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Geschwiilste der Briicke sind an sich schon selten, wobei die Gefal3-
mifbildungen und GefdBgeschwiilste unter ihnen nur einen kleinen An-
teil ausmachen, so dal} diese als sehr selten bezeichnet werden miissen.
TEILMANN hat 1953 unter Hinzuftigung 3 eigener Beobachtungen die Ver-
offentlichungen der Weltliteratur zusammengefafit: Sie beliefen sich bei
kritischer Sichtung auf 45 Fille. Die erste Mitteilung stammt von
VIRCHOW.

Von diesen 45 Fillen waren: 17 Teleangiektasien, 11 kavernése Hémangiome,
4 arterioventse Angiome. Bei dem Rest war die Zuordnung nicht sicher. Zumindest
17 der mitgeteilten Beobachtungen fanden sich zuféllig bei der Sektion, wihrend
19 Beobachtungen eine Herdsymptomatik, die auf die Briicke hinwies, gezeigt
hatten; 4 von diesen verstarben, wie auch unsere Patientin, bei der ersten klinischen
Attacke. 12 von diesen 19 Beobachtungen waren jinger als 30 Jahre, davon 5 unter
10 Jahren!

In der Zwischenzeit sind noch die Mitteilungen von Amrcr u. Brawcar (1958),
PeriT-DuTariuis u. Mitarb. (1960), sowie von MYERs, ScOoTT u. SILVERSTEIN (1961)
erschienen.

Tm Hinblick auf die Seltenheit der bisherigen Berichte und auf Grund
einer interessanten Koppelung mit weiteren Millbildungen des Zentral-
nervensystems halten wir uns fiir berechtigt, eine eigene klinisch-anato-
mische Beobachtung anzufiihren.

Kaguistik
K@G. 84/62 LNK Berlin

Eine 36jahrige Frau wurde am 3. 2. 1962 in die Klinik aufgenommen. Seit
Weihnachten 1961 hatte sie iiber hartnickigen Husten zu klagen. Die weiter zu-
riickliegende Anamnese ergab keine wesentlichen Gesichtspunkte, besonders keinen
Hinweis auf eine neurclogische Erkrankung.

8 Tage vor der Aufnahme hatten sich Doppelbilder eingestellt und dumpfes
Gefiahl im Hinterkopf. In den nichsten Tagen kam taubes Gefithl in der linken Ge-
sichtshilfte und Schweregefiihl in der Zunge hinzu. Nach plétzlich auftretendem
Drehschwindel war die Patientin nicht mehr in der Lage, sich aufrechtzuhalten, und
sie bemerkte zusdtzlich noch Schluckstérungen. Bei der Aufnahme in unserem
Hause war die Verstindigung durch eine niselnde, dysarthritische, sehr leise Sprache
auBerordentlich schwierig.
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Aufnakmebefund. Guter Erndhrungszustand, herabgesetztes Allgemeinbefinden,
Schluckstérungen, starke Schleimproduktion, Tachykardie um 120/min. Uber der
Lunge mittelblasige RG. Leuko.: 11400 ohne Linksverschiebung. BSR: 6/16 mm.

Die neurologische Untersuchung ergibt Ausfille, die auf den linken Briicken-
bereich hinweisen: Hyperaesthesie der linken Gesichtshilfte, Abducensldhmung
links, Nystagmuszuckungen in beiden Blickrichtungen, auch beim Blick nach oben
mit leichter rotatorischer Komponente. Schwéche des linken Stirn- und Mund-
facialis. Parese des linken Gtaumensegels und der linken Schlundhélfte. Bewegungs-
erschwerung der Zunge. Muskeleigenreflexe an den rechten Extremitéten mehr
ausgeprigt als links. Schwache Pyramidenzeichen rechts.

Abb.1a. Blutungsherd in der Briickenhaube

Herabsetzung der Sensibilitdt der rechten Korperhilfte, ohne daff bei dem
schwer gestorten Allgemeinbefinden eine Dissoziation priifbar war.

Keine Atrophien, trophischen Stérungen, Narben oder Skeletanomalien
(klinisch).

Verlauf. Zunahme der Schluckstérungen, Auftreten von Atemstérungen, Ver-
schwinden der Muskeleigenreflexe. Entwicklung einer Bronchopneumonie, die
innerhalb von 8 Tagen zum Tode fithrte.

Klinische Diagnose: Blutung im Briickenbereich. D. D.: Encephalomyelitis
disseminata acuta.

Allgemeiner Sektionsbefund' (gekiirzt). Hypostatische Pneumonie beider
Lungen, besonders rechts, katarrhalische Bronchitis diffusa beiderseits, hoch-
gradiges Lungenddem, schlaffe Herzdilatation, toxische Parenchymschidigung von
Leber, Niere und Herz, geringgradige Lipoidose der Aorta.

Neuropathologischer Befund
Makroskopisch. Im Bereich des linken Occipitalpoles findet sich eine Erwei-
terung der Pia-GefdBe von etwa 1 cm . Die linke Briickenhslfte ist leicht auf-

! Herrn Prof. RoTH, ehemaliger Dirigierender Arzt des Pathologischen Instituts
im Stddtischen Krankenhaus Spandau, sind wir fiir die Uberlassung des allgemei-
nen Sektionsbefundes sehr zu Dank verpflichtet.
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Abb.1c. Blutungsherd in der Briickenhaube

getrieben. Beim Zerlegen zeigt sich ein Blutungsherd, der sich in der Lingsrichtung
iiber die linke Briickenhaube erstreckt (Abb.1a—c). Der craniale Beginn liegt in
Hohe der Kreuzung der Trochlearisfasern in der Basis der Haube. Bei einem Quer-
schnitt durch das obere Drittel der Britcke zeigt die linke Briickenhilfte eine Vo-
lumenvermehrung mit Ausbiegung der Rhaphe nach rechts (Abb.1a). Auf einem
Schnitt durch das mittlere Drittel der Briicke erreicht der Herd die grofite Breiten-
ausdehnung (Abb.1b). Im unteren Drittel der Briicke ist die seitliche Ausdehnung
geringer geworden. Dafiir hat der Herd etwas an Héhenausdehnung gewonnen. Man
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kann einen mehr medialen kugelférmigen Anteil, mit scharfer Begrenzung nach der
Rhaphe zu, unterscheiden von einem lateralen Anteil, der durch Konfluieren
kleinerer Herde entstanden ist. Auf dem Querschnitt am Ubergang von der Briicke
zur Medulla oblongata (Abb.1c) liegt die Blutung links lateral im Bereich des
spinalen Trigeminuskerns. Die rechte mediale Schleife ist in jhrem unteren Anteil
aufgehellt.

Zwischen der linken Olive, der gleichseitigen Pyramide und dem anliegenden
Teil der inneren Schleife ist eine sich verzweigende Spaltbildung vorhanden, deren
Hauptrichtung etwa vertikal verlduft.

Das Riickenmark ist im unteren Cervicalabschnitt leicht aufgetricben. Es findet
sich hier eine Héhlenbildung.

Abb.2. Wandstruktur des telangiektatischen Hiimangioms

Mikroskopisch. Die Untersuchung des GefaBherdes fiber dem linken Occipitalpol
148t ein umschriebenes vendses Hamangiom erkennen. Der Blutungsherd in der
Briickenhaube zeigt auf vielen Schnitten eine unscharfe Begrenzung: Auf Schnitten
im mittleren Briickenbereich ist jedoch zu erkennen, dafl Teleangiektasien bis zu
LinsengréBe vorliegen, deren zarte, aus Endothel und wenigen Lagen von Adven-
titialzellen bestehende Wand (Abb.2) durch Diapedeseblutungen zum Teil auf-
gelockert, groBtenteils aber nekrotisch geworden und in der Diapedeseblutung
untergegangen ist. Das Gewebe der niheren Umgebung ist 6dematés durchsetzt,
zum Teil im Anfangsstadium der Nekrose. In einigen Abschnitten sind die Capillaren
vermehrt und zeigen eine verdickte Wandung. Aber auch Arterien kommen hier
vermehrt vor und lassen eine Schwellung der Endothelkerne und eine Verdickung
der Wandung erkennen. Die Glia zeigt sowohl proliferative wie regressive Reak-
tionen. In der weiteren Nachbarschaft finden sich noch zusétzlich teleangiektatische
und normal angelegte Gefife im Zustande der Stase und GefiBBwandnekrose. Bei-
derseits in den Corpora restiformia lassen sich Teleangiektasien in méBigem Umfange
nachweisen.

Im Ubergang von der Briicke zur Medulla oblongata schlieBt sich an die Blutung
zunichst auf der linken Seite, sehr bald aber auch auf der rechten Seite (Abb.3), eine
Spaltbildung an, die von latero-ventral nach medio-dorsal verliuft, ohne jedoch auf
allen Schnitten den Boden des IV. Ventrikels zu erreichen. Entsprechend der auf der
linken Seite in den cranialen Bulbusabschnitten stérker ausgebildeten Spaltbildung
findet sich auf der Gegenseite rechts eine Lichtung der medialen Schleife.
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In gleicher Hohe mit dem Ende der Blutung, dicht vor dem Beginn des linken
Spaltes, stellt sich homolateral zwischen Olive und Pyramidenareal ebenfalls eine
Gewebsunterbrechung dar, die aber weniger glatt begrenzt ist und kleine Neben-
ausldufer nach ventral und dorsal erkennen 148t (Abb.1¢ und 3).

Bei den erwihnten ,,Spalt““-Bildungen handelt es sich um schrig verlaufende
Gewebsziige von dystopischer und dysplastischer Glia, in deren Nachbarschaft
GefiBanomalien verschiedener Art zu finden sind, die aber in ihrer Gesamtheit die
gleiche Verlaufsrichtung erkennen lassen. Eine eigentliche Spaltbildung liegt auch
bei Verfolgung in Serienschnitten nur an wenigen Stellen vor. Vielfach ist ein Spalt
erst im Verlauf der Materialbehandlung artifiziell entstanden. Auch da, wo es wirk-
lich intra vitam zur Unterbrechung der Gewebskontinuitdt gekommen ist, 148t sich

Abb.3, Syringobulbieherd mit bilateraler Streifenbildung im dorsalen Bereich und Streifen zwischen
Pyramide und Olive links

keine Auskleidung mit Ependym nachweisen. Wahrend das eigentliche Zentrum der
Fehlbildung relativ zellarm ist, finden sich nach dorsal und ventral hin dysplastische
Gliazellen mit Riesenkernen, vielkernige Gliazellen sowie Gliazellen mit intensivem
Chromatingehalt im Kern. Diese Anomalien bleiben auf die ndhere Umgebung des
Narbenzuges beschrénkt. Sie sind in der Nachbarschaft der parallel verlaufenden
GefiBe vielfach auch mit Anomalien des Bindegewebes vermischt.

Diese GefdBe zeigen eine starke Wandverdickung im Bereich der Adventitia.
Diese verliert sich zum Teil ohne scharfe Abgrenzung in breiten, vielfach wirbel-
formig angeordneten Faserziigen im gliésen Gewebe. Nicht so selten kniueln sich
die Gefille zu kleinen Cavernomen auf. Auch finden sich deutliche Kaliberschwan-
kungen. Es liegen somit eindeutige GefiiBanomalien in direkter Nachbarschaft zu
den UnregelméBigkeiten im Gliaaufbau vor.

Wihrend bei den beiden dorsalen Spaltbildungen, besser gesagt glids-mesen-
chymalen Fehlbildungsstreifen kein sekundirer Gewebsuntergang mit Fettkérn-
chenzellbildung nachzuweisen ist, finden wir derartige Verdnderungen im Bereich
des Fehlbildungsstreifens zwischen linker Pyramide und Olive. In beiden Abschnit-
ten sind aber umschriebene Erythrodiapedesen aus Capillaren nachzuweisen,
offensichtlich finaler Natur.
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Die Untersuchung des Riickenmarks ergibt im Bereich von Cg—Th, einen
Syringomyelieherd, der im wesentlichen auf eine Hydromyelie zurtickgeht. Dariiber
hinaus finden sich noch Spaltbildungen im Hinterstrangbereich (Abb.4). Hervor-
zuheben bleiben reichliche GefdBanomalien im Bereich des Herdes.

Abb. 4. Syringomyelieherd im unteren Halsmark

Diskussion

@) Zur Klinik. Es besteht ein MiBiverhiltnis zwischen Morphologie
und Klinik. Wenn auch anzunehmen ist, daB sich bei der Patientin schon
vor Eintritt der Blutung durch eine genaue Untersuchung dissoziierte
Sensibilitdtsstérungen hatten nachweisen lassen, so fallt doch auf, dafl
seitens der Medulla oblongata keine manifesten Stérungen — abgesehen
vielleicht von einem Hustenreiz — bemerkt worden waren, und daf} die
klinische Untersuchung auch keine trophischen Storungen oder Skelet-
verdnderungen im Bereich des Schulter-Arm-Hand-Bereiches ergeben
hatte.

In Ubereinstimmung mit JoNEsco-SisEsTt (1932) méchten wir schlie-
Ben, daB auch ausgedehntere Verdnderungen in der Medulla oblongata,
sofern sie langsam entstanden sind, lange Zeit weitgehend kompensiert
werden kénnen. Andererseits ist anzunehmen, daB bei unserer Beob-
achtung die Verdnderungen im Sinne der ,,Syringobulbie®* mit dafiir ver-
antwortlich gewesen sind, dafl die Patientin gleich bei dem ersten Auf-
treten von Zirkulationsstorungen im Briickenhdmangiom verstarb.

b) Zur Morphologie. Wenn auch durch diapedetische. Blutungen die
urspringlichen Wandstrukturen vielfach nicht nachweisbar waren, so
lassen sich doch im Bereich der erhaltenen Gefifiwénde, besonders im
mittleren Briickenbereich, die Verdnderungen als Teleangiektasien klassi-
fizieren. Dies schliet nicht aus, dafl im untergegangenen Gewebe auch
kleine cavernomartige Verinderungen vorhanden gewesen sind, wie wir
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sie ja im Bereich des lateralen Oblongatastreifens beobachtet haben. Hin-
weise auf frithere Blutungsschiibe durch Hamosiderin-Ablagerungen sind
nur geringfiigig vorhanden.

Unsere Befunde in der Medulla oblongata stehen in guter Uberein-
stimmung mit den Abbildungen in der Syringobulbie-Monographie von
JoxNEsco-SisesTr (1932) und GREENFIELDS Neuropathologie (1963).
JonEesco-SisestI fithrt aus, daB bei der Syringobulbie gewohnlich die
Spalthildung eine der folgenden drei Richtungen einnimmt:

1. Am hiufigsten wird ein in ventro-lateraler Richtung verlaufender unilateraler
oder bilateraler Spalt beobachtet. Man sieht seinen Beginn — oder besser sein
Ende — in der Néhe des IV. Ventrikels seitlich neben dem Hypoglossuskern.

2. Von fast gleicher Haufigkeit ist eine Spaltausdehnung entlang der medianen
Rhaphe, die vom IV. Ventrikel auszugehen scheint.

3. Seltener wird eine Spaltbildung zwischen der Pyramide und der unteren
Olive gesehen.

Die enge topische Verbindung zwischen den Spaltbildungen bei der
Syringobulbie und dem Verlauf der Gefifie bzw. der austretenden Wur-
zeln des N. vagus und des N. glossopharyngicus (GruxD, 1908) haben
die Vorstellungen iiber die Genese der Spaltbildungen schon seit der Jahr-
hundertwende in eine bestimmte Richtung gelenkt. ScHLESINGER wies
darauf hin, daB die Spaltrdume dem Versorgungsgebiet eines gréBeren
arteriellen GefiBes aus dem System der A. cerebelli post. inf. angehéren.
Er war der Ansicht, daBl eine Erkrankung der Gefdafle die Ursache fiir die
Spaltbildung darstelle und dachte an erworbene Gefafverinderungen.
Birrsomowsky u. Uncer (1919) fanden ebenfalls in der Wandung und
im Lumen des Spaltes ausgeprigte GefdBanomalien. Im Gegensatz zu
SCHLESINGER waren sie aber der Ansicht, daf es sich um den Aunsdruck
embryonaler Mesenchymverschleppungen handelt.

SoHLESINGER nahm in Ubereinstimmung mit anderen Autoren an, daB
die Gefiiverdinderungen und der zur Gliose und Syringobulbie fithrende
ProzeB koordiniert seien. BieLscHOwWsKY u. UNGER waren dariiber hinaus
der Ansicht, daB man, bei Anerkennung der metaplastischen Differen-
zierung der Spongioblasten als wesentlicher Grundlage der Syringomyelie
bzw. -bulbie, es sich durchaus vorstellen kénne, daf die verlagerten Binde-
gewebselemente die Ausformung des Grundprozesses beeinflussen. Dies
in doppelter Weise: 1. Im Sinne einer Fremdkorperwirkung, wobei die
Wanderung und die damit verbundene Reifung der gliésen Ursprungs-
zellen behindert wird. 2. Durch Verlegung der perivasculiren Riume
werden sekundére Stérungen in der Lymphzirkulation und der Gewebs-
erndhrung verursacht.

Unsere Beobachtung ist dazu geeignet, die Bedeutung der Fehl-
mesenchymation bei der Entstehung der lateralen Oblongataspalten
bzw. -streifen zu unterstreichen, da wir ja bei ihr in direkter Verlinge-
rung des linken Streifens das Hamangiom in der Briickenhaube finden,



272 W. BREDEMANN :

ganz abgesehen davon, dafl Gefiflanomalien im Oblongatastreifen selbst
reichlich vorhanden sind. Wenn wir auch in Serienschnitten einen geweb-
lichen Zusammenhang zwischen dem Boden des IV. Ventrikels und dem
gliotisch-mesenchymalen Fehlbildungsstreifen feststellen konnten, so ist
dieser nicht in dem Sinne zu interpretieren, dall seine ,,Lichtung® ur-
spriinglich mit der des IV. Ventrikels zusammengehangen hétte.

GrREENFIELD (1963) ist der Ansicht, daf diese Fehlbildungsstreifen
als Neuroglianarben zu deuten sind, entstanden durch sekundére Fusion
einer zuvor bestehenden Héhlenwandung. Wir konnten bei unserer Beob-
achtung keinerlei Stiitze fiir eine derartige Genese finden und sind im
Gegenteil der Ansicht, daB eine wirkliche Spalt- oder Hohlenbildung
wesentlich seltener vorkommt, und daB eine solche, falls es sich nicht
um ein Kunstprodukt handelt, durch die oben von BIELSCHOWSKY u.
UxeEer geschilderten Sekundérprozesse hervorgerufen wird. Im iibrigen
neigen die im Rahmen einer Syringomyelie intramedullér entstandenen
Hohlenbildungen eher zur Volumenvergréfierung durch Transsudation
aus benachbarten GefiBen, als daBl es zu einer spontanen ,,Vernarbung*
kommt.

Wihrend bei der Syringomyelie im Rahmen der Fehlmesenchymation
(OsTERTAG; 1956) GefdBmiBbildungen oder GefiBgeschwiilste immer
wieder beschrieben worden sind, haben wir in der Literatur nur einen
Hinweis fiir das gleichzeitige Vorkommen von Syringobulbie und Ham-
angiom der Briicke gefunden:

D’AxtoNa berichtete iiber einen 53jihrigen Mann mit 12 Jahre langer Ana-
mnese, bei dem die Sektion ein caverndses Himangiom in der Briicke, mehrere
Kkleine Angiome im linken Hirnschenkel sowie mehrere Spaltbildungen in der Tiefe
des Briickenbereiches und am Ubergang vom Aquidukt zum IV. Ventrikel ergab.

Die extreme Seltenheit der bisherigen Beobachtungen iiber ein ge-
meinsames Vorkommen von Briickenhdmangiomen und Syringobulbie
ist sicher darin begrindet:

1. daB Briickenhimangiome in wenigstens einem Drittel der Fille
intra vitam klinisch nicht in Erscheinung treten,

2. daB Syringobulbicherde in der von uns aufgezeigten Art ebenfalls
klinisch latent bleiben konnen,

3. daB Syringobulbieherde bei einer nur makroskopischen Unter-
suchung leichter iibersehen werden.

SchluBfolgerungen
Wihrend bei dem Syringomyelie-Komplex auf dem Boden einer Dys-
rhaphie im Riickenmark hauptsichlich Stérungen beim Verschluf des
Neuralrohres im Sinne der Hydromyelie oder einer dysrhaphischen Gliose
dominierend sind und die Fehlmesenchymation in jhren Auswirkungen
etwas zuriicktritt, sind beim Syringobulbie-Komplex, wie er am héufig-
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sten in der Literatur dargestellt wird, die wesentlichen Verédnderungen
durch eine Fehlmesenchymation bedingt. Bei Entstehung dieser sogenann-
ten lateralen Oblongatastreifen kommt dem embryonalen Gefif3binde-
gewebe eine induzierende ,,Fremdkorperwirkung* im Rahmen der meta-
plastischen Differenzierung der benachbarten Spongioblasten im Sinne
einer Wanderungs- und Reifungshemmung zu. Sekundére Zirkulations-
storungen im fehlgebildeten Gewebe und seiner engeren Nachbarschaft
scheinen hiufiger als im Riickenmark zu regressiven Gewebsverdnderun-
gen zu fithren. Das Auftreten eines Hamangioms der Brickenhaube in
direkter Fortsetzung eines lateralen Oblongatastreifens unterstreicht die
pathogenetische Bedeutung der Fehlmesenchymation fiir die Entstehung
und Ausformung dieser Form der Syringobulbie.

Zusammenfassung

1. Eine 36jahrige Frau erkrankte akut unter vorwiegend linksseitigen
pontin-bulbiren Erscheinungen mit kontralateralen motorischen und
sensiblen Ausféllen. Innerhalb von 14 Tagen trat unter zentraler Atem-
und Kreislaufldhmung der Tod ein.

2. Die klinisch diagnostizierte Blutung im Briickenbereich war auf
dem Boden eines telangiektatischen Hamangioms der linken Briicken-
haube entstanden. Dariiber hinaus wies die Medulla oblongata Verdnde-
rungen im Sinne der Syringobulbie und das untere Halsmark im Sinne
der Syringomyelie auf.

3. Bei dem Syringbulbie-Komplex kommt der Fehlmesenchymation
eine noch groflere Bedeutung zu als bei dem eigentlichen Syringo-
myelie-Komplex im Riickenmark.

4. Die Zurtickfiihrung der lateralen gemischt gliotisch-mesenchyma-
len Oblongatastreifen auf eine Hemmungswirkung von fehlgebildetem
embryonalen GefdBbindegewebe gegeniiber den Spongioblasten derNach-
barschaft wird gestitzt durch:

a) die reichlichen GefdBanomalien im Bereich der Streifen selbst,

b) ein sich unmittelbar an den linken Oblongatastreifen anschlieBen-
des Hamangiom der linken Briickenhaube.
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