
io

n
".

 D
ie

 K
er

n
g

eb
ie

tc
 s

in
d

 i
n

 e
in

e 
E

be
ne

 p
ro

ji
zi

er
t!

 (
m

o
d

if
iz

ie
rt

 n
ac

h
 C

L
A

gA
).

 

1 
V

ie
rh

fi
g

el
p

la
tt

e,
 

2 
N

u
cl

eu
s 

eo
ll

ie
u

ll
i,

 
3 

A
q

u
~

d
u

k
t,

 
d 

Z
en

tr
M

es
 H

6
h

lc
n

g
ra

u
, 

5 
K

le
in

- 
u

n
d

 g
ro

g
ze

ll
ig

er
 A

n
te

il
 d

es
 N

u
cl

eu
s 

N
. 

o
cu

lo
m

o
t.

, 
6 

N
u

cl
eu

s 
N

.t
ro

eh
le

ar
ls

, 
7 

N
u

cl
eu

s 
ru

b
er

, 
8 

S
u

b
st

an
ti

a 
n

lg
ra

, 
9 

H
ir

n
sc

h
en

k
el

fu
lL

 

O
 

r N
 r 



56 G. LIEB• 

Mittelhirnbereich als auch die Ausbreitungsrichtung und -Geschwindigkeit 
erkeimbar. Beginn~ z.B., wie in unserem 3. Falle, die Symptomatologie 
mi$ unklaren ,,Schw~chezust~nden in Armen und Beinen"~ und stellen 
sich in der Folge 1)upillen- oder anderweitige AugenmuskelstSrungen ein, 
so kann unschwer yon einem peripher nach zentral sich auswirkenden, 
fortschreitenden 1)rozeB geschlossen werden. Trit~ umgekehrt, wie in 
unserem 1. Fall, zuerst eine ,,zentrale MitteIh~rnsymptomatik" mit 
Augenmuskel- bzw. Pupillensymptomen und nach/olgenden neurologi- 
schen Ausf~llen, besonders an den unteren Extremits  auf, so sprich~ 
das fiir einen yon zentral nach peripher fortschreitenden Mittelhirn- 
prozeB. Die Bevorzugung der unteren Extremits  erkls sich aus dem 
Gesetz der Exzentrizits  der langen Leitungsbahnen, welche nicht nur 
im l~fickenmark, sondern auch in den Hirnschenkelu peripher liegen und 
damit ffir Kompressionswirkungen yon auBen entsprechend vulnerabler 
sin& 

St6rungen der , ,Extrapyramidalmotorik ' '  sind, wie ~us unseren Fiillen 
weiterhin ersichtlich, nirgends in reiner Form erkennbar geworden. 
Lediglich ira Fall 2 scheint im Rahmen des konsekutiven Hydrocephalus 
internus auch cine lokale Beeintr~chtigung des Ruber- und Nigersystems 
mit  seinen diencephalen Kernverbindungen bestanden zu haben. Die 
funktionellen Beziehungen dieser Kernsysteme sind jedoch noch zu 
undurchsichtig, als dab man die, in diesem Falle beobachteten, ,,athe- 
toiden Bewegungen" schon in einen irgendwie gearteten festen Zusam- 
menhang bringen k6nnte. 

4. Die sich bei ~Iittelhirnst6rungen jeder Art mehr oder weniger rasch 
entwickelnde hydrocephale Hirnumges~altung is~ in ihrer Bedeutung ffir 
die Gesamtfunk~ion und die darin enthaltenen zahlreichen Teilfunk- 
tionen noch recht problematisch, nicht zuletzt wegen der unterschied- 
lichen Emp/indlichkeit der Einzelfun]ctionen und ihrer mannigfachen Ver- 
knfipfungen. MSglicherweise spielt neben der verschiedenartigen Beein- 
trs aller fibrigen Funktionen auch eine solche des sogenannten 
,,mnestischen Systems" (H. ORTHNEg) bezfiglich der beobachteten 
,,~r eine besondere l~olle. Auch in unseren F~llen 
t raten Merkfiihigkeitsst6rungen auf; sie waren zugleich oft der erste 
klinische Hinweis ! 

Kann beim jugendlichen, rei]enden Individuum die Becintr~chtigung 
der Mer l~hlgkei t  die Entwicklung einer ,,altersgerechten Intelligenz" 
verhindern, so ist beim Erwachsenen eine Herabsetzung des Inte]ligenz- 
niveaus denkbar. Unter  anderem waren ~r in der 
zweiten und drit ten Phase unserer Fgille zu verzeichnen. 

5. Nach einem kfirzeren oder l~ngeren, klinisch hs stationiiren 
Intervall, kommt es schlieBlich zu einer Zunahme des Hydrocephalus. 
Bagatelltraumen, grippale Infekte usw. k6nnen bereits den AnstoB dazu 
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geben. Die damit verbundene Massenversehiebung versts dureh die 
Einklemmung der Hirnschenlcel in den Tentoriumschlitz ihrerseits die 
neurologisehe Symptomatik (3. Phase). 

6. Zum Bride der 3. Phase gehSren oft zunehmende psychische Sym- 
ptome, welehe sich in der 4. Phase als Folge der rapide ansteigenden intra- 
eraniellen ])rueksteigerung mit all ihren funktionellen Auswirkungen 
stark vergr6bern. Auf die dabei auftretende Xnderung der Corticoid- und 
;~le]~trolytausscheidungsverhdltnisse im Urin, wie sie yon B~ILMA]r~ U. 
iVfA~GUT~ 1957 ermittelt wurden, sei wegen der Bedeutung ffir die Klinik 
ausdrficklich hingewiesen: 

Hydrocephalus internus occlusus verursaehende Tumoren zeigten diesen 
Autoren zufolge bei Auftreten yon Hirndrucksymptomen eine Erh6hun 9 
derCorticoidausscheidung im Urin mit entsprechendemAnstieg der Kalium- 
und Ab/all der Natriumkonzentration. Die Summe beider Elektrolyte im 
Urin ist erniedrigt. F/ille mit chronisch gesteigertem }Iirndruck fiber 
~r oder Jahre lieBen zwar noeh eine leicht erh6hte Cortieoidaus- 
scheidung erkennen, ws die Natrinm- und Kaliumelimination im 
Urin nahezu normalisiert war. ,,Einklemmungssymptome" brachten da- 
gegen eine Verminderung der Corticoid- und Elektrolyt-, namentlich aber 
der Kaliumausscheidung im Urin. M6-LLE~ U. Mitarb. wiesen dabei 
morphologische Ver/inderungen im Zwischenhirn-Itypophysenhinter- 
lappensystem nach. Sella-VerKnderungen sind bei chronischem l:[irn- 
druck bekannt und gehSren in den l%ahmen der fibrigen r6ntgenologischen 
Zeichen des chronisehen }{_irndruckes. 

7. Im Gro[3hirn warden neben den bekannten IIydroeephainsfolgen, 
auBer vereinzelten Ganglienzellheterotopien und zelliger Gliose (sub- 
ependyms im 1. Fall, keine bemerkenswerten Ver/inderungen ange- 
troffen. Das Kleinhirn zeigte nur im Falle des Kleinkirnbrfickenwinkel- 
tumors Kompressionsfolgen. Die Corpora mamillaria und die Fornices 
waren --  als Tefle eines yon H. 01r162 postulierten ,,mnestischen 
Systems" -- schon makroskopisch druckatrophisch und in die blasige 
VorwSlbung des hydrocephal ausgewalzten Zwischenhirnbodens mitein- 
bezogen. Auf das Problem des sogenannten ,aktivierenden Retikular- 
systems" konnte, abgesehen yon der Besprechung in den histologischen 
Befunden noch nicht eingegangen werden. Jedoch sei auf die l%olle der 
Formatio reticularis des Mittelhirnabschnittes als Tell des sogenannten 
aktivierenden Systems im Hinblick auf seine Beeintrs und 
Sehs und die damit m6glicherweise verknfipfte vers 
psychische Dynamik hingewiesen. 

8. Selbst scheinbar geringffigige Pupillen-, Oculomotorins-, Trigemi- 
nus-, Trochlearis-, Abducens- und LeitungsbahnstSrungen, namentlich 
an den unteren Extremi~s sollten differentialdiagnostisch an das 
Mittelhirn denken lassen, besonders, wenn Merkfs 
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bestehen oder hinzakommen. --  Wenn:auch das Kindes- und Jugendalter 
bezfiglich der l~inisehen Manifestation der Erscheinungen naturgemi~l~ 
bevorzugt ist, so beweist doch unser 1. Fall mi t  einer Lebensdauer yon 
57 Jahren, dab auch hShere Altersgruppen in Betraeht zu ziehen sind 
und die Prognose nicht immer sehlecht ist. 

9. Die yon H. JAcoB for das patho-morphologische Geschehen bei 
Gewebsfehlbildungen herausgestellten Beziehungen yon prhnaren Ge- 
websverbildungen, sekund~ren Dysgenesien und sekundKren Adapta- 
tionsprozessen im Sinne einer ,,Verlau/spathologie" sind geeignet, die 
L~ngssehnittanalyse einschlggiger F~tlle bis in die fetale Entwicklung 
vorzuver]egen. Eine solche Betrachtungsweise erlaubt zugleich eine 
bessere Beurteilung der Art des Prozesses und der Prognose. So ist die 
,,Verlaufspathologie zentralnervSser Entwicklungsst6rungen" ein wieh- 
tiger Beitrag und Teil einer ~natomisch-klinisehen ,,Li~ngsschnitt- 
betrachtung". Diese erlaubt nicht nur einen tieferen Einbliek und die 
folgerichtige Deutung der Kranlcheitsabli~u/e, sondern ist dariiber hinaus 
imstande, die Art und den Zeitpun]ct eines wiinschenswerten Eingri//es 
besser zu bestimmen. 

Zusammenfassung 

In  Form einer ,,Li~ngssehnittanalyse" wurde versueht, Art und Ver- 
lau] yon fiinf nahezu reinen Mittelhirnprozessen verschiedener Lolcalisa- 
tion fOr eine klinische .Fri~herlcennung auszuwerten. Fiir die einzelnen 
Lokalisationstypen ergab sieh dabei annahernd ein vier-phasiges Gesche- 
hen, welches auch mit den anderwarts ermittelten Verh~ltnissen der 
Cortieoid- und Elektrolytausseheidung im Urin im Einldang zu stehen 
seheint. Die Bewer~ung der psychischen Veri~nderungen ira Ablauf des 
Geschehens gab --  mit allen Vorbehalten --  einen Einbliek in die mSg- 
liche Parallelitat morphologiseher Veranderungen und psychischer 
Phi~nomene. Insbesondere konnte so im Gesamtablauf morphol0giseher, 
somatiseh-kliniseher und psyehischer Vorgange der psychischen Sym- 
ptomatologie ein entsprechender Stellenwert zugewiesen werden. AuBer. 
dem wurde versucht, die Grundziige der Ablaufphasen der neurologischen 
und psychischen Symptomatik in einer ~bersichts-Tabelle darzustellen. 
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