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Die Forma lgenese  und  die te ra to logische  E ino rdnung  der  D ia s t ema to -  
myel ie  und  der  Dip lomyel ie  is t  noch immer  zweifelhaft ,  obwohl  die Feh l -  
b i ldung  schon 1837 yon  OLLIVI~  ihren  N a m e n  erhielt .  I n  den  le tz ten  
J a h r e n  ist  m a n  auf  die D i a s t e m a t o m y e l i e  auch in der  K l in ik  au fmerksam 
geworden,  se i tdem die R6ntgenologen  den typ i schen  R6n tgenbe fund  im 
l~bers ichtsbi ld  kennen.  

Im Schrifttum sind annghernd 80 Fglle niedergelegt. Auf die znsammenfassen- 
den Darstellungen yon HEI~tCEN U. EDWARDS, COHEN, HAMBY, sowie SLEDGE U. 
PEI~,RET kann hingewiesen werden. Schon 1892 gab van GIESON eine Einteilung 
dieser Fehlbildungsgruppe, die man aueh heute noeh brauchen kann. Er unterschied 
die Amyelie, das Fehlen des l~iiekenmarks, die Atelomyelie, d.h.  den partie]len 
Riickenmarksmangel, die I)iplomyelie als eehte Verdoppelung des Markes, sowie 
die Diastematomye]ie als Teilspaltung. Von einer Reihe yon Autoren wird 
die Diastematomyelie in den Formenkreis der dysrhaphischen MiBbildungen ein- 
geordnet, insbesondere y o n  LICHTE~STEI~. GAI~DNER wendet seine neue Ent- 
stehungstheorie der Spina bifida, die an die alten :Foersterschen Vorstellungen der 
Sprengung eines sehon geschlossenen :Neuralrohres ankniipft auch auf die Diaste- 
matomyelie an und bezieht in die ganze Gruppe aueh noeh die Syringomyelie, das 
Dandy-Walker-Syndrom und die Arnold-Chiarisehe Fehlbildung ein. B~TL~Y u. 
S~ITH dagegen ordnen die Diastematomyelie in das sogenannte Split-5~otochord- 
Syndrom ein, das im wesent]ichen durch eine embryonale Spaltung der Chorda 
dorsalis bedingt wird. Zu dieser Fehlbildungsgruppe rechnen sie auch Darmdiver- 
tikel, pra- und postvertebrale enterogene Cysten und :Fisteln, sowie die Spina bifida 
anter ior .  ]~)EGE~ARDT lehnt eine solche Zusammenfassung ab, well nach seiner 
Auffassung hier heterogene EntwicklungsstSrungen miteinander verkniipft werden. 

Die D i a s t e m a t o m y e l i e  is t  a]s eine angeborene  Feh lb i ldung  gekenn- 
zeichnet ,  bei  der  das  R i i c k e n m a r k  durch  eine knSeherne,  knorpl ige  oder  
b indegewebige  Seheidewand,  die yon  der  dorsa len  Seite der  Wirbe l -  
kSrper  naeh  dorsa l  den  W i r b e l k a n a l  m i t t e n  durehse tz t ,  in zwei Teile gete i l t  

* Iterrn Prof. Dr. HALLE~VO~DE~ zum 80. Geburtstag gewidmet. 
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wird. Diese Tei]ung erstreckt sich fiber ein oder mehrere Segmente und 
das Rfickenmark wird damit in einer bestimmten Ebene fixiert. Daher 
wird in der Entwieklung,/ihnlieh wie bei der Spina bifida die topogene- 
tische Beziehung des Rfiekenmarkes zur Wirbels/~ule gehemmt. Bevor- 
zugt trifft man die Diastematomyelie in den unteren Thorakalsegmenten 
oder den oberen Lumbalsegmenten. Knoehenanomalien fehlen bei der 
Diastematomyelie nut selten. Sie kommen vor allem als tIalb- oder 
Bloekwirbelbildungen und vordere Wirbelspalten vor. Sie ffihren meist 
zu Wirbels/iulenverkr/immungen in Form der Lordose, Kyphose oder 
Skoliose. Die ttaltungsanomalien kSnnen sekund~r aueh zu Thorax- 
deformierungen Anlag geben. Die Diastematomyelie ist sehr oft mit 
Anomalien aus dem dysrhaphisehen Formenkreis verbunden, vor allem 
mit Spina bifida oeeulta, Lipomen, Dermoiden, Fisteln und Cysten im 
Mittellinienbereieh, sowie dysrhaphisehen StSrungen der Haut, z. B. in 
Form einer tIypertriehose fiber dem Sitz der Diastematomyelie, pigmen- 
tierter Naevi, Angiome oder Dermalsinus. Die neurologisehen Ausf/~lle 
entwiekeln sieh im allgemeinen langsam und sollen bevorzugt halbseitig 
vorkommen. Es finden sieh partielle Quersehnittssyndrome, insbesondere 
Paresen im Bereieh der Beine mit Bevorzugung der Beuger und Streeker 
des Fuges und der Zehen mit neurogenen orthop/idisehen Anomalien an 
den Ffigen, /~hnlieh wie bei der Spina bifida oeeulta, Muskelatrophie, 
Fehlen der Reflexe, gelegentlieh jedoeh aueh, vorwiegend bei thorakalem 
Sitz der Fehlbildung Pyramidenzeiehen. Die sensiblen StSrungen sind bei 
Kindern mitunter sehwer feststellbar. Im Bereiehe analgetiseher Zonen 
werden gelegentlieh Uleerationen beobaehtet. Blasen- und Mastdarm- 
stSrungen gehSren nieht zum typisehen Bild und treten meist sp/it auf. 
Sie kSnnen dann zu sekund/~ren Komplikationen seitens der Harnwege 
Anlag geben. Aueh die Liquorzirkulation ist trotz der Beeintr/tehtigung 
des Wirbelkanales gew6hnlieh unbehindert und die Befunde bei der 
Liquoruntersuehung ergeben normale Verh/~ltnisse yon Zell- und Eiweig- 
werten. Das tr zeigt nieht selten eine Ausweitung 
des Wirbelkanales fiber mehrere Segmente, ferner die Wirbelfehlbildun- 
gen. Der Knoehensporn ist gew6hnlieh als Verdiehtung inmitten des ver- 
breiterten Wirbelkanales erkennbar. Er kann aueh exzentriseh liegen 
und dutch Bindegewebe mit einem der Bogenreste einer Spina bifida 
verbunden sein. Bei der Myelographie mit positiven Kontrastmitteln 
kann man die Fehlbildung dutch den Ffillungsdefekt gut zur Darstellung 
bringen. Eine solehe Untersuehungsmethode sollte vor dem Entsehlug 
zu operativen Eingriffen unbedingt angewendet werden, da sie gleieh- 
zeitig vorhandene Tumore oder Cysten erkennen 1/~gt. Wenn Ausfalls- 
erseheinungen progredienter Art entstanden sind, so ist eine operative 
Behandlung naeh der diagnostisehen K1/trung unbedingt angezeigt. Auf 
den Knoehensporn in der Mittellinie muB bei der Laminektomie geaehtet 



138 J. G~LAc~, H.-A. I~IidLLS, R und H, SPtTL~R: 

werden.  Sie wird  crania l  und  cauda l  d a v o n  begonnen  und  vors icht ig  auf  
den  Sporn  hingef/ ihr t .  Vor  der  DuraerSffnung wi rd  dieser Sporn  soweit  
als mSglich subper ios ta l  resezier t .  Die Dura  wi rd  u m  ihn he rum inc id ier t  
u n d  u n t e r  vors ich t igem AblSscn ve to  gespa l tenen  Mark  aus der  Li ickc  
ira R i i c k e n m a r k  bis naeh  ven t r a l  en t fcrn t ,  wobei  der  Res t  des Knochen-  
sporns  yon  der  Wirbe lkSrper r i i ckf lache  abgelSst  wird.  Die be iden  H~tlften 
des R i i ckenmarks  sollen a m  E n d e  der  Opera t ion  frei  bewegl ich und  
ungeh inde r t  ane inander  licgen. Die  ven t ra le  D u r a  l~l~t m a n  often, die 
dorsa le  schliel~t m a n  m i t  fo r t l aufender  N a h t  in der  h in te ren  Mit tel l inie .  
Eine  sorgf~ltige F a h n d u n g  nach  bcg le i tenden  Cysten  oder  Geschwii ls ten 
i s t  be im Eingr i f f  nStig.  Die  Opera t ionsergebnisse  s ind insofern gi inst ig,  
als die Ausfal le  sich gewShnlich p o s t o p e r a t i v  zurf ickbi lden.  

Eine  durch  ihr  Ersche inungsb i ld  ahnl iche Gruppe  yon  Feh lb i ldungen ,  
die m i t  einer  mehr  oder  weniger  voUstandigcn Spa l tung  des Ri icken-  
markes  v e r b u n d e n  sein kann ,  wurde  durch  mehrfache  Schi lderungen im i 

Schr i f t t um bekann t .  

HA~RZE]ZAUSEN beschrieb eine Gabelung des Rfickenmarkes in seinem caudal- 
sten Antefl in ttShe des 1. Lendenwirbels, in der ein 5 • 2,5 em langes Dermoid an 
der Dorsalflaehe gelegen war. In  der Tumorh5he betrug der grSl~te Abstand der 
beiden Markschenkel 4 cm, ventral verband nur eine diinne Platte die beiden 
Seitenteile. Die Spaltbildung des Markes begann sehon 21/2 em cranial vom oberen 
Pol des Tumors und caudal yon der Geschwulst n~herten sieh die Teile des Rfieken- 
markes wieder bis aus einen Spalt. Austretende Caudawurzeln fanden sieh nur an 
den Lateralseiten und nieht an den Medialseiten der Markschenkel. Ein ahnlieher 
Fall wird yon SALOTTI gesehildert, bei dem ein Dermoid tier im Sulcus dorsalis lag 
und das I~fickenmark aug zwei zylinderfSrmigen Spalth~lften bestand. Aueh V]~- 
~I]SST hat einen ~hnliehen, weniger ausgepr~gten Fall ver6ffentlieht. Von Interesse 
ist eine lgitteilung yon RAND U. ]~A~D fiber eiue ]~eobaehtung yon BLACK and 
G ~ A ~ .  ttier handelte es sich um eine Spina bifida posterior mit einer Spalt- 
bfidung der Dornforts~tze und BSgen von D 5--D 8 und auBerdem auch yon D 10. 
Der Wirbelkanal war ausgeweitet und aueh die WirbelkSrper teilweise gespalten, 
so da{] das Bild einer Verdoppelung der Wirbelsgule entstand. Durch die Spalt- 
bildung erstreekte sich ein nicht inllzierter Derm~lsinus in die Tiefe und endete mit 
einem Epidermoid im Bereich yon D 9--D 11, das in einer Rfickenmarksspalte ge- 
legen war, die als Diastematomye]ie angesproehen wurde. Jeder der beiden Rfieken- 
marksteile hatte eine eigene Umhfillung dutch Pia mater und das Epidermoid sail 
dem Wirbelkanal yon ventral her auf. Nach seiner Entfernung wurde das geteilte 
Rfiekenmark deutlich siehtbar. 

W i r  h a b e n  zwci ungewShnl iche Fgl le  beobach te t ,  an  denen  die ge- 
schi lder te  P r o b l e m a t i k  der  sogenannten  Rf i ckenmarksve rdoppe lungen  
er l~uter t  wi rd  und  die zur  Kl~rung  s t r i t t ige r  F r a g e n  be i t r agen  kSnnen.  

I m  ersten Falle hande l t  es sich u m  einen neugeborencn  weibl ichen 
S~ugling, der  uns u n m i t t e l b a r  nach  der  Gebur t  wegen einer offenen Spina  
bif ida zugewiesen wurde .  W i r  f anden  ein reifes wcibl iches neugeborenes  
K i n d  ohne gr6bere  nachweisbare  Mil~bildungen a m  Sch~tdel und  an  den  
E x t r e m i t ~ t e n .  I m  un te ren  Lumba lbe r e i ch  zeig4e sich eine daumengl ied-  
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grebe  offene Spine  bif ida yon  cyst ischer  F o r m  mi t  einer ausgedehnten  
Area  medul lo-vascu losa  und  ger ingem Liquoraus t r i t t .  Die anfangs noeh 
n ich t  auff~llige Spontanbewegl iehke i t  be ider  Beine l i e ]  schon in den 
folgenden Tagen  deu t l i eh  naeh  u n d e s  k a m  zu zunehmenden  Paresen.  I m  
Verlaufe yon  6 Tagen  vergrSBerte sich der  cyst isehe T u m o r  rasch an  
Ausdehnung,  gleiehzei t ig  aber  k a m  es zu einer Epi the l i s ie rung  yon  den 
R~nde rn  her.  Der  Sch/ idelumfang,  der  anfangs 30 em be t r agen  ha t t e ,  
n a h m  naeh 8 Tagen  raseh  zu und  erreiehte  den W e r t  von 36,5 cm. 
10 Tage  nach  der  Gebur t  k a m  es zu Tempera tu r a ns t i e g  bis fiber 38 und  
den Zeichen einer  beiderse i t igen ei t r igen Mast i t i s  sowie einer doppel-  

�9 sei t igen Pneumonie .  ])as  K i n d  wurde  auch naekenste i f .  Auf  opera t ive  
MaBnahmen wurde  in A n b e t r a e h t  des ungi ins t igen Befundes und  des 
raseh zunehmenden  H y d r o c e p h a l u s  verz ich te t  und  der  Ex i tu s  erfolgte 
18 Tage nach  der  Gebur t  un t e r  den  Zeiehen einer Toxikose  mi t  ent-  
spreehenden  Darmersehe inungen  und  sehlieBlichem Kreis laufversagen.  

A uszug aus dem Sektionsprotolcoll 

Die ~uBere Besichtigung der Leiehe des 18 Tage a]ten S~uglings ergibt folgende 
ffir des Krankheitsbild wesentliche Befunde: 

1. In der Lumbalregion des l~iiekens finder sieh eine mittelst~ndig gelegene 
4,5 • 5,0 cm messende, sackartige, leicht schwaploende VorwSlbung mit zentraler, 
etwa Zelmpfennigstiiek groBer Exulceration. Die Behaarung des distal angrenzenden 
Hautbezirkes ist vermehrt. 

SchiidelhShle. Die Felsenbeinpyramiden an der Sch~delbasis sind unsymmetriseh 
ausgebildet. In den mittleren Absehnitten des li. Pyramiderffirstes finder sich ein 
zentral muldenfSrmig eingesunkenes t~lateau, des sieh in die dorsomedialen Anteile 
der 1. mittleren Soh~delgrube ausdehnt. Auf den Kleinhirnfl~chen beider Felsen- 
beinpyramiden und den dazwisehen gelegenen Clivusabsehnitten erstreekt sich ein 
etwa strieknadeldieker, bilateral symmetrischer Knoehenwulst. Die bintere Seh~del- 
grube ist etwas kleiner und schmaler als in der Norm. Es besteht ein Hydrocephalus 
internus sowie eine Arnold-Chiarische MiBbildung des Kleinhirns der Gruppe I I I  
nach der Einteilung yon ERNST: 

Wirbelkanal. Im Bereioh der besehriebenen lumbalen Me~lingomyelocele fehlen 
die WirbelbSgen. An der Grenze der Lenden- zur Brustwirbels~ule verl~uft sehr~g 
von caudal naeh rostr~l ein Knoehensporn, der ventral eine breite, vom 12. Brust- 
bis zum 1. LendenwirbelkSrper reichende Basis besitzt und dorsal am 10. Brust- 
wirbelbogen inseriert. Der Bogen des 1 i. BrustwirbelkSrpers klafft in der dorsalen 
Mittellinie fiber eine Streeke yon 0,6 em. 

Riickenmark. Unter den verl~ngerten Kleinhirntonsillen verl~uft in der dorsalen 
Mittellinie der Medulla oblongata und des oberen ttalsmarks eine tiefe Rinne. Die in 
g6he der oberen und mittleren BWS gelegenen Teile des Rfiekenmarks sind etwa 
doppelt so breit wie die lumbalen. Sie weisen in den dorsalen zwei Drittel ihrer 
Zirkumferenz nach caudal zunehmend eine cystenartige, prall elastisehe Kon- 
sistenz auf. Im Bereich des beschriebenen Knoehensporns ist des R/ickenmark in 
einer L~nge yon 2,2 cm zweigeteilt; die beiden Hemistelen sind untersehiedlich 
breit, die linke ist in ihren rostralen Partien saekartig schlaff, caudal weitgehend 
solide (Abb. 1). Naeh Vereinigung der ttemistelen erweist sieh des 1%fickenmark bis 
zum Eintritt  in die lumbale Meningomyeloeele als makroskol0iseh unauff~llig und 
yon regelhafter Konsistenz. 
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Histologische Untersuchung 
Methode. Nach Fixierung in 10~ Formalin wurde das Riiekenmark durch 

zahlreiche Frontalschnit te zerlegt. 25 Gewebsstiicke wurden in Paraffin oder Gela- 
tine eingebebtet. Die F~rbung der 5 bzw. 20 dieken, am Paraffinmaterial in Serien 

Abb. 1. Fall 1. Thorako-lumbale Diastematomyelie mit zentralem Knochensporn in situ (oben) und 
nach Entnahme aus dem Wirbelkanal (unten) 

Abb. 2. Fall 1. Querschnitte durch cervicale (links oben) und thorakale Segmente des tttickenmarks 
Syringo- und Hydromyelie 

angefertigten Sehnitte erfolgte mit  H~matoxylin-Eosin und Kresylviolett, sowie 
nach den Methoden yon VAN GIESON, I-IEIDElqI~AIIq-Wo~LCKE U. SPIELNIEY]~R. 

Be]uncle. Auf Schnitten durch die Medulla oblongata in ItShe des caudalen 
Endes der unteren Olive erkennt man einen mit  der dorsalen Oberflache kommuni- 
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~ierenden, yon Ependym: ausgekleideten Spalt, der knapp bis zur Mitre des Quer- 
:schnittes durch das verl~ingerte Murk reich$. Im Bereich der Halsanschwellung ist 
das Rfickenmark dorsal vSllig geschlossen. Start dessen stellt sich ein zun~chst auf 
die dorso-medialen Partien beschr~nkter, fast schlitzfSrmiger, schmaler Itohlraum 
dar, tier caudal rasch an GrSl3e gewinnt, z.T. schon makroskopisch erkennbar 
mit dem stellenweise hochgradig erweiterten Zentralkanal kommuniziert und seine 
grSBte Ausdehnung etwa in HShe der proximalen Anteile der unteren Brustwirbel- 
s/iule erreicht (Abb.2). Hier ist der Riickenmarksquerschnitt bis auf abgeflachte 
Reste beider Vorderhorns~ulen ganz durch den, mehr in der linken H~lfte aus- 
gedchnten Hohlraum eingenommen, der unmittelbar proximal in seinem Lumen 
einen kleinen gef/~13fiihrenden Gewebszapfen aufweist und Verbindung mit einem 
weiteren kleinen, das Riickenmark horizontal durchsetzenden Spaltraum bekommt. 
In der Umgebung der zuerst genannten HShlenbildung, die fast nirgends einen 
eigenen Zellbesatz erkenuen l~l]t und an mehreren Stellen yon einer wechselad deut- 
lichen, diinnen membranartigen Struktur begrenzt wird, ]iegen unterschiedlieh 
dichtc, streifcnfSrmige Ansammlungen gem~steter Gliazellen, deren Zelleib hin und 
wieder unmittelbar an die membranartige Struktur heranreicht. Vorwiegend in 
medialen Abschnitten der cervical ge]egentlich pilzfSrmig vorspringenden dorsalen 
Begrenzung des tIohlraumes sieht man dichte, mitunter auch lmStchenfarmige 
Ansammlungen m~l~ig plasmareieher, rund- bis ovalkerniger Zellelemente, die an 
einer Stelle in einer unmittelbar angrenzenden Partie, den Hohlraum fiber eine kurze 
Distanz als kubische, ependym/~hniiche Zellen auskleiden. Der fiber gr6Bcre Streeken 
~tark erweiterte, in anderen Segmenten normal weite, mitunter auch querovale 
Zentralkanal kommuniziert mehrfach mit der beschriebenen dorsal gelegenen HShle, 
die dann an korrespondiercnden Stellen einen bilateral oft unsymmetrischen Epen- 
dymbesatz aufweist. In den Segmenten mit einem ausgedehnteren Hohlraum sind 
die Vorderhornzellen bogenfSrmig angeordnet; sic gehen h~ufig kontinnierlich in 
die dorsalen, 5fters zellarm erseheinenden Zellgruppen fiber. Die Markscheiden- 
darstellung fehlt in den fast vSllig aufgebrauchten Hinterstr~ngen, sowie gelegent- 
lich herdf6rmig auch in den Vorderseitenstr/~ngen. In  den Vorderseiten- und 
Vorderstr~ngen finden sich gleichzeitig gem~istete Ghazellen. 

Das cranial vor der Aufteilung des Rfickenmarks in HShe der unteren BWS 
gelegene Rfickenmarksstfick wird in seiner linken g~lfte fast vollst/~ndig yon einem 
I-Iohlraum eingenommen, dessen Umgebung saumartige Verdichtungen yon Glia- 
fasern aufweist und dessert oft sehr dfinne laterale Begrenzung mitunter nur einer 
einzigen Lage gem~steter Gliazellen entspricht. Ein etwas breiterer Gewebsstreifen 
mit vereinzelten motorischen Vorderhornzellen findet sich lediglich im Bereich der 
Vorders/~ule. Nach lumbal nimmt mit der Ver-ldeinerung des Hohlraumes gleich- 
zeitig die Masse dieses Streifens etwas zu. In der soliden rechtsseitigen H~lfte des 
Querschnitts sind in dieser ItShe Vorder- und Hinterhorn deutlich ausgebildet. 
Dorsal yon der Fissura mediana ventr, und medial yon den Hinterhornzellen liege 
.eine Gruppe multipolarer Nervenzellen, die in GrSSe und Gestaltung motorisehen 
Vorderhornzellen entsprechcn. In  ihrer Nachbarschaft finder man wirbelartig an- 
geordnete Markscheiden. Nach caudal wechselt das Verhalten des Zentralkanals 
weiterhin. Stellenweise kommt cr nur der Gr6Be einer motorischen Vorderhornzelle 
gleich, distal erweitert er sich etwas, in einigen Schnitten is ter  nicht nachweisbar 
oder wird bei regelhaft weitem Lumen yon einem benachbart gelegenen soliden 
Ependymzapfen begleitet. Nahezu gleichzeitig mit dem Auftreten eines zweiten 
Zentralkanals in der schmalen lateralen Begrenzung des Hohlraums reicht die 
Fissura mediana ventr, fief in das Rfickenmark hinein. Die beiden An. spinales 
dorsales sind gegeniiber dem Sulcus medianus gelegen, ihre Lumina sind nur ldeiner 
:als die Lichtuug der A. spinalis ventralis. 

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 205 10 
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Im Bereich des doppell/iufigcn Riickenmarks, also der Diastematomyelie, er- 
kennt man histologisch zwei, dutch einen in der Mittellinie verlaufenden gef~B- 
reichen bindegewebigen ,,Hilus" getrennte, unterschiedlich groSe und unterschied- 
lich gestaltete Hemistelen. Beide besitzen eine etwa rechtwinkelig aus diesem 
,,ttilus" abzweigende, wechselnd deutlich ausgepr~gte ,,Fissura mediana", in der 
eine kleine Arterie vcrl~uft und in deren Fortsetzung beiderseits ein regelhaft aus- 
gebildeter Zentralkanal gelegen ist. Eine Schmetterlingsfigur ist in keinem der 
beiden Gebilde erkennbar. ])er gr6l~ere, auf der li. Seite gelegene l~iickenmarks- 
anteil ist yon einem Hohlraum fast vSllig eingenommen, der in seinen histologischen 
Kermzeichen dem im Brustmark beschriebenen vollkommen gleicht. In  dem kleine- 
ten der beiden Gebilde sieht man auf der einen Seite der gef~13fiihrenden ,,Fissur" 
eine fast regelMft ausgebildete Vorders~ule mit u und Vorderseitenstrange 
sowie grol3en multipolaren Ganglienzellen, die halbkreisf6rmig um den Zentralkanal 
geordnet in eine jenseits der beschriebenen Fissur gelegenen Ansammlung kleinerer 
Nervenzellen iibergehen. In der gegenfiberliegenden re. Hemistele sind wegen des 
ansgedehnten ~ohlraumes nut einzelne Ganglienzellen erkennbar, die -- abgesehen 
yon grol3en multipolaren Elementen in dem noch etwas umfangreicheren ehemaligen 
Vorderhorn -- unregelm~l~ig und verstreut angeordnet sind. Inmitten des binde- 
gewebigen Hilus wird ein sehr kleines Spinalganglion mit nut vereinzelten Nerven- 
zellen sichtbar. Auf den caudal sich ansehliegenden Querschnitten verkleinert sich 
der Hohlraum in der li. Hemistele zunehmend. Statt dessen bemerkt man eine zu- 
n~ehst kleinere, ~ltere BlutungshShle in gleicher Lokalisation, die weiter nach caudal 
in einen gr6$eren, zum Teil noch mit Erythrocyten angefiillten Hohlraum fibergeht 
(Abb. 3 a). Die an einer Stelle yon einer gr61]eren Vene durchzogene HShlenbildung 
zeigt in ihrer Umgebung gem~stete Gliazellen, einige FettkSrnchenzellen, radiiir 
angeordnete Capillarsprossen mit perivaseul~ren ttKmosiderinablagerungen, sowie 
nach Art der prim~ren Reizung ver~nderte Ganglienzellen. Die Anordnung der Ner- 
venzellen in individualisierte Zellgruppen tritt meist nieht mehr so deutlich hervor 
wie in den proximalen Anteilen der re. Hemistele. Der Zentralkanal ist beiderseits 
regelm~$ig vorhanden, in den distalen Partien der re. Hemistele verdoppelt. Seine 
Liehtungen sind sehr unterschiedlich welt und yon wechselnder, teils rundlich- 
ovaler, tefls langgestreckter, dreieekiger oder bogenfSrmiger Konfiguration. In  kiir- 
zeren oder auch 1/ingeren Abschnitten werden sie von schmalen Gewebsbrticken 
durchzogen, die keinen Ependymbesatz aufweisen oder fast vollstandig yon gestiel- 
ten, mit dem angrenzenden l~iickenmarksgewebe kommunizierenden Zapfen aus- 
geffillt sind. tiler finden sich balken- und plaquesfSrmige, gelegentlich auch in den 
Randpartien anzutreffende metachromatische Massen, die stellenweise mit einigen 
locker angeordneten Gliazellen vergesellschaftet sin& 

W~hrend in den proximalen Abschnitten des doppell~ufigen Riickenmarkes nur 
fiber kurze Strecken medial aus beiden Hemistelen bilateral symmetrisch schmale 
Gewebszapfen austreten, die keine Verbindung miteinander eingehen, sind in der 
distalen H/~lfte der Diastematomyelie komplette Gewebsbriicken vorhanden. Diese 
zuns zarten nnd nieht regelm~$ig anzutreffenden gliSsen Verbindungen (Abb. 3 b) 
nehmen nach caudal rasch an Starke zu, wodurch der Riickenmarksquerschnitt 
eine angedeutete hantelfSrmige Gestalt erhalt. (Abb.3c). Hand in Hand mit der 
immer umfangreicheren Verschmelzung tier beiden Hemistelen verringert und 
trermt sich das in der Medianlinie gelegene gefal~ffihrende Bindegewebe, his es 
schlie$1ieh nur noch in je einer yon ventral und dorsal tier ins Riickerrmark ein- 
strahlenden Fissur vorhanden ist. Am Ende der vorderen Fissur teilen sich die 
Gef~$e rechtwinkelig nach beiden Seiten auf. Die Ganglienzellen sind beiderseits in 
vordere, seitliche und hintere Gruppen geglledert. Im li. tIinterstrang gelingt keine 
Markscheidendarstellung; herdf6rmige, bilateral unsymmetrisehe Markseheiden- 
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Abb. 3 a - -c .  Fall 1. Querschnit~e darch die lumbale Diastematomyelie. a Trennung des :Rfickenmarks 
in zwei unterschiedlich grol~e ~emistelen; b Verbindung der beiden :Riickenmarkstefle dutch eine 
schmale Briicke; c Vereinigung der ttemistelen. :Einseitiger, mi~ Blutungsresten und  Erythrocyten  

angeffillter t~ohlraum, - -  t IE,  :12, 25fach 

1 0 "  
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ausfs und diffuse Lich%ungen der 1V[arkscheiden zeigen sich besonders in den li. 
Vorder- und Vorderseitenstrs 

Distal yon der Vereinigung der Hemistelen zeigt das Riickenmark auf den 
Querschnitten eine reguliire Schmetter]ingsfigur. Der Sulous medianus dorsalis ist 

tiefer a]s der Norm entspricht. Im 
Hinterstrangbereich ist die Darstel- 
lung der Markscheiden stark re- 
duziert und fehlt an einigen Stellen 
vo]Ikommen. In der dorsalen Mittel- 
linie, im Bereich der hinteren Wur- 
zeln sowie in geringerem AusmaBe 
in den Vorderseitenstr~ingen lassen 
sich gemiistete Gliazellen nach- 
weisen. 

Epikrise. Neugeborener  
weibl icher  Ss der  
1 S T a g e  al t  wurde.  Offene 
cyst ische Spina  bif ida yon  
DaumengliedgrSl~e im un te ren  
Lumba lbe re i ch  mi t  Area  me- 
dul lo vasculosa  u n d  Liquor .  
aus t r i t t .  Zunehmende  Pa resen  
beider  Beine und  H y d r o .  
cephalus.  Der  T o d  wurde  durch  
ei tr ige Meningit is  u n d  d o p p e l .  
seit ige Lungenen tz f indung  ver-  
ursaeht .  Bei  der  Autops ie  l a n d  
m a n  crania l  yon  der  Sp ina  
bif ida im Bereich des 11. Brus t -  
bis 1. Lendenwi rbe l  eine Dia-  Abb. 4. Fall 2. ]~6ntgenbild der Lendenwirbels~ule 

nach Pantopaque-Myelographie.  E~weiterung des stematomyelie mit den typi- 
Wlrbelkanales. Groi3es Kontras tmit te ldepot  fin s o h e n  Befunden, die makro- 

erweiterten Sacralkanal 
skopisch und  mikroskop i seh  

e ingehend geschi lder t  werden.  Als Ursache  des H y d r o c e p h a l u s  zeigte 
sieh eine Arno ld  Chiarische Mfl~bfldung der  Gruppe  I I I  naeh  E~NsT. 

Unsere  zweite Beobachtung zeigte die K o m b i n a t i o n  einer eys t i schen 
Geschwuls t  im Wi rbe lkan~ l  m i t  e iner  Spa l tung  des Rf iekenmarkes .  

])as bei der Krankenhausaufuahme 7 Jahre alte Kind hatte seit etwa 2 Jahren 
fiber Kreuzschmerzen und Schmerzen ira Bereiche des Ii. Fuftes zu klagen. Damals 
erfolgte eine station~re Beobachtung, bei tier die RSn~genbilder der Wirbelsaule 
keinen Anhalt fiir eine Spaltbildung ergaben, jedoeh eine Erweiterung des Wirbel- 
kanales in i-IShe yon LW 4 und 5 erkennen liegen. ]3ei einer Myelographie fiel ledig- 
lich ein auffallend weiter Duralsack im Lendenbereich auf. Unter konservativer 
Behandlung besserten sich die anfallsweise auftretenden Schmerzempfindungen, 
die in die li. Ges~$halfte einstrahlten. Da die Beschwerden abet erneut auftraten 
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und aueh fiber Sehmerzen beim Wasserlassen geklagt wurde, erfolg~e erneute sta- 
tionEre Aufnahme. 

Bei der neurologischen Untersuchung ersehien der li. l~uB im ganzen etwas 
kleiner a]s der re., die grobe Kraft  des N. Beines war herabgesetzt, PSR und ASI% 

Abb. 5. Fall 2. Operationssitus wi~hrend der Tumorentfernung 

fehlten auf dieser Seite, der Tonus war erniedrigt. W/ihrend Pyramidenzeichen li. 
nieht naehzuweisen waren, land sieh re. der Oppenheimsehe Reflex inkonstant 
positiv. 

Bei der Sensibilit~tsprfifung konnte eine siehere St6rung nieht festgesteflt 
werden. 

Die Liquorkontro]]e ergab keine Besonderheiten, die R6ntgenaufnahmen der 
Wirbels~ule zeigten die sehon erw/ihnte auffallende Ausweitung des Wirbelkanales 
mit einer Ausbuchtung der dorsalen Wirbelk6rperfl/~ehen, haupts~iehlieh im Be- 
reiehe des 1. Lendenwirbels (Abb.4). 

Bei der nun durehgeffihrten Myelographie mit  Pantopaque land sieh ein raum- 
fordernder ProzeB in H6he yon LWK 1. Die Sehmerzausstrahlung erstreekte sieh 
haupts~ehlich in die li. Ges~l]seite und in die Dermatome L 1 and L 2 li. Eine 
Blasenentleerungsst6rung und eine MastdarmstSrung traten hinzu. 

Bei der Operation wurde eine Laminektomie yon BW 11 bis L W 4  durch- 
geffihrt. Die Epiduralgef/iBe zeigten sieh, vor allem im Bereiehe yon BW 11 bis 
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LW 1 erheblich gestant. Die Dura stand unter starkem Druck. Nach Er6ffnung in 
der hinteren Mittellinie entleerte sich im Caudabereieh bei LW 2 reichlich Liquor. 
Man sah dann eine ca. 5 cm lange und 1,5 em breite Dermoidcyste, die sich yon 
BW l l - - L W  1 his 2 haupts~chlich in der Mittellinie und etwas mehr naeh li. 
erstreckte. Nach Incision in der Mittellinie des cystischen Tumors entleerte sich 
unter starkem Druck Detritusbrei mit Haaren. Die Caudawurzelu verliefen seitlich 
in der Tumorkapsel. Der Cystensack ging beiderseits in eine Fortsetzung des Riieken- 
markes fiber und es land sieh der Conus medullaris gespalten. Die re. und die ]i. 
H~lfte des Conus bildeten jeweils einen Teil der Dermoideyste. In der Mitte war die 
Cystenwand nur sehr diinn, re. davon erkannte man einen verdickten Bezirk yon 
knapp 1 cm Durchmesser. Es wurde nur der relativ kleine dfinne, in der Mittcllinie 
gelegene, Teil der Cystenwand reseziert, der keine Beziehung zu den beiderseits an- 
liegenden Teilen des Conus medu]laris hatte. (Ffir den Operationsbefund vgl. die 
Abb. 5.) Nur zwei ganz dfinne, in der Wandung verlaufcnde Caudawurzeln wurden 
durehtrennt, der Liquorraum wurde vom Detritus sorgf~l~ig dutch Spiilung ge- 
s~ubert. Die Dura wurde mit fortlaufender Naht geschlossen. Postoperativ bildete 
sich die Paresc rasch zurtick. Wenigcr rasch erfolgte die Besserung der Blasen- 
entleerungsstSrung. Bei der Entlassung, die yon den Eltern vorzeitig veranla2~ 
wurde, bestand noch eine ~Tberlaufblase. 

Bei einer sp~teren ambulanten Vorstellung nach Woehen berichteten die An- 
gehSrigen, da6 keinerlei Schmerzen mehr aufgetreten waren und da$ aueh die 
BlasenstSrung eine langsame Besserung zeigte. 

Epikrise. Ein  7 J a h r e  al tes  K i n d  wurde  wegen Sehmerzen ira Kreuz  
und  im Bereieh des l inken Ful~es aufgenommen.  Neurologisch be s t a nd  
eine le ichte  schlaffe Parese  des l inken Beines,  rechts  f anden  sich an- 
gedeu te te  Pyramidenze ichen .  Sensible S tSrungen waren  n ieh t  s icher  fest-  
s te l lbar ,  dagegen  be s t and  eine Blasenen t lee rungss tSrung  und  eine Mast-  
da rms tSrung .  Der  W i r b e l k a n a l  in HShe  yon  L W  4 - - 5  zeigte sich er- 
wei te r t .  Das  Mye log ramm ergab einen r aumbeengenden  Proze6  in HShe 
des 1. Lendenwirbels .  Bei  der  Opera t ion  l a n d  sich eine Spa l tung  des 
Conus medul la r i s  des l~f ickenmarks.  Zwischen den  gespa l tenen  Ante i len  
lag eine 5 cm lange bis 1 5,cm bre i te  Dermoidcys te .  Die  Cyste  wurde  
ope ra t i v  ohne Sch/ idigung des Conus und  der  Caudawurze ln  ent fernt .  
Der  Hef lver lauf  war  gfinstig,  die Schmerzen  wurden  bese i t ig t  und  die 
B lasen -Mas tda rms tS rung  besser te  sieh. 

Diskussion 
I n  dem ers ten  yon  uns beschr iebenen  Fa l le  l iegt  die K o m b i n a t i o n  einer 

D i a s t e m a t o m y e l i e  m i t  einer  gr56eren Reihe  yon  Feh lb i ldungen  vor,  die 
ganz f iberwiegend d e m  dys rhaph i schen  Formenkre i se  angehSren.  Dazu  
gehSrt  die offene Spina bifida,  die Hype r t r i ehose  der  angrenzenden  H a u t ,  
die Arno ld  Chiarische Feh]b i ldung  des Kle inh i rns  m i t  dem H y d r o c e p h a -  
lus sowie die hochgradige  H y d r o m y e l i e  des mi t t l e r en  und  un te ren  Brus t -  
markes .  Dar t ibe r  h inaus  wurden  noeh A s y m m e t r i e n  der  Seh~delbasis  
u n d  die A n d e u t u n g  eines Occipi ta lwirbels  im Bereiche der  h in te ren  
Sch/~delgrube beobach te t .  Der  Befund  der  D i a s t e m a t o m y e l i e  war  t yp i sch  
und  zwar  l a n d  sich der  das  Rf i ckenmark  te i lende  Sporn  ve rknScher t  in 
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schrKgem Verlauf im Bereiehe des 10.--12. Brust- and 1. Lendenwirbels. 
Es land sich also die Diastema$omyelie mi~ ungewShnlich zahlreiehen 
Auspr/~gungen einer dysrhaphischen Fehlentwieklung verbunden.' Diese 
Verbindung legt die Vermutung nahe, dab auch die Diastematomyelle 
zum dysrhaphisehen Formenkreis Beziehungen hat und dab das Zu- 
sammentreften nicht zuf&lllg ist. Anhaltspunkte ffir Fehlbildungen ira 
Bereiehe der Chorda ergaben sich nicht. Bei der Spornbildung der Di- 
astematomyelie handelt es sich um mesodermales Gewebe, d. h. um eine 
Fehlmesenehymation und es ist bisher noeh nicht sieher gekl~rt, wie man 
sich die damit verbundene R/iekenmarksfehlbildung vorzustellen hat. 
Insbesondere bleibt immer noch die Frage often, ob das knSeherne Sep- 
turn, das die beiden l~fiekenmarksh&lften trennt, sich yon ventral oder 
yon dorsal her entwiekelt hat, d. h. ob die wesentliehe StSrung der for- 
malen Entwicklung in Verbindung mit dem Bereich der Chorda dorsalis 
steht oder mit ectodermalen VersehluBstSrungen in der Mittellinie. Im 
Gegensatz dazu ist die VersehluBstSrung in der hinteren Mittellinie sieher 
entseheidend in der Formalgenese der zweiten Gruppe der l~fiekenmarks- 
teilungen, denn es besteh~ kein Zweffel daran, dab sowohl die Dermoide, 
wie die Epidermoide eetodermalen Ursprunges sind. Es fehlen auch in 
unserem Falle, wie in den en~spreehenden F/~llen des Sehrifttums Fehl- 
bildungen im WirbelkSrperbereich vSlllg. Man wird annehmen mfissen, 
dab es nur durch die sehon in der Embryonalzeit w&hrend der Entwiek- 
lung erfolgende Bildung der eystisehen Gesehw/ilste zu einer Entwi6k- 
lungsstSrung des Rfiekenmarkes kommt, die sich wohl im Bilde einer 
Spaltung darstellt, jedoch prinzipiell yon der eehten Diplomyelie und 
auch yon der Diastematomyelie zu unterscheiden ist. Gegen/iber der 
Diplomyelie is~ das Fehlen einer echten doppelten Rfickenmarksanlage in 
allen Teflen des Markes zu betonen, gegenfiber der Diastema~omyelie das 
Fehlen des mesenehymalen Septums und das Fehlen eigener vollst&ndiger 
Umhfillung der Marktefle mit weichen und harten Rfiekenmarksh~uten. 
Aueh die eehte Diplomyelie kann mit VerschluBstSrungen gleichzeitig 
vorkommen. DOMI~OK, der einen Fall soleher dorsovenSraler partieller 
Diplomyelie mit lumbaler 1V[eningocele mitteilt, betont ebenfalls die Not- 
wendigkeit strenger Unterseheidung yon Dyplomyelie und Diastemato- 
myelie. Wir stellen also lest, dab das Bild der Spaltung bzw. Verdoppe- 
lung des 1%fickenmarkes teratologisch versehieden bewertet werden muB, 
dab man 

]. die eehte doppel~e Anlage des l~fiekenmarkes, 
2. Rfiekenmarksspalten im Zusammenhang mit Fehlmesenehyma- 

tion und 
3. die Sloalten in Verbindung mit dysrhaphisehen StSrungen und 

ws der Entwieklung entstehenden, meist eys~isehen Gesehwfilsten 
trennen muB. 
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Die doppe l t e  R i i ekenmarksan lage  is t  eine Feh lbf ldung  sui generis u n d  
b e d a r f  ke iner  ]3ehandlung.  Die  an  zwei ter  und  d r i f t e r  Stelle genann ten  
F o r m e n  s ind bei  der  t e ra to log ischen  Beur te i lung  s t reng yon  e inander  zu 
unterseheiden .  Ff i r  den  Kl in ike r  s ind sie abe t  durchaus  in eine G r u p p e  
zusammenzufassen ,  da  sowohl ihre kl inisehe Symptomato log ie ,  wie auch 
die erforderl iche Behand lung  keine grunds~tz] iehen Unte rseh iede  zeigen. 

Zusammenfassung 
Mit te i lung  eines Fal les  yon  D ia s t ema tomye l i e  kombin i e r t  m i t  oftener 

Spina  bif ida u n d  eines Fal les  yon  par t i e l l e r  R / i ckenmarksve rdoppe lung  
be i  e inem E p i d e r m o i d  im Conusbereieh.  Die  F r a g e n  der  pa thogene t i schen  
und  der  k l in ischen Bewerfung  u n d  E in te i lung  der  Rf i ekenmarksve r -  
doppe lung  werden  erSr ter t .  
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