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Kliniker und Pathologe legen sich bei tragischem Ausgang einer Er-
krankung zwangsldufig die Frage vor, héitte ein drztliches Handeln oder
ein Eingriff im fritheren Verlauf das Schicksal abwenden oder dndern
kénnen? Seit jeher geht deshalb das Trachten des Pathologen dahin,
nicht nur den wursdchlichen Prozef, sondern nach Moglichkeit auch die
Umstidnde fiir die spezielle Verlaufsform (als Teil einer Individualpatho-
logie) aufzudecken. Wir sind deshalb der Frage nachgegangen, ob nicht
durch eine Ldngsschnittanalyse nahezu ,reiner Mittelhirnfille™, gewisse,
fir die Frihdiagnostik verwertbare Gesetzmifigkeiten erkennbar
wiirden.

Veranlassung zu dieser Betrachtung im ,,Lingsschnitt™ gibt die hiufig
klinisch schwierige Deutung inifialer Symptome. Dies gilt sowohl fiir
Folgezustinde nach Infektionen und Intoxikationen, als auch fiir in-
cipiente Geschwiilste und Gewebsfehlbildungen. Fiir letztere erweist es
sich sogar als notwendig, die Spuren bis in die fritheste Entwicklung
hinein zu verfolgen, so daB eine Léngsschnittbetrachtung bis in Ent-
wicklungsprobleme hinein vorverlegt werden mufB!

Unsere beiden ersten Falle befassen sich, als Beispiele fiir ,,zentrale
Mittelhirnstérungen, mit solchen, dem Erscheinungsbild des Morbus
Recklinghausen zugehorenden, Gewebsverbildungen im Aquidukibereich
(zentrale Manifestation des Morb.R.). — Die weiteren Beobachtungen
beziehen sich auf tumorbedingte, verschieden lokalisierte Kompressions-
wirkungen auf den Mittelhirnabschnitt (basale ,,Fehlbildungsgeschwulst®,
Pinealom, Acusticusneurinom).

Fiir Storungen in der frithen Entwicklung und die durch diese Stérun-
gen veranlaBten sekundiren Dysgenesien hat H. Jacos den Begriff der
,, Verlaufspathologie** eingefiihrt. Dabei handelt es sich wohlverstanden

* Herrn Prof. Dr. med. Dr. h. c. E. KreTscEMER zur Vollendung seines sieb-
zigsten Lebensjahres.
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um vorwiegend morphologisch fallbare, aus einer primiren Gewebsver-
bildung im Laufe der ontogenetischen Entwicklung hervorgehende Ab-
weichungen oder Retardierungen des urspriinglichen Bauplanmusters,
zu welchen noch sekundére Adaptationsstérungen bzw. -Prozesse hinzu-
kommen konnen (Verlaufspathologie). Diese auch morphologisch klare
Unterscheidung zwischen Ursache und Folgeerscheinungen im Laufe der
Entwicklung 148t die ganze Plastizitit eines Organs erkennen. Unter
Beriicksichtigung dieser Erkenntnisse wollen wir versuchen, die Analyse
des klintschen Geschehens in einer morphologisch vergleichenden Léngs-
schnittbetrachtung zu erldutern. Dem Kliniker vermittelt diese Art der
Betrachtungsweise die Erfassung des moglichen Verlaufes der Storung
und damit der Prognose. Der bei fast allen Mittelhirnprozessen mehr oder
weniger in Erscheinung tretende Hydrocephalus internus ist bereits
hiufig in allen seinen Spielarten beschrieben worden und berechtigte
uns nicht, dariiber zu berichten. Im Rahmen einer ,,Lingsschnittbe-
trachtung®, welche die Entwicklungsfaktoren, die pathologisch-ana-
tomischen (Glegebenheiten sowie die patho-physiologischen und klinischen
Verdnderungen beriicksichtigt, hat er jedoch neben dem Somatischen
einen nicht zu tbersehenden Stellenwert fir die psychische Symptomatik.
Awuch soll nicht verschwiegen bleiben, dafi in der Frage der Hydrocepha-
lusentstehung und seiner individuell verschiedenen Auswirkung auf das
zentral-nervise Gewebe noch nicht alle Fragen mit der herkdmmlichen
Methodik geklirt werden konnten.

Wenn als Ziel dieser Arbeit finf — beziiglich ihrer Lokalisation ver-
schiedenartige — Falle von Stérungen der Mittelhirnregion im Ablauf
ihrer anatomischen und klinischen Entwicklung und unter Berticksichti-
gung der Anderung psychischer Funktionen analysiert werden, so seien
zum besseren Verstidndnis des Folgenden einige entwicklungsgeschichiliche
und anatomische Vorbemerkungen und eine Skizze vorausgeschickt:

Im Laufe der Phylogenese imponiert der Mittelhirnabschnitt lange Zeit als
Haupthirnteil. Durch wechselnde Entwicklung anderer Hirnteile wird er in der
aufsteigenden Tierreihe erst spdt aus seiner dominierenden Position verdrangt.
Dabei behilt das Mesencephalon im Gegensatz zur Entwicklung der anderen Hirn-
teile seinen grundsétzlichen Bauplan weitgehend bei. Auch in der menschlichen
Ontogenese tritt das Mittelhirn zunichst als der am stirksten entwickelte Hirnteil
hervor. Durch eine weitgehende Umgestaltung und Massenzunahme anderer Hirn-
teile verliert es seine (phylo- und ontogenetische) Vorrangstellung.

Waihrend das Kleinhirn mehr oder weniger als Hilfsapparat (Gleichgewicht usw.)
aufzufassen ist, besitzt das Mittelhirn wichtige Zeniren wie das zentrale Hohlengrau,
die Formatio reticularis, die Nuclei ,,ruber et niger®, den Oculomotorius- und
Trochleariskern, die Vierhiigelplatte und einen Teil der sensiblen Trigeminuswurzel.
Daneben stellt das Mittelhirn aber nicht nur ein wichtiges Integrationszentrum,
sondern zugleich die Verbindung fiir alle auf- und absteigenden Faserbahnen dar,
welche telencephale und diencephale Zentren mit dem Metencephalon und dem
Riickenmark verbinden. Seine spezifische Leistung ist — wie es die anatomischen
Gegebenheiten nahelegen — an die eigenen ausgedehnten Kernsysteme gebunden,
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welche in enger Verkniipfung mit dem Zwischen- und Nachhirn stehen (vgl. Hess,
MacouN, GLEES u.a.). Die Funktionszusammenhinge sind sowohl durch direkte
als auch durch indirekte Einwirkung stérbar (Abb.1).
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Abb. 1. Schematische Wiedergabe der Lagebeziehungen der ,,Mittelhirnkerne zum Aquidukt und

den anderen Hirnteilen, (modifiziert nach VILLIGER-LUDWIG). I Diencephalon, 2 Epiphyse, 3 Vier-

hiigelplatte, £ Nucleus N.oculomot., § Tractus mesencephalicus N. trigemini, 6 Aquidukt, 7 Nucleus

N.trochlearis, 8 Nucleus N.abducentis, 9 Metencephalon, 10 Nucl.ruber, 11 N.III, 12 Myelencephalon.
Mittelhirn und Endhirnanteile unschraffiert

Vergleichend klinisch-pathologisch-anatomisehe Beobachtungen

Zu den héaufigsten Verbildungen des Mittelhirnabschnittes gehéren,
entsprechend der weitgehend gewahrten Riickenmarksihnlichkeit, dys-
raphische Aquivalente mit Fehlbildungen im Aquiduktbereich (B.
OsTERTAG). So weisen auch unsere beiden ersten Fille symptomat.-dys-
raphische Storungen im Rahmen des Morbus Recklinghausen auf, jener
eigenartigen Systemerkrankung, welche sich an der Grenze ektodermaler
Keimblattderivate (Haut- und Neuroektoderm) manifestiert.

Fall1!, Der bei seinem Tode 57 jahrige Mann B. E. (ES 11969/57) hatte bis zu
seinem 41. Lebensjahr als Melker gearbeitet. Aus dem Militirdienst wurde er offen-
sichtlich nach kurzer Zeit wegen korperlicher und geistiger Méangel entlassen. Nach

dem Kriege zunichst erneut als Melker tatig, muBte er schlieflich wegen ,,ver-
wandtschaftlicher Zwistigkeiten* in einem Altersheim wegen ,,seniler Demenz‘ (?)

! Herrn Prof. Dr. med. HApDENBROCK, Direktor des Psychiatrischen Landes-
krankenhauses Schussenried, danken wir fiir die Uberlassung der klinischen Unter-
lagen.
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untergebracht werden. In psychischer Hinsicht fanden sich dort erhebliche Ge-
dichtnisliicken, eine deutliche Merkschwdche und eine weit unter dem Durchschnitt
liegende Intelligenz. Ob eine Debilitét oder eine présenile Demenz vorlag, lief sich
nicht mehr feststellen. Bei Zunahme der psychischen Stérungen fand der Pat.
schlieBlich im Jahr 1956 Aufnahme in einem psychiatrischen Landeskrankenhaus.
Dort neurologisch: spastische Paraparese beider Beine, herabgesetzte Sensibilitdt
an beiden Fuliriicken, wenig ausgiebige Lichtreaktionen der Pupillen, re. mehr als
li., und eine Blasen- und Mastdarminkontinenz. An der Haut zeigte er ungezihlte
Café-au-lait-Flecken und zahlreiche Neurofibrome. Der Pat. starb an zentralem
Herz- und Kreislaufversagen.

Klinische Diagnose: Morbus Recklinghausen; Neurofibrome im Riickenmarks-
kanal?

Pathologisch-anatomische Untersuchung : Gewicht des umfangvermehrten Gehirns
1430 g; allgemein plumpes Furchen-Windungsrelief; im Bereich beider Frontal-
und der Schlafenlappenpole Windungsverschmélerung im Sinne einer Atrophie.
Geringe Triibung der weichen Hirnhdute im Bereiche der Zisternen und iiber der
Konvezitat; malig ausgeprigte Sklerose der HirnbasisgefaBe, z.T. ektatischer Art.
Auf Frontalschnitten mdchiiger Hydrocephalus beider Seitenventrikel, des 3. Ven-
trikels, sowie starke Erweiterung des oralen Anteils des Aquidukis. Druckatrophie des
Balkens bis zu einer diinnen Platte, welche z.T. eingerissen ist, so daB eine Kommu-
nikation des Ventrikelsystems mit dem Subarachniodalraum (Spatium leptomenin-
gicum) besteht. Druckatrophie der Marksubstanz und Stammganglien, volliger
Druckschwund des Septum peltucidum, weitgehend auch der Corp. mamillaria und
der Fornices. Regelrechte GroBenverhaltnisse des 4. Ventrikels. dquddulitverschluf
am Beginn des caudalen Drittels des Aquidukts. Der Plexus chorioideus, das Klein-
hirn und die Hirnnerven weisen keine Besonderheiten auf.

Histologisch zeigen die Stufenschnitte durch das Mittelhirn anstelle des Aqui-
duktes ein Ganglabyrinth mit z.T. blind endenden Ependymschliuchen. Zwischen
den versprengten Géngen und pericanaliculdr ist die Glia hyperplastisch und er-
innert in Aufbau und Struktur an Gewebe, wie es bei ,,zentralem Recklinghausen*
bzw. Neurinomen zu beobachten ist. Die Umgebung mit den Kerngebieten der
Aungenmuskelnerven und der Formatio reticularis ist stark édematds aufgelockert.
Die Ganglienzellen weisen dementsprechende Schidigungen auf.

Ein Hemisphéren-Frontalschnitt hinter der Opticuskreuzung zeigt die hydro-
cephale Kompression des Hirngewebes und subependymal diffuse Ganglienzell-
heterotopien sowie Gliazell- und Faservermehrung. Im Bereich der GefiBe typische
dyshorische Veranderungen und fibrése Verddung der adventiticllen. GefaBanteile.
Bei einer allgemeinen ddematisen Gewebsdurchtrinkung zeigen die Meningen das
Bild der Resorptionssteigerung. Neben einem stellenweise angedeuteten Saulenbau
der Hirnrinde finden sich diffuse Zellausfille erheblichen Grades. In den Corpora
mamillaria sparliche Ganglienzellbestiickung. Neben atrophischen Exemplaren viel-
fach Ganglienzellschwellung sowie homogenisierende Zellerkrankung. Nahezu voll-
stindige Tigrolyse. UnregelméBige zellig-faserige Gliaproliferation und diffuse
Markscheidendegeneration. Marginale und herdférmige dyshorische Veranderungen
der Hirnsubstanz.

Beurteilung. Bs handelt sich also primér um eine progressive Gliose im Mittelhirn
im Rahmen eines neurocutanen Syndroms (Abb.2).

Sind Ventrikeltumoren bei der zentralen Manifestation des Morbus
Recklinghausen vorhanden, so ist ihre Lokalisation von besonderem
Interesse. — Wahrend Ventrikeltumoren als solche lange Zeit unerkannt



40 G. LIEBALDT:

bleiben konnen, fithren sie im Agqudduktbereich mehr oder weniger friih-
zeitig zu einem Hydrocephalus internus.

Hinsichtlich der neurologischen Symptomatik ergeben sich fir den
vorliegenden Fall in der Lidngsschnittbetrachtung folgende morpholo-
gisch-klinische Zuordnungen :

1. Die wenig ausgiebigen Lichtreaktionen an den Pupillen diirften mit
der primiren Fehlbildung im Aquéduktbereich zu erkliren sein. Der

Abb. 2. a ,,Normaler® Aquiduktquerschnitt zum Vergleich mit Abb.1b und 2a. Am linken oberen

und rechten unteren Rand des Aquidukts kleine Ependymabsperrungen und Schliuche (#), wie sie

gich hiufig finden; b Aquiduktverbildung bei peripherem Morbus Recklinghausen. Man erkennt

deutlich die Ependymversprengung mit der Gliahyperplasie und dem unregelméiBig fleckenférmigen
collateralen Odem

Ursprungskern des Nervus ITI liegt mit seiner kleinzelligen Kerngruppe,
welche die parasympathischen Anteile fiir den Musc. sphincter pupillae
und den Musec. ciliaris umfaBt, in diesem Bereich! (Vgl. Abb.1, Tab.
Skizze 6a u. Abb.2b). Leider gestatten die anamnestischen Angaben in
diesem Falle (Debilitit) keine eindeutige Beurteilung tiber das zeitlicke
Auftreten der Symptome.

2. Die tibrigen neurologischen Ausfille: spastische Paraparese beider
Beine, herabgesetzte Sensibilitit an beiden FuBriicken usw. traten offen-
bar erst mit dem Lebensende in Erscheinung. Sie sind bei auffillig
spdtem Auftreten im klinischen Verlauf wohl vorzugsweise auf eine Ein-
pressung der Hirnschenkel in den Tentoriumschlitz bei zunehmender
hydrocephaler Massenverschiebung zu beziehen und nur z.T. mit dem
Hydrocephalus internus selbst in Zusammenhang zu bringen.
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Sind die direkt auf die Fehlbildung zu beziehenden neurologischen
Zeichen auch nur diskreter Natur, so sind sie doch klar gegeniiber der
aufgepfropften, hydrocephalusbedingten, zeitlich nachgeordnefen Sym-
ptomatik abzugrenzen.

Fiir die Genese der psychischen Symptomatik mogen dabei folgende
Uberlegungen zur Diskussion gestellt werden:

H. OrTENER (1957) wies auf ein sogenanntes ,mnestisches System*
hin, welches anatomisch in den Corpora mamillaria und ihren Verbin-
dungen lokalisiert zn sein scheint, wie sich aus dem Vergleich klinischer
Zustandsbilder und entsprechend pathologisch anatomischer Befunde
ergab. Zwar liegen die Corpora mamillaria unter physiologischen Ver-
héltnissen im basalen Zisternensystem relafiv geschiitzt. Sie werden aber
bei Hydrocephalus int., Massenzunahme, Massenverschiebungen und
knapper werdendem intracraniellen Raum auf den oralen Clivus ge-
preBt mit allen Folgen lokaler Durchblutungsstorung und schlieBlicher
Kompression. Nicht zuletzt muB in diesem Zusammenhang auch die
allgemeine und die darin enthaltene spezielle hydrocephale Umformung
(blasige Vorwdlbung des Zwischenhirnbodens) und Dehnungsschidigung
der Corpora mamillaria und der ibrigen Anteile des ,,mnestischen Sy-
stems” und seiner Verbindungen beriicksichtigt werden. Bedenkt man
ferner, daB auch dieses System mit der Gesamtfunktion des Organs
weitgehend integriert ist, so sind die Schwierigkeiten einer lokalisatori-
schen Abgrenzung psychischer Phinomene deutlich erkennbar. Dennoch :
die hydrocephalusbedingte Funktionseinschrinkung dieses , mnestischen
Systems’* wird so im Laufe der Zeit zu einer erklirbaren Intelligenz-
senkung fithren konnen. Tritt der ,,mnestische Funktionsausfall* relativ
friihzeitig, in der Kindheitsentwicklung, ein, so kann offenbar die geistige
Entwicklung stark verzogert, wenn nicht nachhaltig gehemmt werden.
In Anbetracht des Lebenslingsschnittes unseres Probanden und unter
Beriicksichtigung der ,,Verlaufspathologie®* der Verbildungen liegt es
nahe, einen solchen geistigen Entwicklungsstillstand im Sinne einer
Debilitat/Imbezillitit infolge fritbkindlichern Hydroecephalus anzuneh-
men, wobei, wie gesagt, die zwangsliufige Schidigung des gesamien
»smnestischen Systems’ eine Rolle spielen mag.

Insgesamt wird durch eine lingsschnittpathologische Betrachtungs-
weise verstindlich, weshalb mit einem Hydrocephalus, einerseits eine
psychische Symptomatik eingeleitet wird und zugleich andererseits eine
neurologische Symptomatik verstéirkt in Erscheinung treten kann. Auch
auf psychischem Gebiet ist, wenn man so will, ein ursichlicher Zusammen-
hang zwischen der ,hydrocephalusbedingten Merkschwiche®, der ,,Ge-
déchtnisschwiche und schlieBlich der allgemeinen ,,Senkung des
Intelligenzniveaus” moglich. Der ,,zentrale Tod™ ist schlieBlich auf eine
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cerebrale Dekompensation, insbesondere auf die Odemschidigung und
Kompression der vegetativen Zentren im Oblongatabereich zuriickzu-
fithren.

Der eben beschriebene Patient erreichte ein Alter von 57 Jahren, was um
so erstaunlicher ist, wenn man das Lebensalter mit den beiden folgenden
Fallen vergleicht, denn hier betrug die Lebenszeit nur 8 und 10 Jahre.

Fall 21, T.R. (ES 11 862/57) Alter: 8 Jahre. Uber Geburt und friihkindliche
Entwicklung nichts bekannt. Bis 1952 in einem Kinderheim; konnte mit 4 Jahren
noch nicht laufen, lediglich auf dem Boden kriechen. Hat nicht gesprochen; Héren
und Sehen jedoch 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 auf. Héufiges Verschlucken, spater SpeichelfluB. Im
gleichen Jahr Aufnahme in die Kinderabt. der Univ. Nervenkl. Tiibingen. Befund.:
20 cm unteraltersgroB, schwer dysplastischer Junge. Hydrocephale Schadelform.
Kopfumfang 55 cra. Sattelnase, Hypertelorismus, Rachenanomalie, Thorax-
deformitéit. Geblihtes Abdomen, trockene schilfernde Haut, Pseudarthrose des li.
Unterschenkels, zahlreiche Café-au-lait-Flecken. Neurologisch: Abducensparese li.
Eigenrefl. 1i. lebhafter und allgemein gesteigert. Babinski bdsts., Fulklonus bdsts.,
li. mehr als re. Die li.-seitigen Extremitdten werden nicht mehr bewegt, Tonus
deutlich erhsht. Aufierdem besteht Abasie, Astasie, sowie athetoide Bewegung.
Sensorium leicht getriibt. Ré-Befund: Dysplastischer Schidel mit vermehrter
Wolkenzeichnung. Im EEG schwere diffuse Storung; Stauungspapille bdsts. mit
Sehnervenatrophie. Laborbefund: Blut Rh neg., Blutsenkung 25/55, Blutbild o.B.
Diagnose: Progredienter Hirndruck durch Aquéduktverschluff bei raumforderndem
ProzeB in der Vierhiigelgegend. Plotzlich hohes Fieber unklarer Genese. Zentraler
Tod. Die anderwiirts durchgefiihrte Schddelsektion ergab einen hochgradigen Hydro-
cephalus internus mit chronischem Hirndruck, Ausweitung des Hirnschédels, beson-
ders der hinteren Schidelgrube. Das stark umfangsvermehrte Gehirn wog 1700 g.
Die weichen Héute zeigten, besonders im Basisbereich, diffuse weilliche Triibungen
und Verdickungen; das Geféfsystem war tiberall zartwandig. Hirnoberflache ver-
strichen; deutlicher Druckconus im Bereich der Kleinhirntonsillen. Auf Frontal-
schnitten hochgradige hydrocephale Erweiterung der Hirnkammern, vor allem der
Seitenventrikel und des 3. Ventrikels. Die Corpora mamillaria sind in eine blasige
Vorwolbung des Zwischenhirnbodens mit einbezogen und weisen ebenso wie die
Fornices, der Balken und die Stammganglien erheblichen Druckschwund auf. Keine
Erweiterung des 4. Ventrikels. Der Aquadukt ist durch zwei glasstecknadelkopf-
groBe gestielte Gebilde in seinem Lumen weitgehend verlegt. Diese Gebilde gehen
von der dorsalen SchlieBungslinie aus. Als Zeichen einer sehr frithzeitigen Ent-
stehung des Hydrocephalus findet sich eine hochgradige Erweiterung des Cavum
septi pellucidi. Hinweise fiir ein friihkindliches prozeBhaftes Geschehen sind nir-
gends feststellbar. Plexus chorioideus o.B. Auch Schnitte durch die tibrigen Mittel-
hirnanteile, Kleinhirn und die Medulla oblongata lassen makroskopisch keine
weiteren Abwegigkeiten erkennen.

Histologisch ergibt sich folgendes Bild: Die sich von der dorsalen SchlieBungs-
linie in das Aquéduktlumen hereinstiilpenden Gebilde (siehe Abb.3a) zeigen aus-
differenzierende Spongioblasten (vgl. Abb.3b), sowie angedeutet neurinoméhnliche
CGewebsstrukturen, verbunden mit einer miBig ausgeprigten Fehlvascularisation,
wie sie bei den Phakomatosen hiufig anzutreffen ist.

1 Herrn Prof. Dr. E. LerTERER, Direktor des Patholog. Imstituts der Univ.
Tiibingen, schulden wir fiir Uberlassung des Cerebrum besonderen Dank.
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Der Ependymbelag, als Auskleidung des Aquédukts, ist groBenteils erhalten.
Im Bereich der polypésen Fehlbildungen ist er jedoch nur in den Ansatzzwickeln
vorhanden. Eine spongiose Gewebsauflockerung findet sich namentlich im Kuppen-
bereich des beschriebenen Gebildes. In den vor dem Hindernis liegenden stark
ausgeweiteten Aquiduktpartien erkennt man zellige Gliaknétchenbildungen und
gleichfalls vielfach spongitse Gewebsauflockerung. Pericanaliculér deutliches peri-
vasculires Odem, verbunden mit dyshorischen Erscheinungen an der uferbildenden

Abb. 3. a Aus der dorsalen SchlieBungslinie in den Aquadukt hereinragende geschwulstige Gewebs-
fehlbildung polypdser Art. Vergr. 18mal; b AusschnittvergréBerung des in a umgrenzten Bezirkes
(seitenverkehrt). Vergr. 66mal

Hirnsubstanz. Priparate aus dem GroBhirn bieten lediglich die fiir Hydrocephalus
typischen Verdinderungen. Die Corpora mamillaria sind deuflich abgeplattet. Ihr
Ganglienzellapparat zeigt vorwiegend das Bild der vacuoligen Protoplasma-
entmischung mit weitgehender Tigrolyse. Markscheidenpriparate lassen eine hoch-
gradige diffuse Entmarkung erkennen. Daneben besteht eine vicariierende spon-
gios-ddematiose Gewebsauflockerung.

Beurteilung. Fehlbildung im Aquéduktbereich, welche in Zusammenhang mit
den zahireichen Café-au-lait-Flecken in der Haut als neurocutanes Syndrom bzw.
als zentrales Recklinghausen-Aquivalent angesehen werden kann (Abb. 3).

In der Léngsschnittbetrachtung zeigt der zweite Fall beziiglich der
Uberlebensdauer, der Symptomatik und der pathologisch-anatomischen
Gegebenheiten ginzlich andere Verhiltnisse. Letzteres geht aus dem
Vergleich der Aquiduktverbildungen (sieche Abb.2b u. 3a) hervor. Das
von der dorsalen SchlieBungslinie hereinragende Gebilde (Abb.3a) tan-
giert hier keineswegs die am Boden des Aquidukts gelegenen Kern-
gebiete des Nervus oculomotorius, wihrend diese im ersten Falle
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teilweise mit in die primére Fehlbildung einbezogen sind. Eine Augen-
muskelsymptomatik kann deshalb im zweiten Falle nicht erwartet wer-
den. Art und Lokalisation der priméren Verbildung schlieBen vielmehr
hier jedes neurologische Symptom und damit eine frithzeitige Erkennung
aus! Dementsprechend traten neurologische Zeichen erst mit dem Voll-
bild eines chromischen Hydrocephalus internus auf, wobei erwartungs-
gemiB der Nervus abducens (als exponiertester Hirnnerv bei Hirndruck-
zustinden) im Vordergrund stand. Auch alle iibrigen neurologischen
Befunde sind als Folge des Hydrocephalus erklirbar und lediglich die
Café-au-lait-Flecken der Haut lassen im Zusammenhang mit den cere-
bralen Symptomen die Ar¢ des Aquiduktverschlusses ahnen. Die psychi-
schen und statischen Ausfallerscheinungen miissen also in diesem Falle
ausschlieflich auf den Hydrocephalus internus bezogen werden. Sie sind
aber mehr oder weniger als Entwicklungshemmung statischer und psy-
chischer Funktionen infolge des hydrocephalen Gehirnumbaues aufzu-
fassen.

Bleibt noch zu klidren, warum bei einem offensichtlich kompletten
Aquiduktverschluff im ersten Falle (Ganglabyrinth mit blindsack-
dhnlichen Gebilden) die Lebenszeit 57 Jahre und im zweiten Falle
(lediglich %/; Stenose des Aquidukts) nur 8 Jahre betrug. Dies klart
sich moglicherweise, wenn man annimmt, dal der komplette Ver-
schluB im ersten Falle relativ frihzeitig, solange die Balkenplatte noch
verhéltnismaflig dimn war, rupturierte, so dal auf diese Weise extra-
und intracerebrale Liquorrdume ohne Vermittlung des Aquidukts kom-
munizierten. — Abducenssymptome wurden deshalb im ersten Falle
nicht beobachtet. — Im zweiten Falle verursachten die beiden offenbar
langsam wachsenden gestielt-polyposen Gebilde erst gamz allmdihlich
einen Hydrocephalus internus. Offensichtlich. wuchs der Innendruck hier
erst stirker an, als die Balkenplatte schon fest gefiigt war und der bereits
in Ausbildung begriffene Hydrocephalus int. keinen gentigenden Druck-
unterschied zwischen den intra- und extracerebralen Liquorrdumen mehr
aufwies. — Ganz deutlich ist dieser Unterschied der Druckverhéltnisse
auch am Schidel ablesbar, wobel im zweiten Falle ein stédrker hydro-
cephal umgebautes Schidelbinnenrelief bestand. Im gleichen Sinne unter-
scheidet sich auch der ,,zentrale Tod** beider Fille:

Wihrend im ersten Falle mehr die chronische Schidigung der vegeta-
tiven Mittelhirnzentren, insbesondere auch der Formatio reticularis, im
Vordergrunde steht, ist im zweiten Falle eher eine akute hydrocephale
Dekompensation mit Einklemmungserscheinungen festzustellen. Hier
bestand der Circulus vitiosus — wie in allen diesen Fillen — darin, da8
infolge der Massenverschiebungen im Schidelbinnenraum der Abflufl des
Ventrikelliquors durch den ohnehin schon stark eingeengten Aquidukt
(siehe Abb.4) zusitzlich verschlechtert wurde. Andererseits wird das



Anatomische Betrachtungen zur Friiherkennung mesencephaler Prozesse 45

Zisternensystem, vornehmlich die Cisterna cerebello-medullaris infolge
basaler Kompression und Zisternenverkeilung (OstERTAG) verlegt, so
daB neben der Abflupbehinderung auch der Liquoraustausch mit dem
Spinalliquor gehemmt wird.

Fall 8. Weiterhin konnten wir als 3. Fall einen 10jahrigen Volksschiiler G. P.
(BES 12 342/57)! untersuchen, dessen Familienanamnese keine Besonderheiten
bietet. Anamnese des Kindes nach Angaben des Vaters: Geburt und friihkindliche
Entwicklung normal, nie ernstlich krank gewesen, besuchte die Volksschule
und ist dort bis zum 9. Lebensjahr gut mitgekommen. Im Juli 1956 angeblich
von einem Auto angefahren, keine BewuBtlosigkeit, konnte nach Hause und
spiter zum Arzt Jaufen. Am Abend und wihrend der folgenden Tage 6fters er-
brochen. Fragliche ,,Gehirnerschiitterung® 14 Tage Bettruhe. Beim Wiederauf-
stehen tat die li. Seite nicht mehr so gut mit. Zunichst Schwiche im li. Bein,
spater auch im Arm. Zunahme der korperlichen Behinderung; Nachlassen der
geistigen Leistungsfihigkeit und Wesensinderung im Laufe des folgenden Jahres.
Die Schulleistungen gingen stark zuriick, der Junge wurde wekleidig und stark ver-
langsamt. Nur gelegentlich leichte Kopfschmerzen re. Am 12. 6. 1957 Aufnahme im
klinischen Jugendheim der Univ. Nervenklinik Tiibingen. Aufnahmebefund:
Altersentsprechend groB, Schulkindform. Neurologisch: Hemispastik li., Facialis-
schwiche li., durchgehend li.-seitiges Uberwiegen der Eigenreflexe. Pyramiden-
zeichen li., angedeutet auch re. Schwichung der li.-seitigen Fremdreflexe. Tonus-
erhohung li. bei Herabsetzung der groben Kraft. Keine sicheren Sensibilitéts-
storungen. Leichte Dysmetrie und deutliche Dysdiadochokinese li. Beim Gehen
leichte spastische Zeichen. Augenbefund: o.B., Hals-Nasen-Ohren-Befund: o.B.
Encephalogramm: Nach oben gedringter 3. Ventrikel. Rontgenologisch: auf den
Schidelleeraufnahmen tiber der Sella re. doppelt konturierte bandférmige Ver-
schattung. Typischer Hirndruckschédel mit gesprengten Nihten, Wolkenzeichnung
und ausgeweiteter Sella. Massiver VerschluBhydrocephalus. Arteriogramm: Ohne
sichere path. Veranderungen. EEG: Allgemeine Verdnderungen. Liquor: Zellgrenz-
wert 12/3 Zellen, deutliche normalproportionierte EiweiBvermehrung auf 82 mg-/,
Gesamteiweif. Stark verkiirzte Reduktionszeit. Psychisch: Deutliche Verlang-
samung, sehr reizempfindlich, heult manchmal grundlos vor sich hin, sonst aber
sehr zutraulich. Verlauf: Wéhrend des stat. Aufenthaltes Verschlechterung des
Zustandes. Entwicklung einer li.-seitigen Gaumensegelparese, Ubergreifen der
Pyramidenschidigung auch auf die re. Seite, zunehmende noch vorwiegend li.-
seitige Ataxie. Klin. Diagnose: Tumor im Clivusbereich. — Eine operative Inter-
vention fithrte leider nicht zu dem gewiinschten Ziel, und das Kind verstarb. —
Makroskopisch: Gewicht des umfangsvermehrten formalinfixierten Gehirns 1450 g.
Typische Hirnschwellung mit nahezu volliger Verstreichung der Furchen. Druck-
conus im Bereich der Kleinhirntonsillen. Haute und GefaBsystem zart; Kleinhirn
und Medulla oblongata &uflerlich ohne Besonderheiten. Die Mittelhirnregion ist re.
mehr als Ui. geschwulstig infiltriert (Abb.4a). Hier finden sich weiBlliche gallertige
Geschwulstgewebsmassen, welche z.T. eine Medianverschiebung, sowie eine Ein-
engung des Aquiduktes bedingen. Das Geschwulstgewebe breitet sich sowohl in der
Vierhiigelregion als auch im Hirnschenkelgebiet, in die Corpora mamillaria und nach
lateral in den re.Schléafenlappen aus; nach vorn reicht es bis in die Gegend des Chiasma,

1 Fiir Uberlassung des Materials sind wir Herrn Prof. Dr. med. E. LETTERER,
Direktor des Path. Inst. der Univ. Tiibingen, und fiir Einsichtnahme in die Kranken-
geschichte Herrn Dr. med. Drimsuy, Neurochirurg. Abteilg. der Chirurg. Univ.-
Klinik Tiibingen, zu Dank verpflichtet.
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wobei der 1i. N. I von weillich gallertigen Geschwulstmassen eingescheidet wird.
Auf Frontalschnitten ist der gesamte Boden des 3. Ventrikels und der basale Anteil
der re. Stammganglienregion geschwulstig durchsetzt. Das Ventrikelgystem ist
mifig hydrocephal ansgeweitet, der Balken etwas verschmilert. Am Plexus chori-
oideus kein patholog. Befund. Hisiologisch wird das Mittelhirn von einem diffusen
sich landkartenartig ausbreitenden Tumorgewebe durchsetzt, welches mit un-
scharfer Grenze in die préexistenten Strukturen iibergeht. Das Zellbild variiert.
Es finden sich neben einzelnen spongioblastischen Zelltypen auch jugendliche

Abb. 4. a Querschnitt durch das Mittelhirn. Geschwulstige Durchsetzung — besonders der rechfen
Seite— (7w Tumor) mit deutlicher Massenverschiebung, Aquidukiverformung und Stenose. Vergr.1:1:
b Zum Teil verkalkendes Geschwulstgewebe (¥ Verkalkungen) des Mittelhirns

embryonale astrocytére Elemente, z. T. auch Partien mit vermehrter Oligodendroglia.
Tn diesen Gebieten finden sich z. T. diffus mit Kalk inkrustierte EiweiBniederschlige
(vgl. Abb.4b). Vorherrschend ist jedoch der jugendlich astrocytére Zellcharakter!
mit der typischen spongitsen Gewebsauflockerung. Das zisternale Bindegewebe ist
stellenweise fibrés umgewandelt und erinnert in einzelnen Stellen an ein Area vas-
culosa-8hnliches Gewebe, welches von dem beschriebenen Geschwulstgewebe durch-
setzt wird. Die Corpora mamillaria sind geschwulstig eingekapselt. Es besteht eine
hochgradige allgemeine Sdematdse Gewebsauflockerung sowie weitgehender Mark-
scheidenverlust. Bemerkenswert sind marginale sogenannte ,,Ablagerungen von
Pseudokalkkonkrementen’. Zentralwirts findet sich spongioblastisches, teilweise
astrocytdr ausdifferenzierendes Geschwulstgewebe. Der eingeengte mamilldre
Ganglienzellapparat weist weitgehende Tigrolyse, diffusen Zelluntergang und ver-
einzelt Zellschrumpfungen auf.

Fir die Ausbildung des Hydrocephalus internus ist zunichst die
Lokalisation des Tumorgewebes am Ubergang vom Zwischen- zum
Mittelhirn im Zusammenhang mit dem verdringenden und infiltrierenden
Wachstum der Geschwulst selbst verantwortlich. Durch das Empor-
driingen der Zwischenhirnbasis mit Einpressung, besonders des rechten

1 Das embryonale Kleinhirn-Astroeytom im Sinne von BERGSTRAND u. OSTER-
a6 wird von ZéLca den Spongioblastomen zugerechnet.
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Hirnschenkels, in den Tentoriumschlitz, sowie Knickung der Hirnachse
wurde eine abnorme Aquiduktbiegung mit Stenose bewickt. Nicht un-
wesentlich ist auch, daB sich die Geschwulst vorwiegend entlang dem
rechten Hirnschenkel in den Kleinhirnbriickenwinkel erstreckte, so daB
auch eine Seitverlagerung und leichte Torquierung der Mittelhirnregion
zur relativen Aquiduktstenose beitrug. Zugleich erklirt das vorwiegend
rechtsseitige Wachstum entlang dem Hirnschenkel die iiberwiegend links-
seitige neurologische Symptomatik. Die Tumorinfiltration des Mittelhirns
schuf ihrerseits ein weiteres, die Aquidukistenose verstirkendes Moment.
so daB der sich schlieBlich ausbildende Hydrocephalus den Liquorstop
durch Abflu$behinderung aus den Foramina Luschkae und Magendi
komplett machen muBte.

Auch in diesem Falle traten, wie in den beiden vorher beschricbenen,
die auffilligen psychischen Verdnderungen mit der stédrkeren Ausbildung
des Hydrocephalus internus in Erscheinung. In diesen drei Féllen sind also
die groberen psychischen Verdnderungen erst in der letzten Phase des Ge-
schehens, als Zeichen der beginnenden cerebralen Dekompensation, auf-
getreten. Feinere Storungen, insbesondere der Intelligenz, waren jedoch
frithzeitiger, offenbar mit Beginn der hydrocephalen Umbildung in Er-
scheinung getreten.

Die neurologischen Zeichen geben dabei in der zeitlichen Reihenfolgeihres
Auftretens und ihrer Infensitil ein anschauliches Bild von der Aus-
breitungsrichtung und Geschwindigheit des Mittelhirnprozesses:

1. Schwiche im linken Bein und Arm — direkte ,,Mittelhirn-Hirn-
schenkel-Alteration* rechts durch den beginnenden GeschwulstprozeB.

2. Zunahme der Symptome bei nachlassender geistiger Leistungsfihig-
keit und Wesensverdinderung — Tumorprogression, beginnender Hydro-
cephalus!

3. Weitere Verstirkung der Hirnschenkelsymptomatik rechts (Hemi-
spastik links, Uberwiegen der linksseitigen Kigenreflexe, Pyramiden-
zeichen links usw.).

4. Ubergreifen des Prozesses auf die Gegenseite (beginnende Pyra-
midenzeichen rechts).

5. Einbeziehung des wunferen Facialiskerngebietes rechts und der
Kleinhirnschenkel links in den infiltrativen Geschwulstprozef (Facialis-
schwiche links; Dysdiadochokinese und Dysmetrie links).

6. Ausdehnung des Prozesses auf der linken Seite — caudalwirts —
unter Einbeziehung des Nervus glossopharyngicus (Gaumensegelparese).
Infiltrative Geschwulstdurchsetzung des linken Hirnschenkels (ver-
stirkte Pyramidenzeichen rechts).

7. Zunahme der Kleinhirnschenkelalteration, namentlich links (vor-
wiegend linksseitige Ataxie).
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Ausbreitung und Wachstumsrichtung des Prozesses sind klar erkenn-
bar. Réatselhaft erscheint jedoch, warum der auch klinisch nachgewiesene
Hydrocephalus internus keine Abducenssymptome verursachte? —
Offensichtlich wurde seine Einklemmung infolge des Anhebens der
Stammhirnbasis durch den basalen Sitz der Geschwulst verhindert, so
daB er sogar entlastet wurde frofz des sich ausbildenden Hydrocephalus
internus. — Vielleicht sind die ja sehr vieldeutigen Kopfschmerzen, welche
hier auf der rechten Seite, also dem Adusgangspunkt der Geschwulst-
bildung geklagt wurden, durch eine Beeintrdchtigung des Nervus tri-
geminus zu erkliren. Jedenfalls liegt der craniale Anteil des Tractus
mesencephalicus trigemini im Geschwulstbereich.

Von Interesse diirften in Zusammenhang mit den Moglichkeiten der
Mittelhirndiagnostik die etwas anderen pathol.-anatomischen Gegeben-
heiten bei unserem 4. Fall sein:

Hier handelte es sich um einen ProzeB im Bereich der Vierhiigelplatte
und der oberen Haubenregion.

Fall 4. Bei dem 26jihrigen Goldschmied Schm. .1 (ES 14 107/58) zeigte die
Familienanamnese keine Besonderheiten. Als Kind Masern, spater nie ernstlich krank
gewesen; keine Anfille. Marz 1958 ,,Grippe®, arbeitete weiter. Ostern 1958 Schmer-
zen re. Auge, spiter auch li. Auge. ,,Conjunctivitisbehandlung ohne Erfolg.
Stauungspapille festgestellt. Kopfschmerzen jetzt auch iiber der Stirn und den
Augen. Kein Erbrechen. Schlaf normal, Appetit schlechter geworden, Durst normal,
Gewichtsabnahme, Stuhlgang verstopft, Wasserlassen normal, Nicotin: 6 Ziga-
retten, Alkohol: 1 FI, Bier tiglich.

Verdacht auf Kleinhirntumor. Psychisch: allseitig orientiert. Hirnnerven: St.
Papille bdsts. von 4—5 D.; Visus vermindert, li. mit parazentralem Skotom. Ge-
sichtsfeld bdsts. etwas eingeschrénkt. Li. Pupille etwas weiter als re. Fast erloschene
Lichtreaktion bdsts; Konvergenzreaktion normal. Bulbi kénnen nicht iiber die
Horizontale gehoben werden. Rotatorischer Nystagmus beim Blick nach re. Obere
und untere Extremitdten: PSR und ASP sehr lebhaft, sonst 0. B. Romberg: leichtes
Schwanken. Innere Organe: 0.B. RR 140/80 mm Hg. Liquor: normal. R6.: Schidel
in 2 Ebenen: kleiner Epiphysenkalk an normaler Stelle. Carotisangiogramm li.:
normales Bild. Vertebralisangiographie: keine Darstellung der Vertebralis! Uber
der Einstichstelle lingliches Paravasat, moglicherweise Kontrastmittel intramural.
Eine Darstellung der Arteria vertebralis gelingt micht. Kleinhirntrepanation und
Torkildsen-Drainage wegen Verd. auf AquidukiverschlufB. Fine Methylenblau-
kontrolle bei der Operation ergab PassageverschluB. Aus Wohlbefinden am 15. Tag
post operationem bei funktionierender Liquorpassage wunerwarteter Tod durch
plétzliche zentrale Atemlihmung und Kreislaufstorung.

Bei der Sektion, Hirngewicht 1220 g, Hydrocephalus internus infolge einer etwa
dattelgroBen Geschwulst der Epiphyse. Scharfe Abgrenzung gegeniiber dem iibrigen
Hirngewebe. Ausbreitung mit weiBlich kérniger Masse in den 3. Ventrikel bis nahe
an die Massa intermedia. Dorsal Kompression der Vierhiigelplatte mit weitgehendem
Druckschwund derselben sowie des Aguidukts und der Subaquidduktformation.

1 Fiir Uberlassung der Krankengeschichte sind wir Herrn Prof. Dr. med. C. M.
BrrREND, Direktor der Chir. Klinik des Stidt. Krankenhauses Stuttgart-Bad Cann-
statt, zu besonderem Dank verpflichtet.
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Blasige Vorwslbung des Zwischenhirnbodens! Druckatrophie der Corpora mamil-
laria! Erhebliche Druckzeichen im Bereich der Kleinhirntonsillen. Haute und Ge-
falsystem zart.

Mikroskopisch: Epiphysentumor (Pinealom) (Abb. 5au.b). Am GroBhirn Hydroce-
phalusfolgen. Auch an den Corpora mamillaria deutliche zellig-faserige Randgliose

Abb. 5. a Querschnitt durch das Mittelhirn. Die Vierhfigelplatte ist weitgehend druckatrophisch
und der obere Mittelhirnabschnitt stark komprimiert. Aquidukt spaltférmig eingeengt. Epiphyse
geschwulstig umgewandelt. Vergr.1,3:1. T4 Tumor ; b Epiphysentumor mit Verkalkungen V. Pinaelom

als Kompressionsfolge. Hyaline Degeneration des mamillaren Ganglienzellapparates
sowie Sklerose; diffuse Gliose, weitgehende Entmarkung; kleine perivasculire dys-
horische Abbauberdchen.

NaturgemiB liegt bei den Alterationen der Vierhiigelplatte und der
oberen Haubenregion das Schwergewicht der klinischen Zeichen bei den
Pupillenstérungen. Diese treten hier bekannterweise als erstes Zeichen
auf, wihrend sie bei den primaren Aquédukiverbildungen — sofern die
Kleinzellige Kerngruppe des Oculomotorius-Kerns ausgespart bleibt —

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 199 4
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wie in unserem zweiten Fall, nicht in Erscheinung zu treten brauchen.
Die weitere Entwicklung ist durch eine fortschreitende Stauungspapille
und eine Aquidduktstenose mit Hydrocephalus internus-Bildung ohne
Hirnschenkelsymptomatik gekennzeichnet, da der Hirnstamm mit den
Hirnschenkeln, infolge des Tumordruckes, nach unten in den Tentorium-
schlitz ausweicht. Diese Druckrichtung blockiert zugleich als Gegen-
gewicht die hydrocephale Hirnausweitung nach hinten. So kann zwar
eine Hirnschenkelsymptomatik nicht oder nur gering in Erscheinung
treten, jedoch wird die Neigung zur medulldren Einklemmung verstarks.
Bei dieser Konstellation ist also mit einem plétzlichen Tod an zentraler
Atemstorung aus scheinbarem Wohlbefinden besonders zu rechnen. —
Der Vergleich mit unserer dritten Beobachtung (Kompression und Infil-
tration des Mittelhirns von unten her) erklirt die Verschiedenartigkeit
der Symptomatik ganz deutlich. Die Druckrichtung nach oben rief dort
als erstes eine Hirnschenkelsymptomatik hervor. Auf den N.II beziig-
liche Augenmuskelzeichen traten im Fall 4 auf, da die weiter unter-
halb des Aquidukts gelegenen Gewebsteile indirekt in Mitleidenschaft
gezogen waren. — Augen- und Hirnschenkelsymptome sind also in
ihrem zeitlichen Auftreten innerhalb der Gesamtsymptomatik von erheb-
licher diagnostischer Bedeutung beziiglich der ,,Oben-Unten-Lokalisa-
tion im Mittelhirnbereich. Zugleich ist mit ihrer Erfassung auch ein
Hinweis auf die mogliche Art des Prozesses gegeben.

Psychische Verinderungen traten erklarlicherweise bei dem 4. Fall
nicht mehr geniigend in Erscheinung, da die Aushildung des Hydroce-
phalus internus zunéchst mit einer Torkildsen-Drainage abgefangen
wurde. Noch bevor es zur Ausprigung einer faBbaren typischen Sym-
ptomatik kommen konnte, erlag der Patient der direkten Kompressions-
wirkung des Epiphysentumors, welcher eine akute Einklemung im
Foramen occipitale magnum und damit eine zentrale Atemlihmung her-
beigefithrt hatte. Auf die Odembereitschaft von Tumorgewebe wurde
bereits im 2. Falle hingewiesen. Ganz allgemein mufl das ,,akute GroBer-
werden® von Tumoren infolge intratumordser Kreislaufstérungen mit
(dem und regressiven Veranderungen bei allen intracraniellen Geschwiil-
sten in Rechnung gestellt werden; zugleich gibt dies eine Erklirung fiir
die oft plétzlichen cerebralen Dekompensationserscheinungen.

Ein Acusticustumor (Neurinom) soll schlieBlich als 5. Fall wegen der
seitlichen Kompression der Mittelhirnregion die diesbeziigliche neurolo-
gisch-psychische Symptomatik erldntern.

Fall 5. Die beiihrem Tode 39jihrige Pat. E. E.1 (ES 13 946/58) hatte als Kind
lediglich Masern. Familienananinese o.B. Mit 33 Jahren 3 Monate in stationérer

1 Fiir Uberlassung der Krankengeschichte sind wir Herrn Prof. Dr. med. C. M.
BeHREND, Dir. der Chir. Klinik; Stédt. Krankenhaus Stuttgart-Bad Cannstatt, zu
besonderem Dank verpflichtet.
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Behandlung wegen Verdacht auf multiple Sklerose. Damals plétzlich auftretender
Kopfschmerz, Doppeltsehen, Paraesthesien an Armen und Beinen, Appetitlosigkeit,
Schlaflosigkeit, Gewichtsabnahme. SchlieBlich wieder beschwerdefrei (1952). Nach
2 Jahren (Aug. 1954) Wiederauftreten der Beschwerden sowie Gleichgewichts-
stérungen und Verminderung der Hérfunktion re. Doppelbilder, Nystagmus in
horizontaler Richtung. Reflexe iiberall lebhaft, seitengleich, BDR re. schwer, li.
nicht auslésbar. Keine Pyramidenzeichen. Liquor: 1/3 Zellen, Eiweifivermehrung.
EEG: keine Herdzeichen, allgemeine Krampfbereitschaft. Encephalographie: keine
verwertbare Ventrikelfiillung. April 1955 Verstarkung der Symptome: feinschlagi-
ger und frequenter rotatorischer Nystagmus beim Blick nach oben; Cornealreflex
unten nicht ausldsbar; leichte Hyperaesthesie des Nervus infraorbitalis li., Fliister-
stimme tiber 3 m 4. gut, ve. nicht gehort. Vorbeizeigen der re. Hand nach 1i. beim
F. N. V. Blindgang nicht moglich. 12. 5. 1955: weitgehende operative Entfernung
eines re.-seitigen Kleinhirnbriickenwinkeltumors (Prof. BERREND), welcher weit
nach hinten reichte. 3 Jahre spater nach Wohlbefinden und Arbeitsfahigkeit erneut
dumpfe unertrigliche Kopfschmerzen synchron dem Pulsschlag, Gleichgewichts-
stérungen, Verstirkung des Doppelsehens, vermehrt Durst.

Psychisch: Konzentrationsschwéche, herabgesetztes Erinnerungsvermogen!
Alteriert, redselig, leicht euphorisch, nervos.

Neurologisch: Leichte Abducensparese re., Hypaesthesie der re. Gesichtshélfte;
Cornealreflex oben und unten nicht ausldsbar; geringe Facialisschwéche re.; Dia-
dochokinese re. gestort. F. N. V.: re. Vorbeizeigen mit Intentionstremor; Sehnen-
reflexe bdsts. gesteigert; Stereognosie re. unsicher. K. H. V. re. unsicher, Intentions-
tremor. Fallneigung nach re. Stehen: schwankt nach re. (pos. Romberg). Stauungs-
papille um 4 D. Diagnose: GroBes Rezidiv eines Acusticustumors re. mit Kompres-
sion des Hirnstamms. Verlanf: Rezidivoperation mit befriedigender postoperativer
Phase. 8 Tage spater rasche Verschlechterung des Zustandes. Tod unter den Zeichen
zentraler Atemstorung.

Die Gehirnsektion ergab ein 1100 g schweres hydrocephal umgebildetes Gehirn
mit Verstreichung des Furchen-Windungsreliefs. Hirnkammern sémtlich stark er-
weitert, blasige Vorwolbung des Zwischenhirnbodens mit Druckatrophie der Cor-
pora mamillaria sowie der Fornices, des Balkens und der Stammganglien. Zer-,
storung der re. basalen Kleinhirnhemisphire und erhebliche Kompression der
re.-seitigen basalen Mittelhirn-, Routenhirn- und Medullaanteile durch einen knollig-
derbfaserigen Tumor im Zusammenhang mit den Scheiden des Nervus statoacu-
sticus (vgl. Abb.6a). Erweiterung der Foramina Monroi, cystische Degeneration des
Plexus chorioideus. Das Tumorgewebe zeigh histologisch neurinomatise Strukburen
(vgl. Abb.6b). GroBhirn: Hydrocephalusfolgen, deutliche Abplattung der Corp.
mamil. mit Einbeziehung in den verdiinnten Boden des 3. Ventrikels. Tigrolyse und
teilweise Atrophie am Ganglienzellapparat. Weitgehende Entmarkung (Abb. 6).

Betrachten wir den Verlauf im Langsschnitt der neurologisch-psychi-
schen Erscheinungen, so sind die zundchst im Sinne einer ,,Multiplen
Sklerose’* miBdeuteten Initialsymptome: Kopfschmerz, Doppelsehen,
Paraesthesien an Armen und Beinen, Appetit-, Schlaflosigkeit und
Gewichtsabnahme in das Jahr 1952 zu verlegen.

Pathophysiologisch sind die Beschwerden bereits als Anpassungssyn-
drom auf den sich im Kleinhirnbriickenwinkel rechts entwickelnden
Tumor aufzufassen: lokale Raumbeengung, gednderte Kreislaufverhilt-
nisse (1), gestorte Liguorzirkulation. Im weiteren Verlauf — parallel dem
Tumorwachstum — Zunahme der vorgenannten Beschwerden, sowie

4*
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einseitige Verminderung der Horfunktion und Gleichgewichtsstérungen!
Damit wird eine klinische Lokalisation moglich. Der Beginn der Kom-
pressionswirkung zeigt sich nunmehr mit dem in Erscheinungtreten der
typischen neurologischen, unilateralen Kleinhirnschenkel-Symptomatik

Abb.6. a Rechtsseitiger Kleinhirnbriickenwinkel-Tumor mit weitgehender Zerstdrung (Kompression)
der Iateralen Rauben- mnd Mittelhirnanteile. { 7% Tumorrezidiv). Dentliche cystische Vorwdlbung
der Zwischenhirnbasis; b Histologisches Bild des Tumors. Vergr. 42,5mal. Links: Operations-
material 1955 mit typischen neurinomatdsen Strukturen. Rechts: 1958 neben Zunahme der
Proliferationstendenz verstirkt regressive Verdnderungen

an: Nystagmus, Vorbeizeigen usw. (siehe klin. Krankheitsverlauf). Die
weitgehende Resektion des Tumors (1955) brachte eine 3 Jahre lang
anhaltende Besserung. April 1958: Die vermehrten Gleichgewichts-
storungen, Nystagmus und ziehende Schmerzen im rechten Oberarm
und linken Oberschenkel sowie die Verstirkung des Doppelsehens und
vermehrt Durst lassen neurologisch keinen Zweifel mehr an einer Median-
verschiebung des Hirnstamms und einem H ydrocephalus internus. Letzterer
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pragte sich psyehisch, wie auch in den vorhergehenden Fillen, in
einer Konzentrationsschwiche und Merkfihigkeitsstérung aus! — Als
Zeichen des fortschreitenden Hirndrucks erfolgte nun die Einbeziehung
von Hirnnerven in die Symptomatik: Abducensparese rechts, Erloschen
des Cornealreflexes rechts, Hypaesthesie der rechten Gesichtshilfte,
Facialisschwéche rechts. — Die Unerregbarkeit des rechten Labyrinths
mit rotatorischem Nystagmus zeigte schlieBlich eine erhebliche Hirn-
stammschidigung an. Der Wasserstoffwechselstéorung mit vermehrtem
Durstgefiithl entsprach anafomisch die hydrocephale Druckausweitung
des hinteren, infundibuliren Zwischenhirnbodens, begiinstigt durch die
tumorbedingte leichte Anhebung der Mittelhirn-Zwischenhirnbasis. Die
Schidigunyg der Corpora mamillaria erfolgte hier vermittels der hydrocepha-
len Herniation des Zwischenhirnbodens und T'amponade der Basalzysterne !

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

1. Die Schwierigkeiten bei der Friherkennung von Mitelhirnprozessen
ergeben sich aus den hdufig nur angedeuteten neurologischen Symptomen.
Zudem ist vielfach ein itiologisch unklarer (aufgepfropfter) Hydro-
cephalus internus fiir den Kliniker die Ausgangssituation

2. Wenn auch jedem Versuch einer schematischen Einteilung Méngel
anhaften miissen, so kann doch die zeitliche Gliederung im Ablauf des
verschiedenartigen Gieschehens wertvolle Anhaltspunkte geben. Es 148t
sich fir unsere Beispiele ein etwa vierphasiges Geschehen herauslesen
(siehe Tabelle).

Die Initialphase begann, je nach der Lokalisation des Prozesses, mit
Pupillen- bzw. Augenmuskelstérungen, Einschrinkung der Horfunktion
oder einer ,,Hirnschenkelsymptomatik.

Die zweite Phase war bei Aquiduktstenose oder -VerschluB klinisch
durch ein sogenanntes ,, Anpassungssyndrom® mit: ,,Kopfschmerzen®,
»Vervositdl sowie Merkfihigkeitsstorungen und Konzentrationsschwiéiche,
offenbar als Ausdruck beginnender hydrocephaler Hirnverformung, ge-
kennzeichnet. Basale Mittelhirnprozesse (mit Beeintrichtigung der Hirn-
schenkel) lielen in der zweiten Phase bereits eine stirkere Hirnschenkel-
symptomatik erkennen zum Unterschied von den Aquéiduktstenosen,
welche diese erst in der dritten und vierten Phase zeigten.

In der dritten Phase traten bei den Aquadukistenosen und -Verschliis-
sen schlieBlich hydrocephalus- oder tumorbedingte Massenverschiebun-
gen mit Einklemmung der Hirnschenkel und entsprechenden neurolo-
gischen Ausfillen, besonders an den unteren Extremititen auf,

Die vierte Phase imponierte durch , medulldre Einklemmungserschei-
nungen®’, besonders bei raumfordernden Prozessen der 4-Hiigelplatte.

3. Aus der Kombination und der zeitlichen Reihenfolge der neurologi-
schen und psychischen Symptome wird sowohl der regionale Sitz im
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Mittelhirnbereich als auch die Ausbreitungsrichtung und -Geschwindigkest
erkennbar. Beginnt z.B., wie in unserem 3. Falle, die Symptomatologie
mit unklaren ,,Schwéchezustinden in Armen und Beinen®, und stellen
sich in der Folge Pupillen- oder anderweitige Augenmuskelstérungen ein,
so kann unschwer von einem peripher nach zentral sich auswirkenden,
fortschreitenden ProzeB geschlossen werden. Tritt umgekehrt, wie in
unserem 1. Fall, zuerst eine ,,zentrale Mittelhirnsymptomatik® mit
Augenmuskel- bzw. Pupillensymptomen und nachfolgenden neurologi-
schen Ausfillen, besonders an den unieren Extremititen auf, so spricht
das fiir einen von zentral nach peripher fortschreitenden Mittelhirn-
prozeB. Die Bevorzugung der unteren Extremititen erklirt sich aus dem
Gesetz der Exzentrizitit der langen Leitungsbahnen, welche nicht nur
im Riickenmark, sondern auch in den Hirnschenkeln peripher liegen und
damit fiir Kompressionswirkungen von aulen entsprechend vulnerabler
sind.

Storungen der ,,Extrapyramidalmotorik® sind, wie aus unseren Fillen
weiterhin ersichtlich, nirgends in reiner Form erkennbar geworden.
Lediglich im Fall 2 scheint im Rahmen des konsekutiven Hydrocephalus
internus auch eine lokale Beeintrichtigung 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 kénnte.

4. Die sich bei Mittelhirnstérungen jeder Art mehr oder weniger rasch
entwickelnde hydrocephale Hirnumgestalbung ist in ihrer Bedeutung fiir
die Gesamtfunktion und die darin enthaltenen zahlreichen Teilfunk-
tionen noch recht problematisch, nicht zuletzt wegen der umferschied-
lichen Empfindlichkest der Einzelfunktionen und ihrer mannigfachen Ver-
kniipfungen. Méglicherweise spielt neben der verschiedenartigen Beein-
trachtigung aller iibrigen Funktionen auch eine solche des sogenannten
,,mnestischen Systems (H. ORTHNER) beziiglich der beobachteten
,,Merkfahigkeitsstorungen eine besondere Rolle. Auch in unseren Fillen
traten Merkfihigkeitsstérungen auf; sie waren zugleich oft der ersfe
Elinische Hinweis!

Kann beim jugendlichen, reifenden Individuum die Beeintréchtigung
der Merkfihigkeit die Entwicklung einer ,,altersgerechten Intelligenz®
verhindern, so ist beim Erwachsenen eine Herabsetzung des Intelligenz-
niveaus denkbar. Unter anderem waren Merkfihigkeitsstorungen in der
zweiten und dritten Phase unserer Fille zu. verzeichnen.

5. Nach einem kiirzeren oder lingeren, klinisch hdufig stationdren
Intervall, kommt es schlieBlich zu einer Zunahme des Hydrocephalus.
Bagatelltraumen, grippale Infekte usw. konnen bereits den Ansto dazu
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geben. Die damit verbundene Massenverschiebung verstéirkt durch die
Einklemmung der Hirnschenkel in den Tentoriumschlitz ihrerseits die
neurologische Symptomatik (3. Phase).

6. Zum Bilde der 3.Phase gehoren oft zunehmende psychische Sym-
ptome, welche sich in der 4. Phase als Folge der rapide ansteigenden intra-
craniellen Drucksteigerung mit all ihren funktionellen Auswirkungen
stark vergrobern. Auf die dabei auftretende Anderung der Corticoid- und
Elektrolytausscheidungsverhdlinisse tm Urin, wie sie von BRILMAYER u.
MarauTH 1957 ermittelt wurden, sei wegen der Bedeutung fiir die Klinik
ausdriicklich hingewiesen :

Hydrocephalus internus occlusus verursachende Tumoren zeigten diesen
Autoren zufolge bei Auftreten von Hirndrucksymptomen eine Erhéhung
der Corticoidausscheidung im Urin mit entsprechendem Anstieg der Kalium-
und Abfall der Natriumkonzentration. Die Summe beider Elektrolyte im
Urin ist erniedrigt. Fille mit chronisch gesteigertem Hirndruck dber
Monate oder Jahre lieBen zwar noch eine leicht erhohte Corticoidaus-
scheidung erkennen, wibrend die Natrium- und Kaliumelimination im
Urin nahezu normalisiert war. ,,Einklemmungssympiome’* brachten da-
gegen eine Verminderung der Corticoid- und Elekirolyt-, namenilich aber
der Kaliumausscheidung im Urin. MULLER u. Mitarb. wiesen dabei
morphologische Verdnderungen im Zwischenhirn-Hypophysenhinter-
lappensystem nach. Sellg-Verdnderungen sind bei chronischem Hirn-
druck bekannt und gehéren in den Rahmen der tibrigen rontgenologischen
Zeichen des chronischen Hirndruckes.

7. Jm Grofihirn wurden neben den bekannten Hydrocephalusfolgen,
auller vereinzelten Ganglienzellheterotopien und zelliger Gliose (sub-
ependymér) im 1. Fall, keine bemerkenswerten Verdnderungen ange-
troffen. Das Kleinhirn zeigte nur im Falle des Kleinhirnbriickenwinkel-
tumors Kompressionsfolgen. Die Corpora mamillaria und die Fornices
waren — als Teile eines von H. ORTHNER postulierten ,,mnestischen
Systems’ — schon makroskopisch druckatrophisch und in die blasige
Vorwolbung des hydrocephal ausgewalzten Zwischenhirnbodens mitein-
bezogen. Auf das Problem des sogenannten ,akiivierenden Retikular-
systems’* konnte, abgesehen von der Besprechung in den histologischen
Befunden noch nicht eingegangen werden. Jedoch sei auf die Rolle der
Formatio reticularis des Mittelhirnabschnittes als Teil des sogenannten
aktivierenden Systems im Hinblick auf seine Beeintrichtigung und
Schidigung und die damit moglicherweise verkniipfte verdnderte
psychische Dynamik hingewiesen.

8. Selbst scheinbar geringfiigige Pupillen-, Oculomotorius-, Trigemi-
nus-, Trochlearis-, Abducens- und Leitungsbahnstérungen, namentlich
an den unteren Extremitdten, sollten differentialdiagnostisch an das
Mittelhirn denken lassen, besonders, wenn Merkfihigkeitsstorungen
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bestehen oder hinzukommen. — Wenn auch das Kindes- und Jugendalter
beziiglich der klinischen Manifestation der Erscheinungen naturgemif
bevorzugt ist, so beweist doch unser 1. Fall mit einer Lebensdauer von
57 Jahren, dafl auch hohere Altersgruppen in Betracht zu ziehen sind
und die Prognose nicht immer schlecht ist.

9. Die von H. Jacos fir das patho-morphologische Geschehen bei
Gewebsfehlbildungen herausgestellten Beziehungen von priméren Ge-
websverbildungen, sekundédren Dysgenesien und sekundiren Adapta-
tionsprozessen im Sinne einer ,, Verlaufspathologie” sind geeignet, die
Langsschnittanalyse einschlégiger Fille bis in die fetale Entwicklung
vorzuverlegen. Eine solche Betrachtungsweise erlaubt zugleich eine
bessere Beurteilung der Art des Prozesses und der Progrose. So ist die
,, Verlaufspathologie zentralnervoser Entwicklungsstérungen ein wich-
tiger Beitrag und Teil einer anatomisch-klinischen ,,Lingsschnitt-
betrachtung. Diese erlaubt nicht nur einen tieferen Einblick und die
folgerichtige Deutung der Krankheitsabliufe, sondern ist dariiber hinaus
imstande, die Art und den Zeitpunkt eines wiinschenswerten Eingriffes
besser zu bestimmen.

Zusammenfassung

In Form einer ,Léingsschnittanalyse” wurde versucht, Arf und Ver-
lauf von finf nahezu reinen Mittelhirnprozessen verschiedener Lokalisa-
tion fur eine klinische Fritherkennung auszuwerten. Fir die einzelnen
Lokalisationstypen ergab sich dabei anndhernd ein vier-phasiges Gesche-
hen, welches auch mit den anderwirts ermittelten Verhiltnissen der
Corticoid- und Elektrolytausscheidung im Urin im Einklang zu stehen
scheint. Die Bewertung der psychischen Verdnderungen im Ablauf des
Geschehens gab — mit allen Vorbehalten — einen Einblick in die mdg-
liche Parallelitit morphologischer Verdnderungen und psychischer
Phianomene. Insbesondere konnte so im Gesamtablauf morphologischer,
somatisch-klinischer und psychischer Vorginge der psychischen Sym-
ptomatologie ein entsprechender Stellenwert zugewiesen werden. AuBer-
dem wurde versucht, die Grundziige der Ablaufphasen der neurologischen
und psychischen Symptomatik in einer Ubersichis-Tabelle darzustellen.
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