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der Stadt Wien ,,Am Steinhof" (Leiter: Prim. Dr. H. G~oss) 

Die Rhombencephalosynapsis, 
eine systemisierte Kleinhirnfehlbildung 

Von 
HEINRICH GROSS * 

Mit 5 Text~bbildungen, in 10 Einzeldarstellungen 

(Eingegangen am 15. Juni 1959) 

Von OBERSTEI~E~ wurde 1914 ein , ,Kleinhirn  ohne W u r m "  beschrie- 
ben, das sich yon  allen bisherigen u n d  auch sp~tter mi tgete i l ten  Fehl- 
b i ldungen  dieser Art  vor ahem dadurch  unterseheidet ,  dab an  Stelle des 
sonst den W u r m  immer  ersetzenden medianen  Spaltes die Kle inhi rn-  
hemisphiiren in  der Mitte kont inuier l ich ine inander  fibergehen, wobei 
auch die Nuclei den ta t i  in  der Mittell inie fusionieren. D~ M o R s I ~  unter-  
strieh den grundlegenden Untersehied zwisehen beiden Feh lb i ldungen  
und  bezeichnete den bisher vereinzelt  gebliebencn Fal l  OBE~ST]~I~ERS 
als Rhombencephalosynapsis u n d  ste]lt ihn  der gew5hnlichen Fo rm 
gegeniiber, die er Rhomboschisis (Dysraphie rhombocdpha]ique mddiane) 
nenn t .  I n  unserer  H i r n s a m m l u n g  fanden  sieh zwei weitere, dem Fal l  
OnERSTEI~]~nS analoge F~tlle. Die groi~e Seltenheit  derart iger  Befunde 
und  die auf  Grund  neuerer Kenntn i sse  bessere DeutungsmSglichkei t  
geben Anla8 zur Pub l ika t iom 

Fall 1. P. Elfriede (34/41) 1. ~ber das Vorkommen yon MiBbildungen in der 
Familie wurde nichts in Erfahrung gebraeht. E. ist das 5. Kind der zur Zeit der 
Geburt 37j~hrigen Mutter. Besondere Schwangerschaftstraumen sind nicht ver- 
zeichnet, die Geburt erfolgte reehtzeitig. Es muBte eine Wendung und Extraktion 
am Fu~ durchgefiihrt werden. 8 Tage nach der Geburt erfolgte die Aufnahme. 

Befund. (Gewicht 3070 g, KSrperliinge 51 cm, Kopfumfang 35 cm). Der ttirn- 
sch~del ist deutlich hydroeephal konfiguriert, die Tubera frontalia springen vor. 
Die Stirnfontanelle klafft (5:6 era), ebenso die Kranznaht. Die kleine Fontanelle ist 
bereits gesehlossen. Das ttinterhaupt fallt steil ab und zwar so, dal3 die Pfeilnaht 
bereits 4 em hinter der Stirnfontanelle fast rechtwinkelig abgeknickt erseheint. Die 
ttinterhauptschuppe ist in ihrem unteren Teil stark verdickt und zwar verlauft dort 
ein etwa 2 cm langer, querer Knochenwulst, der in seiner Mitte deutlich erhaben 
ist. Das Gesieht ist klein, die Ohren stehen tief. Die Nasenwurzel ist eingesunken, 
der Augenabstand im Sinne eines m~l~igen Hypertelorismns verbreitert. Die Lid- 
spalten sind eng. Das Kopfhaar fehlt in einer 3 em breiten, streifenfSrmigen Zone 

�9 Mit Unterstiitzung des Felix-Mandl-Fonds tier Stadt Wien zur FSrderung der 
wissensehaftlichen Arbeit in den sti~dtischen Krankenanstalten. 

Der Fall wurde bereits yon KRYSPII#-ExI~ER, dem kiirzlich verstorbenen 
Leiter des Laboratoriums demonstriert, aber nicht mehr pnbliziert. 
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beiderseits seitlieh etwa handbreit unter der ScheitelhShe. An g u m p f  und Extremi- 
t~iten wird kein abnormer Befund besehrieben. Der neurologische und psyehisohe 
Befund ergibt, soweit beurteilbar, keine sicheren Abweichungen yon der Norm. 
Schiidel-R6ntgenaufnahme. Schgde] kurz und hoeh . . . .  der obere Teil der Hinter- 
hauptsehuppe ist etwas naeh innen disloziert. Der am Hinterhaupt palpable, harte 
Wulst diirfte dem dadureh hervortretenden unteren Teil des Hinterhauptbeines 
entspreehen. Verlauf. W~hrend des 5w6ehigen Anstaltsaufenthaltes erkrankt das 
M~dehen an einer foudroyant verlaufenden, beiderseitigen und perforierenden 
Keratomalacie. Es stirbt an Kachexie. 

Klinische Diagnose. Sch~delmiftbildung mit leichter Hydrocephalie, Kerato- 
malaeie, Kaehexie. 

Aus dem Sektionsprotokoll (100/41) . . . . . . .  Auffgllige Deformation der Hinter- 
hauptschuppe, die in den medialen Abschnitten h6ekrig vorspringt und oberflgch- 
lioh rauh, wie angenagt erscheint. Die Lambdanaht bildet eine etwa 2 em breite, 
bindegewebige Lamelle. Die Ansatzlinien des Tentorium cerebelli stehen sehr nahe 
beisammen und bilden untereinander einen auftergewShnlich spitzen Winkel. 
. . . .  Hoehgradige Kachexie, Keratitis purulenta, abszedierende Lobulgrpneumonie. 

Hirnselction (156, bzw. 2/i/57). (naeh langj~hriger Formo]fixierung) Gewicht 
liegt nicht vet. Das Grol~hirn ist ffir das Alter deutlieh vergrSf~ert, das Verh~ltnis 
seines Lgngs- und Breitendurchmessers ist derart versehoben, daft das Organ eine 
annghernde Kugelform bildet. Das enorm verkleinerte und sehr schmale K]einhirn 
iiberragt die verkfirzten Oeeipitallappen naeh rfickwgrts betriichtlich (Abb. 1 a). Es 
l~ftt eine Gliederung in Wurm und Hemisph~iren vermissen. Die Incisura cerebelli 
posterior fehlt, und die Hemisphgren gehen kontinnierlich ineinander fiber. Die 
Brfieke ist hypoplastisch. Der Windungsbau des Grofthirns entspricht ann~hernd 
der Norm. Die Meningen sind zart. Die Rieehlappen und Sehnervenfaszikel er- 
scheinen nieht grSber auff~llig. Auf Frontalsehnitten durch die Grofthirnhemi- 
sphgren finder sieh eine betr~ehtliche Ausweitung aller Anteile der Seitenventrikel 
und des 3. Ventrikels. Das Marklager ist aber verh~ltnism~iBig nur gering reduziert. 
Der Balken ist sehr versehm/iehtigt, das Septum pelluoidum liegt nicht vor. Auch 
die rostr~le Commissur ist sehmiiler a]s gewShnlieh. Der Fornix liegt welt entfernt 
veto Balken dem Thalamus ~uf und erreicht ~ ersteren erst in der Gegend seines 
Spleniums. 

Mikromo~'phologisehe Befunde. Das Kleinhirn und der Hirnst~mm e~udalwgrts 
vom Mitte]hirn wurden in Mfillerscher Flfissigkeit eingelegt. Das ges~mte Material 
wurde in Schnitten senkrecht zur Hirnstammaehse mikrotomiert und jeder 
10. Sehnitt nach der Markseheidenmethode yon WEIG~RT gefgrbt. 

Auf 8ehnitten dureh den freien Teil der Medulla vor dem Eintri t t  der Corpora 
restiformia in das Kleinhirn erseheint letzteres als querovoides Gebilde geringen 
Durchmessers mit  einer l~eihe transversal ausgeriehteter, die Mittellinie fiber- 
kreuzender Lgppehen. Eine Differenzierung in Wurm und Hemisph~ren scheint 
nicht m6glieh. In  der Medu]l~ ist die untere Olive insofern auffgllig (dies wurde 
erst bei der N~ehuntersuehung festgestellt), a]s ihr ventruler Schenke], und das gilt 
ffir alle SchnitthShen, beiderseits sehr mangelhaft ausgebildet und kaum gefaltet 
ist. Sehr hypoplastisch erscheint auch der ventro-mediale Teil der akzessorischen 
Olivens der dorsale akzessorische Kern ist gerade angedeutet (Abb. 3a). D~ nur 
Markscheidensehnitte vorliegen, kann fiber den Zellcharakter keine Aussage ge- 
m~eht werden. Auf einem etwas welter oral geffihrten Sehnitt ist bereits das zen- 
trale Kleinhirnmark getroffen. Es ist querov~l ausgeriehtet und ffir beide Hemi- 
sphgren gemeinsam vorhanden. In  seinem Innern finden sieh mehrere, verschieden 
grofte Kugelheterotopien mit fiberwiegend groften, dicht beisammenstehenden 
Nervenzellen und zah]reiehen Gefgften. Dorsal veto Marklager sehen wir wieder die 
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transversal ausgerich~eten Kleinhh'nlgppchen und ventral kleinere Lgppchen, die 
vorwiegend senkrech~ zur ~rkm~sse ges~ellt sind. Es finden sich beiderseits gut 
~usgebildete, ~ber zu nuhe der Mit~ellinie und dors~l yon der Medull~ liegende 
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Flocken, deren gute Bemurkung gegentiber der noch m~ngelhaften der iibrigen 
L~lopchen hervorgehoben sei. Im M~rk der einen Flocko finden wit- eine ldeine 
Rindenheterotopie. Welter oral liegt ventral yon der zenf~rulen Kleinhirnmarkmusse 
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ein dem Nodulus entsprechender Teil des Unterwurms (Abb.2a). Vor ihm stehen 
die beiden Floeken durch ein schmales, wenig markhaltige Fasern enthaltendes 
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Band, d~s Velum medull~re posterius, mitein~nder in Verbindung. Dorsal vom hier 
nur noeh steekn~delkopfgroBe Heterotopien enth~ltenden M~rkl~ger liegt die 
i-I~uptmasse der aueh z~hlenmg~ig be~rgch~lieh reduzier~en Kleir~h/rnlgppchen. 
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Noch weiter oral beginnt sich nun im Kleinhirnmark, knapp unter der Wand des 
etwas zu geriiumigen 4. Ventrikels, median gelegen, ein Kerngebiet abzuzeichnen, 
das -- wie sieh dam~ herausstellt --  den in der Mittellinie fusionierten Nuclei dentati 
entspricht. Das Zellband ist reichlich gefaltet, beginnt beiderseits wenig lateral 
einer kleinen dorsalen Bucht der Ventrikeldecke und geht dorsal in das Band der 
Gegenseite fiber. Welter oral rficken die Anf~nge des Zellbandes weiter yon der 
Mittellinie und auch yon der Ventrikelwand ab, um damit den yon der SeRe ein- 
strahlenden Bfindeln der Brachi~ conjunctiva Raum zu geben. 

Auf einem Schnitt durch die mittlere Briicke ist folgendes, charakteristisches 
Bild zu sehen (Abb.2b): Brfieke und zentrales Kleinhirnmark sind zusammen- 
genommen ein im Querscbnitt ovales Gebilde, dessen L~tngsachse etwa doppelt so 
fang wie die Queraehse ist. Der annghernd im Zentrum liegende 4. Ventrikel ist 
m/~l~ig ausgeweitet. Der BriickenfuB und die sozusagen die Aul~enschale des Ovoids 
bildenden Brfickenarme sind noch kaum bemarkt. Die inhere Schale wird yon den 
sehr gut bemarkten Corpora restiformia eingenommen, lYber dem Dach des 4. Ven- 
trikels erheben sich zu beiden Seiten die Bander des Dentatum, die dorsal in der 
Mittellinie fusionieren. Im Itilus des Dentatum sieht man einige unregelmi~l]ig 
geformte Kerngebiete yon verschiedener GrSl~e, die wahrscheinlich als heterotope 
Nuclei emboliformcs und globosi anzusprechen sind. Die gut bemarkten Brachia 
conjunctiva begrenzen dachfirstar~ig die dorsale Ventrikelwand und gehen in der 
l~[ittcllinie ebenfalls ineinander fiber. Im dorsalen Kleinhirnmark sieht man wieder 
einige heterotope, graue Massen mit reichlich Nervenzellen und Capillaren. Aul3er- 
dem finder man vereinzelt Inseln mit gut ausdifferenzierter Kleinhirnrinde, die 
sowohl Purkinje-Zellen als auch eine KSrnerschicht erkennen lassen. Die Kleinhirn- 
l~ppchen sitzen dem Marklager helmbuschartig auf und sind zahlenm/~l~ig reduziert. 

Sehnitte durch die ebenfalls hypoplastische obere Brficke lassen folgendes 
erkcnnen: Das Velum medullare anterius mangelt, ebenso die Lingula cerebelli. 
Die Bindearme bilden dorsal des Aquaeduktes eine in der Mittellinie fusionierte 
Fasermasse, die dureh einen schmalcn, markfaserarmen Streifen vom Kleinhirn- 
mark getrennt ist. Dieses ist allmi~hlieh kleiner geworden und enth/~lt eine groBe, 
etwa die H/~lfte seines Raumes einnehmende Heterotopie, die aus tells grSl3eren und 
blassen, teils dunkel angefgrbten, kleinen Nervenzellen besteht. Die aus den Klein- 
hirnlamcllen aufgebaute ,,Haube" ist noch schmgchtiger geworden und reicht 
lateral kaum fiber die Brfickenbreite hinaus. Die Kleinhirnrinde zeigt an allen 
untersuchten Schnitten eine dem Alter entspreehende Entwieklungsreife mit noch 
deutlich ausgepr/~gter embryonaler KSrnerschichte. 

An den Schnitten durch die Mittelhirnhaube ist bemerkenswert, dal3 die Binde- 
arme vor ihrer Kreuzung viel zu weir medial liegen und dadurch die absteigende 
Trigeminuswurzel nicht wie sonst lateral umfassen, sondern teilweise durchbrechen. 
Die Trochleariskerne, ihre Wurzeln und deren Kreuzung entsprechen der Norm. Der 
rechte hintere Vierhfigel ist nach dorsal verzogen und yon bier ffihrt ein etwa 2 mm 
breiter, einzelne Markfasern enthaltender Strang zu einem kolbenfSrmig aufgetrie- 
benen, innen ausgehShlten Gebilde, das reichlich mesenchymale Abbauprodukte 
enthglt. Vom fibrigen Mittelhirn liegen zu wenig Sehnitte vor und seine Beurteilung 
mul3 unzureichend bleiben. Soweit sich feststellen li~l~t, liegt auch hier eine Ver- 
lagerungstendenz zur Mittellinie vor, wobei aber nieht entscheidbar ist, ob die Vier- 
hfigel im einzelnen regelrecht zur Ausbildung gelangten. 

Als bemerkenswerter Befund ist noch dus beiderseitige Fehlen des Kernes und 
spinalen Traktes des Nervus trigeminus erwahnenswer~. Die fibrigen Hirnnerven 
erscheinen intakt. 
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Fall 2. H. Karl Leo~pold (214/41). Famflienanamnestisch konnte niehts Wesent- 
liches in Erfahrung gebraeht werden. It .  ist das 2. Kind, die Mutter war zur 'Zeit 
der Geburt 28 Jahre alt. 13ber den Sehwangersehaftsver]auf ist nichts vermerkt. 
Von der Geburt ist nur bekannt, dab es sich um eine Querlage gehandelt hat. Vom 
3. Monat an bestanden Krampfanf~tlle. Im Alter yon etwa einem Jahr  soll der 
Knabe zu gehen begonnen nnd mit  17 Monaten einige Worte gesproehen haben. Da 
der Knabe wegen Idiotie im Alter yon 2 Jahren in die Anstalt eingewiesen wurde, 
ist eine rfiekl~ufige Entwieklung wahrscheinlieh. 

Befund. KSrperlich ffir sein Alter zurfickgebliebener Knabe in reduziertem 
Ern~hrungszustand. Der Kopf ist turrieephal verbildet, sehr hoeh, seitlich abge- 
flacht und erscheint yon rfickw~rts betraehtet ausgesprochen birnfSrmig mit 
seheitelw~rts geriehteter Spitze. Die Stirne ist sehr schmal und hoeh. Der Augen- 
abstand ist mittelweit, die Nase ist stumpf, ihre Spitze knopffSrmig (Abb. 5). Das 
allgemein sehfittere und straffe Kopfhaar fehlt symmetriseh in einer etwa klein- 
handtellergrol~en Fl~ehe in den seitlichen Stirnpartien. Die Ohren stehen fief. 
Beiderseitiger Leistenhoden. Neurologisch. Der Knabe sitzt selbst~ndig, droht aber 
st~ndig naeh rfiekw~rts umzufallen. Ein Stehversueh mil31ingt. Strabismus eonver- 
gens links; die Pupillen reagieren prompt, aber wenig ausgiebig auf Lieht. Die 
iibrigen Hirnnerven und die oberen Extremit~ten entsprechen, soweit priifbar, der 
Norm. Das rechte Bein zeigt eine Peronaeusparese, das linke nach der Beschreibung 
eine schlaffe Parese des M. quadrieeps femoris sowie der Beuger nnd Streeker des 
Sprunggelenkes. PSI~ und ASR fehlen links. Babinski rechts positiv. Paralytiseher 
Hohlfult links. Psychisch. Eine hochgradige motorisehe Unruhe liel~ eine genauere 
Untersuehung undurehffihrbar erseheinen. Gegenst~nde werden fixiert und ergriffen. 
Spraehliehe Aul~erungen und Sprachverst~ndnis fehlen. Die serologisehen Unter- 
suchungen auf Lues in Blut und Liquor sind negativ. 

lJber den weiteren Verlauf liegen keine Eintragungen vor. Im Alter yon 22/1~ Jah- 
ren erfolgt der Tod an Lungenentzfindung. 

Aus dem Sektionsprotolcoll geht fiber den Zustand der Sch~deln~hte, des Os 
oecipitale sowie des Tentoriumansatzes niehts hervor. KSrperliche Mil]bildungen 
anderer Art  sind nieht vermerkt. 

Hirnsektion (25/1/54) naeh langj~hriger Formolfixierung. D~s Gehirn ist ldeiner 
Ms der Norm entsprechen wiirde. Die Temporalpole sind mangelhaft ausgepr~gt und 
yon den Orbitalfl~ehen kaum abgesetzt. Die Meningen sind zart, die Windungen 
etwas verschm~lert. Der Windungsbau entsprieht sonst der Norm. Rieehlappen 
und Sehnervenfascikel erseheinen normal. Das Kleinhirn ist sehr hypoplastisch und 
besonders in seinem Breitendurehmesser versehm~lert. An der Kleinhirnnnterfl~iehe 
wird die Incisura eerebe]li posterior vermil~t, und die Hemisph~tren gehen ohne 
Unterbrechung ineinander fiber (Abb. 1 b). Ein Wurm ist nieht abzugrenzen. In  der 
Facies superior stol3en die Hemisph~renoberfl~ehen in einem ann~hernd reehten 
Winkel zusammen. Aueh bier ist der Wurm nieht zu differenzieren. Die Lobuli 
quadrangulares und der Suleus primarius kSnnen gut auseinandergehalten werden. 
Die Oberfl~che des Lobulus quadrangularis superior ist reehts mehr als links durch 
eine parallel zur Windungsriehtung verlaufende Einkerbung unterteilt, so dal~ der 
Eindruek entsteht, als ob das Kleinhirn bis hierher yon unten her in den Tentorium- 
schlitz eingeprel~t worden war. Die aul~ere Form von Briieke und Medulla ent- 
spreehen der Norm. Die Flocken und die Tonsillen liegen vor. Die Foramina Luschkae 
und Magendii sind durehgiingig. 

Auf den Frontalsehnitten durch die Grol~hirnhemisph~tren sind die Windungen 
gleichmaftig versehm~tchtigt und die Furchen, insbesondere die Sylvische klaffen. 
Das Marklager ist iiberall deutlich reduziert. Die Seitenventrikel sind im Bereich 
ihrer VorderhSrner m~t6ig ausgeweitet. Der Balken zeigt ein weehselndes Verhalten. 



Abb. 3. Schni t te  du tch  die l~[edulla in H6he  der  un te ren  Oliven;  ~ ia rksche idenf~rbung;  a Fal l  2/1/57, 
b Fal l  25/1/54, c Fa l l  OBERSTEINERS. ~ypop la s i e  des ven t ra len  Schenkels der un te ren  Oliven, sowie 
tier medialen akzessorischen Oliven und fas t  v611iger MaageI  tier dorsalen akzessorischen Oliven bei  

der  Rhombencepha losynaps i s  
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Sein Rostrmn erseheint hypoplastiseh, ebenso sein Truneus. Knie und Splenium 
sind normal breit. Die rostrale Commissur ist in allen Anteilen aul~erordentlich ver- 
sehms Aueh der Fornix ist diinner als gewShnlieh. Die Thalami sind vorne 
und dorsal dureh eine brei~e Briicke miteinander verbunden, wodurch der 3. Ven- 
trikel stark eingeengt wird. Die iibrigen Stammganglien sind nicht gr5ber auf- 
f~llig. Der Sylvisehe Aquaedukt ist durchgiingig. 

Abb. 4. a Fall 25/1/54. Schnitt dm.eh die 5fittelhirnhaube; 3farkscheidenfiirbung. Abnormer Yerlauf 
der Brachia eonjunctiva, b Fall OBERST:EINI~P~S; Schnitt dureh die Brtickenhaube; l~Iarkscheiden- 
farbung. Fusion der Brachia eonjunetiva dorsal des Aquaedukts. (Abkfirz.: aqS Sylvischer Aquae- 
dukt, brco Brachia conjunetiva, ]lm Fasciculus longitudlnalis medialis, N IV  Wurzel des N. IV, 

N F mesencephale Trigerainuswurzel) 

Mi~romorphologische Befunde.  Vom GroBhirn wurden zwei Frontalscheiben aus 
der Stammganglienh5he und eine weiter e aus der linken 0ccipitalregion in Paraffin 
eingebettet. Das Kleinhirn wurde durch einen ~ediansagit talschnit t  vorseziert und 
die eine H&lfte yore Hirns tamm abgetrennt. Die andere H~lfte wurde mit  dem 
Hirnstamm in Schnitte senkrecht zur Hirnstammachse zerteilt, in Paraffin ein- 
gebettet  und der stufenm~l~igen Serienschnittuntersuchung zugefiihrt. An Fiirbun- 
gen wurden angewandt:  Kresylviolett, tIaematoxylin-Eosin, IIeidenhain, Bodian, 
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Gliafaserf/~rbung naeh KANZLER-AREI~DT. Die Befunde werden, um Wiederholungen 
zu vermeiden, hier nur zus~mmengefal]t wiedergegeben und nur dort ausf/ihrlioher 
behandelt, we sieh gegeniiber dem ersten Fail wesentliche Untersehiede ergeben. 

Das Kleinhirn und der tI irnstamm zeigt im Vergleich mit dem ersten Fall oft 
bis ins Detail gehende ~bereinstimmungen. Der Oberwllrm fehlt zur G/inze und 
vom Unterwurm ist nur ein dem Nodulus entspreehender Abschnitt vorhanden. 
Die Hemisph/~ren sind zur Mittellinie geriickt und ihre L/~ppchen gehen ineinander 
fiber. Die ausreiehend gefalteten B/~nder 
des Dentatum ]iegen ebenfalls zu weir 
medial und stehen dorsal miteinander 
in Verbindung. Es lal3t sieh ein klein- 
und groBzelliger Anteil auseinander- 
halten. Im Verlaufe des Bandes finden 
sich abet aueh einzelne Gruppen yon 
Nervenzellen, die den Eindruek ent- 
stehen lassen, als ob sie nieht dem 
Dentatum selbst, sondern den anderen 
inneren Kleinhirnkernen angehSren 
wiirden. Diese sind sonst nirgends naeh- 
zuweisen. Im dorsalen Mark, in un- 
mittelbarer Nahe der L~ppehen und 
der Mittellinie benaehbart, sieht man 
wie beim 1. Fall heterotope Gebilde, 
allerdings in kleinerer Form, bis etwa 
ReiskorngrSBe. Sie bestehen vor- 
wiegend aus Nervenzellen, die in Form 
und Gr6ge etwa den Purkinje-Elemen- 
ten gleiehen und sind sehr gef/iSreieh. 
Im Bodian-Pr/~parat finden wh" hier 
betr~ehtliche degenerative Ver~nderun- 
gen mit bruehstiiekartigen und auf- 
getriebenen Axonen nnd argentaffinen 
kugeligen Sehollen. Die KMnhirnrinde Abb. 5 
selbstl/~Btkeinegr6berenVer/inderungen Fall 25/1/54. Tm'ricephale Sch~delverbildung 
erkennen. Die Briiekenarme and Corpora 
restfformia zeigen ein ann/~hernd gleiehes Verhalten wie beim ersten Fall 
and sind gut bemarkt. Die Bindearme sind wieder, bedingt dureh das Fehlen des 
Velum medu]lare anterius dorsal des Aquaeduktes in der Mittellinie fusioniert. Sie 
strahlen gemeinsam in den einheitliehen Itilus des Dentatum ein. Ihr Verhalten zur 
meseneephalen Trigeminuswurzel entspricht dem des ersten Falles (Abb.4a). Der 
Aquaedukt ist nieht auff~llig. Aueh die unteren Oliven zeigen ein analoges Ver- 
halten mit sehw/~eher als normal ausgebildetem, ventralen Schenkel. Der ventro- 
mediale Tell der akzessorisehen Oliven ist hypoplastisch, abet nieht so sehr wie 
beim ersten Fall. Die dorsalen Nebenoliven fehlen bis auf einzelne Zellgruppen zur 
G/~nze (Abb. 3 b). Die spinalen Trigeminuswurzeln und ihre Kerne sind ebenso wie 
die anderen Itirnnerven intakt. 

In der Groghirnrinde finden sich an allen untersuehten Stellen, soweit die durch 
die langj/~hrige Formolfixierung bedingte schleehte Anf~rbbarkeit beurteilen l~Bt, 
weder gr6bere StSrungen der Cytoarchitektonik noeh siehere Zellausf/ille. ])as 
reduzierte, aber gut bemarkte Marklager zeigt eine ganz m~13ige Fasergliose. Die 
Stammganglien bieten ein ann/ihernd normales Zellbild. Die AmmonshSrner sind 
intakt. 
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Im Rfickenmark finden wir in allen untersuchten Segmenten eine schwache 
Bemarkung und ma[~ige Fasergliose der Pyramidenseitenstrgnge. Die Vorderhorn- 
zellen sind zum Teil ausgefallen, zum Teil starker geschrumpft. Der Zentralkanal 
zeigt keine Besonderheiten. 

Ergi~nzend sei n u n  auch der Fa l l  yon  OBn~STEIN~ angeffihrt,  wobei 
ich H e r i n  Prof. Dr. S~3~TELBE~GE~ (Neurologisches I n s t i t u t  der Univer-  
si ts  Wiem) ffir die mir  erm6glichte Durchsicht  der noch vorhandenen  
Originalpri~parate auch an  dieser Stelle herzlichst danken  m6chte.  

Es handelt sich um einen im Alter von 28 Jahren durch Selbstmord verstorbenen 
Kanzleigehflfen, desscn Vorgeschichte and Befund nicht bekannt wurde. Es muB 
aber angenommen werden, daI3 zumindest keine grSberen neurologischen Ausfalls~ 
erscheinungen vor]agen. Der Seh~del und das Grol~hirn warden nieht genauer 
untersucht, auffallende Ver~nderungen wurden nicht beschrieben. Das Kleinhirn 
bot folgenden Befund: Die Incisur~ cerebe]li posterior fehlt, yore Wurm licgt nar die 
Uvula and der Nodulus vor. Die Flocken scheinen, soweit aus den Schnittcn 
beurteilt werden kann, zum Teil doch vorhanden zu sein. Der Nucleus dentatus 
zeigt auffallend enge and tiefe Windungen. Die Zellb~nder sind vielfach zerrissen 
und gehen dorsal in der Mitte]]inie ineinander fiber. Die anderen inneren Kleinhirn- 
kerne sind davon nicht mit Sicherheit zu diffcrenzieren. Die Nuclei fastigii 
fehlen sicher. Im mediooralen Absehnitt des Kleinhirnmarkes finden sich 
kleine Rindenheterotopien. ])us Velum medal]are anterius und die Lingula 
fehlen. Die Bindearme stoBen in einem den Aquaedukt fiberbriickenden Bogen 
zusammen (Abb.4b). Die mesencephale Trigeminuswurzel wird yon den Binde- 
armen wie bei den anderen Fi~llen darehstoBen. Auch die Warzeln des N. trochlearis 
miissen hier auf ihrem Weg zur Kreuzung die Bindearme durchqueren. 

In Anbetracht der bei den anderen Fallen vorliegenden Befunde an den unteren 
Oliven habe ich diese nachuntersueht und dabei festste]]en k5nnen, dal~ auch hier 
eine, wenn auch nicht so deu~lich ausgepragte Hypoplasie der ventralen Schenkel 
sowie der medioventralen akzessorischen Oliven vorliegt. Die dorsalen Nebenoliven 
sind ebenfalls als kleine Zellnester vorhanden (Abb. 3 c). 

Zusammenfassung 
der morphologischen und klinischen Belunde 

~be rb l i cken  wir die Befunde an  K le inh i r n  a n d  H i r n s t a m m  bei den 
eigenen 2 F~llen u n d  den yon O B ~ S T ~ R  ber ich te ten  Fall ,  so kSnnen  
wi t  so weitgehende U b e r e i n s t i m m u n g e n  feststellen, wie sie bei anderen  
Feh lb i ldungen  des Zent ra lae rvensys tems  sonst k a u m  in  dieser F o r m  
angetroffen werden. I m  einzelnen f inden wir bei  jedem der 3 Fs eine 
betr~chtl iche Verschm~lerung des Kle inh i rns  in  t ransversaler  l%ichtung, 
die durch  den Mangel  des Ober- a n d  Teilen des Un te rwurmes  bedingt  ist. 
Vom le tz teren  sind nur  der Nodulus,  be im Fa l l  OBE~STEI~E~S auch 
Teile der U v u l a  vorhanden .  Die Inc isura  cerebelli posterior mangel t  
immer,  u n d  die Hemisphs  gehen bier  ohne Un te rb rechung  ine inander  
fiber. Die Flocken sind bei den eigenen Fi~llen vorhanden ,  beim Fal l  
O~E~ST~I~]~RS liegen sie zumindes t  teilweise vor. Die I ) e n t a t u m b ~ n d e r  
liegen zu nahe der Mittell inie u n d  gehen dorsal ine inander  fiber. Die 
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Nuclei fastigii fehlen, yon den Nuclei emboliformes und globosi finden 
wir heterotope Zellgruppen im einhcitlichen Dentatumhilus oder dem 
I)entatumband einverleibt. Konstant sehen wir im Kleinhirnmarklager 
gefgl3reiche, graue Kugelheterotopien, die etwa Erbsengr6i~e erreichen 
k6nnen. Sie bestehen gew6hnlich aus Nervenzellen, die den Purkinje- 
Elementen ghnlich sind. Das Velum medullare anterius fchlt, und die 
Bindearme bilden tiber dem Aquaedukt ein Zelt und miinden gemeinsam 
in den Dentatumhilus tin. Durch die mediale Verlagerung der Binde- 
arme kommen die mesencephalen Trigeminuswurzeln zum Tell lateral- 
wgrts yon ihnen zu liegen. Die ventralen Schenkel der unteren 0hven 
sowie die medioventraleu und dorsalcn Nebcnoliven sind mangelhaft 
ausgebildet. 

Die Befunde des iibrigen Zentralnervensystems differieren zum Tell 
erheblich. I)er erste Fall zeigt einen betrachtlichen inneren Hydro- 
cephalus mit sekundgrcm I)efekt des Septum pellueidum. Beim 2. Fall 
findcn wir eine mgl]ige Atrophie der Grol~hirnhcmisphgren, ferner eine 
Hypoplasie der Temporallappen und rostralen Commissur; die Thalami 
sind breit miteinander fu~ioniert. Beim Fall O~EI~.STEI~Et~S fehlen gr6bere 
Vergnderungen. Das Riiekenmark konnte nur beim 2. Fall untersucht 
werden und zeigt eine schwache Bemarkung und Gliose der Pyramiden- 
seitenstrgnge sowie Ausfallc an den Vorderhornganglienzellen. 

Schgdelverbildungcn sind bei den eigenen Fgllen vermerkt. Beim 
ersten Fall, der im Alter yon 6 Woehen starb, ist dcr Schgdel infolge des 
inneren Hydrocephalus makrocephal mit breit klaffendcr Stirnfontanelle 
und Kranznaht. Das Hinterhaupt fgllt steil ab, und die Hinterhaupt- 
schuppe ist eigentfimlich verdickt. Beim 2. Fall fand sieh eine akro- 
eephale Verbildung, wobei Angaben fiber die Schgdelnghte leider fehlen. 

Neurologische Ausfallserscheinungen konnten beim ersten Fall noch 
nioht festgestellt werden, beim Fall OBEI~STEI~ElZS fchlen alle diesbeziig- 
lichen Angaben. In der Anamnese des 2. Falles finden wir Krampf- 
anfalle, eine verz6gerte und spater sogar riickschrit~liehe Entwicklung. 
Der Befund ergab schlaffe Paresen der unteren Extrcmifaten mit gerin- 
gen spastisehen Zeichen sowie eine Idiotic. Bei beiden eigenen Fallen 
sind symmetrisehe, umschriebene Defekte der Kopfbehaarung vermerkt. 
Hinweise auf das Vorliegen hereditarer Momente fehlen. 

Besprechung der Behmde 

Vor jeder weiteren Diskussion mul~ zunachst die Frage entschieden 
werden, ob es sich bei den vorliegenden Fallen mit Ausnahme des Nodu- 
lus tatsachlieh um eine ,,Agenesie" des Wurmes handelt. Es ware immer- 
hin denkbar, daI3 lediglich eine cerebellare Hypoplasie mit verminderter 
Breitenausdehnung des Organs vorliegt. Die cytoarchitektonische Rifle- 
renzierung zwischen ~Vurm- und Hemispharenanteilen ist bisher nicht 
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m6glieh gewesen. Man miil~te daher iiberlegen, dab der Wurm, obgleich 
~ul~erllch nieht abgrenzbar, median in die Hemispharenmasse rait ein- 
gebaut wurde. In ahnlieher Weise sind doch auch die Nuclei globosi nnd 
emboliformes beim 2. Fall in das Band des Nucleus dentatus einbezogen ! 
O * ~ S T E I ~ R  fiihrt in seinem Fall als Beweis ffir den Wurmmangel das 
dureh das Fehlen der Nuclei fastigii bedingte Heranriicken der den 
Hemispharen zugeh6rigen grauen Kerne an die Mittellinie an. KRYSPIN- 
E x N ~ ,  der infolge der au]erordentlichen Sehmalheit des Organs bei der 
gul~eren Betrachtung zungchst muf eine Hypoplasie der Hemispharen 
schlo~, begriindet den Wnrmmmngel ghnlich wie OSERSTmNE~, ffihrt 
aber noeh die intakten unteren Oliven an, die bei Defekten der Klei~- 
hirrdxemispharen zu verkiimmern pfiegen. Aueh bei den ,,Wurmmgene- 
sien" mit medianer Spaltbildung mfil~te aus den gleichen Erwagungen 
darfiber diskutiert werden, ob ein eehter Mangel vorliegt. Wichtig er- 
scheint in diesem Zusmmmenhmng das Verhmlten der Nebenoliven und 
der inneren Kleinhirnkerne. In dieser Beziehung finden wir bei beiden 
Arten des ,,Wurmmmngels" sehr bemerkenswerte Ubereinstimmun.gen. 
D~ MoRsI~R stellt an Hand seiner eigenen und~der aus dem Sehrifttum 
entnommenen Falle folgendes lest: Bei der kompletten Wurmagenesie 
sind die dorsmlen Nebenoliven nieh~ oder unterentwiekelt. Beim par- 
tieUen Mangel des Wurmes, bei dem der Oberwnrm intmkt zu sein pfleg~, 
sind die dorsalen Nebenoliven im allgemeinen normal entwickelt, die 
caud~le Halfte der ventralen mkzessorischen Oliven dagegen mangelhaft. 
Bei den eigenen Fallen sind diese Befunde noeh starker ausgepragt und 
mul~erdem finden wir eine mehr oder minder ausgepr~gte Unterentwick- 
lung des ventrmlen Sehenkels der Hauptoliven. Eine Reihe der von 
D~ MoRsIE~ zitierten Autoren nimmt an, drab die mus den akzessori- 
sehen Oliven stmmmenden Fmsern in den Wurm und in die Flocken 
proiiziert werden. Dies hubert auch die tierexperimentellen Untersuehnn- 
gen YOn JASSEN u .  BRODAL ergeben. Wenn nun Ds~ M o ~ s I ~  ver- 
muteL dab die Wurmmil~bildung eine mangelhafte Entwieklung der 
akzessorischen Oliven n~ch sieh zieht, so wgre much umgekehrt  aus den 
analogen Befunden unserer Falle zu schliel~en, drab tats~tchlich ein Wurm 
nicht vorliegt. Xhnliehes k6nnte much aus der Dysmorphie der inneren 
Kleinhirnkerne geschlossen werden, die naeh CLARA znsammen rait dem 
kleineren, vorderen und medimlen Teil des Dentatum dem Urkleinhirn 
mngehSren. 

Entwicklungsgeschiehtlieh entstehen der Wurm und die ibm zugehSri- 
gen iVuclei [astigii nach JAKOI~ aUS gll~ umschriebenen Absehnitten der 
Kleinhimanlage. Dazu ist folgendes zu smgen: Das Kleinhirn ent- 
wickelt sieh aus einer bilateral symmetrisehen Anlmge ira rostrmlen Tell 
des Rantenhirns (JANSEN U. BI~ODAL), und zwar runs einer Verdiekung 
der Fliigelplatten, die yon H O e H S T ~ E ~  mls Kleinhirnplatten bezeizhne~ 
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werden. Durch das schnell fortschreitende Breiten- und Diekenwachstum 
der Kleinhirnplatten wird das dazwischenliegende und urspriinglich 
breite epitheliale I)ach des 4. Ventrikels immer schm~ler. Auf diese 
Weise entsteht zwischen den Anlagen eine Incisur, die durch die Fusion 
der Kleinhirnplatten in der Mittellinie yon rostral her immer seichter 
wird und schlie61ich obliteriert. Durch das Dickenwachstum bedingt 
entstehen in der Folge ein nach dem Ventrikel geriehteter innerer und 
ein nach auBen gerichteter ~ufJerer Kleinhirnwulst. Als erste Trans- 
versalfurche erscheint nach LA~SELL die Fissura posterolateralis, die das 
Corpus cerebelli veto Lobus flocculonodularis trennt.  Knapp dorsal yon 
der Fissura posterolateralis bilden sich nach JAKOB bei Embryonen yon 
30 mm SSL medial im Bereiche des Firstes ein medialer (a) und zwei 
laterale Wfilste (b). HAYASHI U. JAXOB haben nachweisen kSnnen, dab 
aus dem mittleren dieser Wiilste der Wurm und Nucleus fastigii, aus den 
seitlicher~ das Zwischenstiick ttAYAS~IS sowie die darunter gelegenen 
Nuclei emboliformes und globosi entstehen. Wir sehen also, daI~ bei 
unseren Fallen die AbkSmmlinge des medialen Wulstes, soweit beurteil- 
bar, zur Gauze mange]n, wahrend die yon den seitliehen Wfilsten stam- 
menden Nuclei emboliformes und globosi mit den an die Mittellinie 
herangerfiekten Dentatumanlagen zu einer Einheit versehmolzen sind. 
Uber die ausl6sende Ursache dieser Fusion, die offenbar zu einem sehr 
friihen Zeitpunkt erfolgte, kann vorerst keine Aussage gemacht werden. 

Sehr wichtig erseheiut uns auch die Bean~wortung der Frage, wieso 
es beim Mangel gleicher Kleinhirntelle bei einem Tell der F~lle zur 
Spaltbildung, beim anderen zur Fusion kommt. Die medianen Klein- 
hirnspalten geh6ren naeh OSTEI~TAG ZU den dysraphischen StSrungen, 
und sic sind auf einen mangelhaften Schlu6 der Kleinhirnwfilste in der 
Mittellinie zurfickzufiihren. Dementsprechend finden wir sie auch h~ufig 
mit Spaltbi]dungen des Os occipitale und der cranialen Halswirbelsaule 
kombiniert. Auch DE MORSIER rechnet diese Art der Wurmagenesien 
zu den Dysraphien, ffihrt aber in seiner Literaturiibersicht, die i5 F~lle 
berficksichtigt, auch den Fall OBERSTEINERS als prinzipiell gleichwertige 
StSrung an. Die Dysraphie babe in diesem Fall nieht zu einer Spalt- 
bildung, sondern zu einer Fusion der Hemispharen geffihrt. Wir haben die 
yon DE MO~SIE~ fiir diese Fehlbfldung vorgeschlagene Bezeichnung 
,,Rhombencephalosynapsis", weft sie ihr Wesenttiches wiedergibt, iiber- 
nommen, t tandel t  es sich dabei aber wirklieh um eine Dysraphie, also 
um eiue yon einem fehlerhaften Sehlu9 des Neuralrohres in diesem 
Bereich abhangige Fehlbildung? D~ MORSlER weist in diesem Zusam- 
menhang auf die analogen Verbildungen im Bereich des Groi3hirns bin. 
t t ier  unterscheidet er eine Telencephaloschisis mit ihrem hauptsiichlichen 
Vertreter, dem Balkenmangel, yon der Synencephalie mit der Fusion der 
vorderen Anteile der Stirnlappen in der Mittellinie. OSTE]CTAG nimmt 

Arch. PsFchiat .  Nervenkr . ,  Bd.  199 3 6 
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allerdings an, daft die ia diese teratologische Reihe geh6renden Verbil- 
dungen des Endhirns -- OSTERTAG bezeichnet sie zweckmgl~iger als 
univenlrilculgre Prosencephalie --  (dazu geh6rt auch die Arhinencephalie 
KmvD~aTs) erst nach dem regelrechten SchluB des vorderenNeuroporus 
entstehen und daher nicht dysraphischen Charakter tragen. Nach OSTV,~- 
TAG bleibt dabei die Entwieklung des GroBhirns nach Schlul~ des Neuro- 
porus zu einem Zeitpnnkt stehen, ehe aus dem ungeteilten Vorderhirn- 
bls die Hemisphs und spateren Seitenventrikel entstehen. 
Wenn ein analoger Vorgang ffir den Bereich des Kleinhirns auch schwer 
vorstellbar ist, so ist doeh sehr auffallend, dab beim 2. Fall die Thalami 
breit miteinander verl6tet sind, in Befund, wie er bei der univentriknlaren 
Prosencephalie zur l%egel gehSrt. Die Verschmelznng der Thalami (,,inter- 
thalamie ramus',) wird vonCAMEIaON allerdings auch als ein Beglei~symptom 
neben dem Arnold-Chiari- Syndrom bei Spina bifida gefunden nnd aus einem 
Liqnormangel, der die Annaherung der Ventrikelwande nnd schlieBlich die 
Fusion der Thalami begfinstigen soil, erkl~rt. Wir selbst (Gaoss n. Hoss) 
sahen diesen Befund bei einem Fall mit parietooceipitaler Spaltbildung 
des Craniums, bei dem die Frontallappen regelrecht geteilt waren. 

Zu besprechen ware aueh noch die Stellnng der Rhombencephalo- 
synapsis im Rahmen der sogenannten craniocerebralen Dysraphien (DE 
MO~SIE~). DE MoRsI~ versteht darmlter die Kombination yon ihm als 
dysraphiseh angesprochener cerebraler Verbildungen mit Spaltbildungen 
des Schgdels. Soweit es die beispielsweise bei eerebellaren Dysraphien 
beobaehteterz mediazten Spaltbildungen des 0s oecipitale nnd der ttals- 
wirbelsgule betrifft, besteht diese Einordnung sicher zu reeht. Anders 
ist die Sachlage bei den rostroventralen Gesichtsspalten. Bei diesen ist 
das Nervensystem naeh OSTE~TAG bereits ausdifferenziert, hSchstens 
sekundgr verlagert. Es bestehen aber, worauf DE Mo~sIE~ und auch 
wir vor kurzem hinwiesen, hier gewisse kausale Zusammenhi~nge. Dies 
beweist das nieht seltene gemeinsame Vorkommen yon Gesiehtsspalten 
(besonders transethmoidaler Spalten) sowie eines Hypertelorismus beim 
Balkenmangel. Ob letzterer allerdings immer als dysraphisch aufgefal~t 
werden darf, mull fraglich b]eiben. Bevor aber al]e diese noeh strittigen 
Fragen einer Klarung zugeffihrt werden, dfirfen wir wohl mit Recht der- 
artige kombinierte Fehlbildungen yon Gehirn nnd Sehadel unter der 
bereits eingef/ihrten Bezeichnnng craniocerebrale Dysraphie subsnmie- 
ren. Wir hubert aus diesem Grund ebenso wie D~ Mo~sI~ aueh die 
Rhombeneephalosynapsis vorerst zu den cranioeerebralen DysraphieIz 
gereehnet (GRoss u. I-Io~F). Dafiir sprieht auch die eigenartige Ver- 
bildung des Os oecipita]e beim ersten Fall, die wir aber wegen der mangeln- 
den genaueren Untersuehung nicht naher differenzieren konnten. Es muir 
aber die Forderung erhoben werden, dal~ in Zuknnft bei allen FgilIen dieser 
Art aueh der Schadel einer eingehenden Untersuehung unterzogen wird. 
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Die Cyclopie bzw. Arhinencephalie entsteht nach POLITZEI~ durch 
eine unvollst~ndige Invagination des Vorderdarmes. Da der Vorderdarm 
die rostrale mediane Zone der ttirnplatte indnziert, so werden nach 
POLITZEI~ mediane Teile des Teleneephalons (Commissnrenplatte, 
Rhinencephalon nsw.) nicht entwickelt. I~u nimmt nun 
auch im Falle der Rhombencephalosynapsis eine etwas weiter caudaler 
wirksame InduktionsstSrung an, dutch die in ~hnHcher Weise wie bei 
der Arhinencephalie ein median gelegener Defekt der Decke des 
Rhombencephalon zur AuslSsung gebracht wurde. Da bis jetzt nur 
gal~Z vereinzelte F~lle dieser Art beobachtet wurden nnd auch 
entsprechende tierexperimentelle Untersuchnngen nicht zum Vergleich 
herangezogen werden kSnnen, so muB diese Vermutung vorerst eine 
reine ~typothese bleiben. 

Die Gleichf6rmigkeit unserer Fitlle hinsichtlich ihrer Befunde am 
Kleinhirn und Hirnstamm und ihre Systembezogenheit sprechen daffir, 
dal~ es sich bei der Rhombeneephalosynapsis um eine systemisierte Ver- 
bildung handelt. Verbildungen dieser Art sind ebenso wie die gekoppelten 
MiBbildungen nach OSTngTAG endogener bzw. erbbedingter Natur. ])er 
fehlende Herediti~tsnachweis unserer F~lle (es liegen allerdings keine 
entsprechenden Untersuehungen vor) sprieht nieht unbedingt dagegen, 
dab bei der Rhombencephalosynapsis heredit~re Momente eine Rolle 
spielen. 

Hingewiesen muB sehlieBlich auch noch darauf werden, dab minde- 
stens bei der zweiten unserer Beobachtungen und bei OBERSWEIN~S 
Fall cerebellare Ausfallserscheinungen vermiBt wurden. Die L~hmungs- 
erscheinungen der unteren Extremit~ten beim 2. Fa]l gehen auf degene- 
rative Ver~nderungen in den Vorderh6rnern und den Pyramidenseiten- 
stri~ngen zurfick, die in diesem Zusammenhang nicht n~her besprochen 
werden k6nnen. 

Zusammenfassung 
An Hand yon zwei eigenen Fifllen, die mit einem 1914 yon OB~R- 

STEI~Ea publizierten Fall bis ins Detail gehende tJbereinstimmungen 
aufweisen, wird eine eigenartige Kleinhirnmiflbildung besehrieben, bei 
der der Wurm mit Ausnahme des Nodulus, ]erner das Velum medullare 
anterius und die Nuclei ]astigii/ehleu. An Stelle einer wie bei der cere- 
bellaren Dysraphie beobachteten Spaltbildung sind die Hemisph/~ren in 
der Mittellinie miteinander verschmolzen. Auch die hTuclei dentati sind 
medianw/~rts gerfickt und ihre B/inder gehen dorsal ineinander fiber, 
wobei sie die anderen inneren Kleinhirnkerne zum Tell in sich aufnehmen. 
Die Verbildung wird in Ubereinstimmung mit D~ igo~sI~  als Rhomben- 
eephalosynapsis bezeiehnet. Die Stellung dieser Fehlbildung zu den dys- 
raphischen St6rungen, zu den arhineneephalieghnliehen Verbildungen 
sowie zu den ,,cranioeerebralen Dysraphien" wird diskutiert. 

36* 
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