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Der  k indl iche  Hydrocepha lu s  is t  ,,in seiner Genese und  in seinem 
Ver lauf  eine noeh wei tgehend u n b e k a n n t e  K r a n k h e i t "  (I~IEC~nRT U. 
UMBACI~ 1960). Die auf  l i ch top t i schen  Un te r suehungen  be ruhenden  Be- 
funde s ind nur  sp&rlieh (tIALLX~VORD~ 1953). Sic s ind gekennzeichnet  
durch  eine re la t ive  Dichte  der  zelligen Elemente ,  vor  a l lem der  Glia, 
die de ra r t ig  sein kann,  daft sic als Pro l i fe ra t ion  imponier t .  F~IED~ (1962) 
ha t  nachgewiesen,  dab  es sich hierbei  in Wi rk l i ehke i t  n ieh t  u m  eine 
Ze l lvermehrung  hande l t ,  sondern  u m  den Ausd ruck  einer Gewebs- 
kompress ion.  Tiber die F e i n s t r u k t u r  des Corgex be im Hydrocepha lu s  des 
Menschen l iegen bisher  - -  soweit  wir  i ibersehen - -  noeh keine syste-  
ma t i schen  Un te r suehungen  vor.  - -  Wi r  h a t t e n  Gelegenheit ,  b iopt i seh  
gewonnenes Cor texgewebe im R a h m e n  yon  Hydrocepha lus -Dra inage -  
Opera t ionen  bei  K i n d e r n  e lek t ronenmikroskopisch  zu untersuehen.  

Untersuchungsgut und Methode 
Das untersuchte Rindengewebe stammt yon 5 Kindern im Alter yon 1 bis 

12 lVfonaten mit I-IycIroceiohalus occlusus und hypersekretorius un4 yon 2 normalen 
Kindern (4 bzw. 12 Monate alt). 

Klinische Daten 

1. Iris N. (2 Monate) : wegen einer LageanomMie rechtzeitig operativ entbunden; 
bei der Geburt fiel vergr6•erter Kopfumfang auf. 8 Wochen nach Geburt Ventrikulo- 
grafie; dabei ergub sich ein extremer Hydrocephalus mit einer Cortexdicke frontal 
yon 1,5--2 era. DrMoage-Operation. (Ventrikel-Druck: 340 mm H20. ) 

2. Marion S. (41/2 Monute): 21/2 Monate vor erreehnetem Geburtstermin war 
Entbindung dutch Sectio wegen vergr6Berten Kopfumfanges (41 cm) notwendig. 
3 Wochen danach Klinik-Aufnahme. Bei Ventrikulografie hochgradig erweitertes 
Ventrikelsystem festgestellt mit nut membrandiinnem Hirnmantel. (V.D. : 200 mm 
H20.) 

3. Gabriele F. (11/2 Monate) : bei Geburt wur4e schlaffe lumbale Myeloeele fest- 
gestellt, die operativ abgetragen wurde. Danaeh trat  r~seh ein abnormes Sch/~del- 
wachstum ein. Kopfumfang i 1/2 Monate nach Geburt 43 cm. Bei Ventrikulografie 

Arch. Psychiat. h'ervenkr., Bd. 206 2 



18 G. STRUCK uad R. HE~IMER: 

zeigte sich ein Hydrocephalus mit Cortexdieke yon etwa 2,5 cm. Drainage-Opera- 
tion. (V.D. : 340 mm H20. ) 

4. Volker F. (12 Monate): bei Geburt wurde schlaffe lumbale Myelocele fest- 
gestellt, die operativ abgetragen wurde. Danaeh starke Zunahme des Kopfumfangs, 
deshMb 4 Wochen nach der Geburt Anlegen einer Ventrikel-Herzohrdrainage. Im 
Laufe eines Jahres allm~hlich zunehmende Druekerscheinungen. Wegen Jugularis- 
thrombose nach 1 Jahr erneut Ventrikel-Herzohrdrainage auf der Gegenseite. Bei 
dieser 2. Operation Gewebsentnahme zur elek~ronenmikroskopischen Unter- 
suchung. (V.D. : 350 mm H20.) 

5. l~ainer P. (1 Monat): bei Geburt Kopfumfang 45 cm. Bei Ventrikulografie 
4 Wochen sparer zeigt sich eine Hirnmanteldicke yon 1,5 cm. Anlegen einer 
Ventrikel-gerzohrdrMnage. (V.D. : 350 mm H20. ) 

J~ontrolluntersuehungen bei Nicht-Hydrocephalen 
6. Ursuso L. (12 Mon~te): Operation wegen Pachymeningosis h~morrh~gica 

int. (Kein HydrocephMus). Dabei Gewebsentnahme aus dem parietalen Cortex. 
7. Volker W. (4 Monate) : Operation wegen prO, maturer Synostose der Pfeilnaht 

ohne Zeichen eines erhShten ttirndrucks. (Kein Hydrocephalus.) Dabei Gewebs- 
en~nahme aus dem parieta]en Cortex. 

Methodilc 1 der elektronenmi]cros~opischen Untersuchung 
Bei Gelegenheit der operativen Drainage des Hydrocephalus wurde je ein 

1,5--2 mm 8 grol~es l~indenstiickchen aus parieto-occipitalen I~Iirnregionen ent- 
nommen und sofort nach schouendster Excision in gekiihlte, isotonische, gepufferte 
l~ Osmiumtetroxyd]Ssung gebraeht. Anschliel~end Fixation ffir 1--2 Std bei 
+4~ Nach Wasehen in PufferlSsung un4 Entw~sserung in Aeeton und Alkohol 
Einbettung in VestopM-W. Polymerisierung bei 60 ~ C. tterste]lung der Ultradfinn- 
sehnitte am Ul~ramikrotom nach PORTER/BLW~. Nachkontr~stierung mit Blei- 
hydroxyd. Untersuchung tier Schnitte am Geri~t EM 9 der Firma Zeiss/0berkochen 
bei 60 kV. 

Dickere Schnitte des in Vestopal-W eingebetteten Materials f~rbten wir nach 
GI]~s)- nnd untersuchten sie lichtoptiseh. 

Befunde 
Die lichtoptische Untersuchung 1/iI~t in allen F~l len  einen normalen  

corticalen~ Sch ich tenaufbau  vermissen.  Die zelligen Elemente ,  sowohl 
~ e u r o n e n  als auch G]ia, l iegen re l a t iv  d ich t  beie inander .  I rgendwelche  
Ver~nderungen  sind an den Zellen n ich t  zu erkennen.  Die Gefs er- 
scheinen unauffi~llig. I n  den  Abschn i t t en ,  die aus t ieferen l~inden- 
schichten  stammen~ s ind regel recht  aufgebaute  Marksche iden  s ich tbar .  

E lek t ronenmikroskop i sche  Bi lder  aus dem Cortex al ler  Beob-  
aehtungsf~]le m i t  HydrocyphMus  zeigen f ibere ins t immend eine ein- 
drucksvol le  Ver~nderung des Neuropi ls  : ein Tell  der  cellul~ren Elemente ,  
n~mlich die Fortsi~tze der  Gliazellen, s ind im Quer- und  Li~ngsschnitt  
verschmi~lert.  Die Dendr i t en  und  Neur i t en  zeigen dagegen keine J~n- 
derung  ihrer  S t ruk tu r .  Die Ze ] lp l a smamembranen  ]iegen nicht ,  wie das  

1 Fr~uleln MA~OOT Ki)mu danken wir auch an dieser Stelle fiir ihre bew~hrte 
technische Mitarbeit. 
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irn normalen Cortex und auch bei unseren beiden Vergleichsfgllen zu 
sehen ist, dieht beieinander, sondern lassen mehr oder weniger weite 
intereellul/~re g g u m e  zwisehen sieh, die optiseh Ieer erscheinen (vgl. 
Abb. 1). 
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Die Weite der Abst/~nde von einer Zellplasmamembran zur benaeh- 
barten schwankt innerhalb eines untersuchten Gewebeblocks zwisehen 
500 A und 1,5 #. Die durchschnittliche intercellul/ire Ausweitung liegt 
bei 0,6/ , .  

Das untersuchte Gewebe der einzelnen Beobachtungsf/~lle zeigt keine 
absolute Konstanz der ,,mittleren Weite" des intercellul/i, ren Plasma- 
membranabstandes. Bei einigen Ffi, llen sind die Abstfi, nde besonders 
grog (0,5--1,5 #), bei anderen wieder geringer (nnter 0,5 he): genaue 
statistische Aussagen erlaubt unser Material jedoeh nieht. 

Eine Korrelation zwischen dem Grad der festgestellten Ausweitung 
des Neuropils und der bei der Ventriculografie bestimmten Dieke des 
Hirnmantels ls sich nicht herleiten. Als Beispiel seien zwei Bilder 
(Abb.2 und 3) gegeniibergestellt, die yon einem stark ausgepr~tgten 
Hydrocephalus (Abb.2; Dicke des gesamten Hirnmantels nur wenige 
Millimeter) und yon einem weniger intensiven Hydrocephalus (Abb.3; 
Hirnmantel:  2,0 em) stammt. -- In einem Fail (Abb. 2) zeigt sieh eine 
nur verh/iltnism/igig geringffigige Ausweitung der intermembran6sen 
l~gume, wghrend diese im zweiten Fall (Abb. 3) als wesentlieh welter 
imponieren. 

l~elativ oft triff~ man gerissene und seheinbar , ,gepI~zte" Plasma- 
membranen (Abb. 1, 3). Wichtig erscheint der Hinweis, dag sic zwar 
reigen, dabei aber nicht aufspalten ! 

Gleiche Plasmamembraneinrisse sind -- wenn auch seltener -- im 
normalen Cortexgewebe anzutreffen. 

Die Mitoehondrien in den Zellfortsatzstrukturen sind teilweise auf- 
getrieben und ira Inneren strukturverarmt oder ganz strukturlos 
(Abb. 1, 4). Oft erkennt man noch l~este yon mitoehondrialen Christae. 

Wghrend die gli6sen Ze]lfortss wie eben besehrieben, zum Tail 
mehr oder minder stark geschrumpft erseheinen, sind die Dendriten 
und auch die Neuriten der Nervenzellen oft nicht vergndert, wie die 
Abb. i u n d  4 erkennen lassen. 

Die lichtoptisch nachgewiesene relati~re Diehte der Zelleiber yon 
Glia- und Nervenelementen zeigt sich elektronenmikroskopisch in 
hgufigen Kern- und Pericarionanschnitten. Das Endoplasmareticulum 
der Nervenzellen ist h/~ufig stark ausgeweitet (Abb. 5). Das Kernplasma 
weist oft nicht die normale gleichms 0smiophilie auf, sondern zeigt 
multiple Verdichtungszonen, wie der Kern auf Abb. 5 gut erkennen l&Bt. 

Abb.2, Ausschnitt aus Neuropil (Beob. 2, Susanne S.). Hier sind die intermembranSsen Spalten nicht 
so stark ausgeweitet wie beim vorigen Fall. Links (umrandet) Cytoplasma einer Nervenzelle mit 
ausgeweitetem Endoplasmareticulam (E/0; Af Astroeytenforts~tze; D Dendriten. M: 18000:1 

(auf 5]6 verkleiner~) 

Abb.3. Neuropil bei Beob, 1 (Iris N.). Beaehte die Weite der intermembranSsen Spaltenl Einzelne 
:Plasmamembranen sind eingerissen (-~). D Dendrlten; Sb synaptisehe :Bl~.schen; 1~/i ver~z~derto 

B~[i~oehondriea. *Vs 26000: i (~uf 7/8 vcrkleinerb) 



Abb. 2 

Abb. 3 
Legenden siehe S. 20 



Abb. 5 (Legenden siehe S. 23) 
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Vielfach ist die K ernmembran nieht mehr scharf abgrenzbar. Sind am 
Sehnitt Teile des Nueleolus getroffen, so ist die Form meist nicht rund, 
wie die der Nervenzellen aus normalem Cortex, sondern zeigt Aus- 
buchtungen und VorwSlbungen (Abb. 6). 

Abb.6. Nucleolus (N) mit Nucleolarsatellit (,VS) einer corticalen Nervenzelle aus ttydrocephMus- 
Rinde. Die ,,Ausbuchtungen" (• stellen wahrscheinlich ausgeschleustes Nueleolarmaterial dar. 

5i: 25000 : i 

Vaeuolen, die wir in Nervenzellen nur selten antreffen, kommen in 
Gliazellen 6fter vor. Sie enthalten zum Tell f~dige, sehwach osmiophile 
Partikel und zeigen keine Beziehung zum Endoplasmaretieulum. 

Abb.4. Xeuropil-Aussehni~t mit Neurit (N), bei Beob. 3 (Gabriele F.). Intermembran6se Spalten nut 
m~Big ausgeweitet. Oben Nervenzellcytoplasma mit EndopIasmareticulum (ER), RNS-Granula (• 
und Mi~ochondrien (M). 2ffi veriindertes _-~Iitochondrium eines Dendriten; Sb synaptische B]~,schen. 

M: 27000 : 1 (auf 5/6 verkleinert) 

Abb.5. Nervenzellcytop]asma (umrande~) mit Kern (K) und ausgewei~etem Endoplasmarebiculum 
(ER). Bei • 1%NS-Granula. G Golgi-Zone, 5s 18000 : 1 (auf 4/5 verkleinert) 
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Die Markseheiden in tieferen Schichten des Cortex lassen stellenweise 
eine herdfSrmige Abblassung, Verdiinnung und Aufl6sung ihrer La- 
mellenstruktur erkennen. Die Capillarwandungen zeigen meist einen 
regelrechten Aufbau: die Basalmembranen einzelner Capfllaren sind 
gegeniiber der Norm deutlieh erweitert und die Endothelzellen enthaiten 
runde Vaeuolen. 

Besprechung der Befunde 

Das hervorsteehendste Merkmal der e]ektronenmikroskopisehen 
Befunde unserer Hydrocephalus-F~lle besteht in einer Ver~nderung des 
Neuropils mit Verschm~lerung der Gliafortsatzstrukturen bei Intakthei t  
der Dendriten und Neuriten. 

Im Neuropil kommen dadureh were  intercelluls Spaltr~ume zur 
Darstellung, die nach den bisherigen Erfahrungen ganz ungew6hnlich 
sind. 

Seit den Untersuehungen yon HORSTMA~N (1958), I-IOI~STMA~ U. 
MErEs (1959), EAGER (1959) U. a. wissen wir, dal3 der Cortex bei Menseh 
und S~ugetier keinen eigentlichen intereellul~tren Raum aufweist, 
sondern dM3 die Zellplasmamembranen eng aneinander liegen und einen 
Abstand yon 100--200 A zwisehen sieh lassem Selbst bei diffusen 
pathologischen Prozessen wie z. B. beim 0dem (vgl. STI~VCK u. K t h ~  
1963; STRIZOI~ u. U~BACH 1964a und b) ist dieser schmale intermembra- 
n6se S pa r  stets konstant und niema]s ausgeweitet. 

Um so mehr muB fiberrasehen, dal3 beim Hydrocephalus eine der- 
artige Ausweitung erfolgt, wobei es doeh grunds/~tzlieh, naeh meehani- 
sehen Vorstellungen, zu einer Gewebekompression kommt. Bei der 
norma]erweise dichten Anordnung der celluls Strukturen des Neuro- 
pils h~ttte man zu erwarten, dab AdMsionskr~fte wirksam sind, die ein 
Auseinanderrticken der ursprfing]ich aneinandergelagerten Zellplasma- 
membranen verhindern. Eine ,,Sprengung" dieser KrAfte muB als Vor- 
aussetzung fiir die Entstehung der ausgeweiteten intermembran6sen 
Spalten angenommen werden. 

Zun/~ehst erhebt sieh natiirlich die Frage naeh einer artefiziellen 
Entstehung dieser Ver/~nderungen. ttierzu 1/~Bt sieh jedoeh sofort ein- 
wenden, dab genfigend Vergleiehsmaterial aus normalem Cortex und aueh 
aus 0demgewebe vorliegt, alas mit gleicher Methode gewonnen und mit 
identischen Verfahren aufgearbeitet worden ist, ohne dab sieh aueh nur 
in einem Block /~hnliehe Vergnderungen gezeigt h/~tten, wie bei dem 
Gewebe, das aus ttydroeephalus-Cortex stammt. Andererseits ist zu 
erw/~gen, ob es sich beim tIydroeephalusgewebe um Partien handeln 
kann, die -- etwa mechaniseh bedingt -- einer Drueknekrose anheim- 
gefallen sin& Aber weder bei der operativen Entnahme noeh liehtoptiseh 
waren Itinweise auf derartig umsehriebene nekrotisehe Sehs zu ge- 
winnen. 
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Bei seinem Untersuchungen am Hater;al aus nekrotischen Him- 
bezirken hat  H A G ~  (1964) ultrastruktuelle Ver~nderungen angetroffen, 
denen unsere Befunde ~hnlich shad. 

Nach dem feinstrukturellen Bfld handelt es sigh beim Hydrocephalus 
um eine allgemeine Gewebedestruktion des Neuropils, die wir als ,,Ge- 
fiigestSrung" bezeichnen mSchten, weft vorwiegend das System der 
normalerweise lfiekenlosen intercellularen ,,Fugen" betroffen zu skin 
scheint. 

Unterschiede in bezug auf die verschiedenartige Genese des Hydro- 
cephalus (also z .B.  ob Hydrocephalus occlusus oder eommunieans) 
haben wir an Id[and der elektronenmikroskopisehen Bilder nicht er- 
mitteln kSnnen. Auch sind keine feinstrukturellen Unterschiede kinsieht- 
lich der Dauer der hydrocephalen Erseheinungen und dem intraventri- 
kuls Druek festzustellen. 

Auf fast a]len Bildern, auf denen Neuropil dargestellt ist, sight man 
Einrisse yon Plasmamembranen. Gleiehartige Membranl~sionen sind 
frfiher (vgl. TORACK U. Mitarb. 1959; NI~SSI~G u. VOC~LL 1960 U. a.) 
als spezifisehe ()demseh~den aufgefa~t worden. Wit haben bereits mehr- 
fach darauf hingewiesen (vgl. STRUCK U. K ~ X  1963; STRUCK U. U~BAC~ 
1964a), dal~ diese Ph~nomene als nicht intravital entstandene Ver- 
gnderungen gedeutet werden kSnnen, sondern als prgparatoriseh be- 
dingte Artefakte aufzufassen sind. Die H~ufigkeit ihres Vorkommens im 
Cortexgewebe h~ngt zndem vom Einbettungsmedium ab : im mit Hetha- 
cry]at bearbeiteten Material sind Plasmamembraneinrisse h~ufiger, als 
im Gewebe, das in Vestopal eingebettet wurde. 

In  einer frfiheren Mitteilung (vg]. J~[EMMEI~ U. Mitarb. 1964) hatten 
wir in dem uns damals vorliegenden Hydrocephalusmaterial am Cyto- 
plasma der Nervenzellen keine sieheren Vergnderungen ermitte]n kSnnen. 
Bei der Bearbeitung yon zus~tzlichem Material aus Itydrocephalusrinde 
zeigte sieh jedoeh, dab das Endoplasmaretieulum zahlreicher Nerven- 
zellen mehr oder weniger stark ausgeweitet ist. Eine Vermehrung der 
Membranen des Ergastoplasmas, wie es NIKLOWITZ (1962) in hypoxisch 
geseh~digten Purkinje-Zel]en fand, haben wit nieht gesehen. 

Dagegen kommen in unserem Material gelegentlieh ver~nderte Nerven- 
zellkerne zu Gesieht, denen die gleichmgl~ige Osmiophilie fehlt, wie sie 
norma]erweise die Kerne der Neurone aufweisen. Die Kernmembranen 
ste]len sich vielfach nieht mehr dar, wobei jedoeh zu berficksiehtigen 
ist, da~ sic yon ausgesch]eustem Kernmaterial iiberlagert -- oder abet 
am Sehnitt sehrgg getroffen sein kSnnen. Jedoeh verffigen wit fiber eine 
genfigende Anzahl Bflder, die einwandfrei eine Kernmembrandestruktion 
zeigen. Vielfaeh sind vergrSl3erte und homogen erseheinende Nueleoli 
mit Ausbuehtungen und VorwSlbungen zu sehen, die an Aussehleusungs- 
vorg~nge denken lassen. Derartige Ver~nderungen sind bei retrograden 



26 G. STRUCK und 1%. I-IE~[ER: 

Nervenzellseh/tden (A~DE~S, C E ~ v o s - N A v ~ o  1962 u .a . )  gesehen 
worden, so dab anch ffir unsere Befunde eine Art  retrograde L/~sion 
zu diskutieren ist. Die zahlreichen Mitochondrienalterationen werten 
wir ebenfalls als Zeiehen einer ce]lulfiren Seh/idigung; ebenso die Va- 
euolisierung vieler Gliaelemente. 

Die Verdickung der Basalmembran zahlreicher Capillaren 1/il3t eine 
Ersehwerung des Stoffaustausches zwischen Blutbahn und Gewebe 
vermuten. 

Die angetroffenen Markscheiden-Ver/~nderungen sind als unspezifisehe 
Befunde aufzufassen. Gleiehartige Alterationen kommen aueh bei anders- 
artigen diffusen Prozessen, z .B.  beim HirnSdem vor (vgl. ST~VCK u. 
UMBACH 1964a und b). Sie lassen nieht die Deutung zu, sie aus- 
sehlieBlieh als Folgen einer Gewebekompression anzusehen. 

Zusammenlassung 
Die Ultras t ruktur  des Cortex beim Hydrocephalus oeclusus und 

communicans des Menschen ist durch folgende Vers gekenn- 
zeichnet : 

1. Das Neuropil zeigt eine starke Verbreiterung des ,,extraeellul'~ren" 
Spaltraums zwisehen allen Nervenzell- und Gliafortsgtzen, die sich als 
,,Gefiigest6rung" charakterisieren 1/~Bt. 

2. Beziehungen zwischen dem Grad dieser ,,GefiigestSrung" and  
Ausmal~ der hydroeephalen (makroskopisch festgestellten) I~inden- 
kompression bzw. der intraventrikuli~ren DruekerhShung sind nieht her- 
zuleiten. 

3. Einzelne neuronale Elemente weisen alterierte Zellorganellen 
(Mitochondrien und Endoplasmaretieulum) auf, wobei das AusmaB 
dieser Ver/inderungen im VergMeh zu denen des Neuropils quant i ta t iv  
zuriicktritt. Es resultiert somit insgesamt eine relative In takthei t  der 
Neurone gegen/iber der GefiigestSrung des Neuropils. 
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