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Zum Hydrocephalus occlusus infolge 
congenitaler Millbildung am Ausgang des 4. Ventrikels 

Von 
R. HEMMER 

Mit 4 Textabbildungen 

(Eingegangen am 27. Februar 1958) 

Der Hydrocephalus oeel. ist zu einem Teil dureh EntwicklungsstSrun- 
gen im Bereich des For. Magendie und des oberen Spinalkanals bedingt. 
Die Durchgs des For. Magendie ist beim Menschen ffir die Auf- 
rechterhaltung einer normalen LiquorstrSmung n5tig, obwohl dies often- 
bar in der Tierreihe, z. B. beim Pferd und Schwein, kein unbedingtes 
Erfordernis darstellt (KEHRER). Dem Neurochirurgen sind vor allem 
2 Erscheinungsbilder des For. Magendie-Versehlusses, die auf  Entwiek- 
lungsstSrungen beruhen, bekannt. 

1. Arnold-Chiarisehe Mil~bildung mit  Herabdriingung der Tonsillen und 
eaudalen Kleinhirnanteile in das For. Magnum bis zum 1. und 2. Hals- 
wirbel. 

2. Der Versehlul~ des For. Magendie dutch Atresie infolge Septen- oder 
Cystenbildung mit  Aplasie der caudalen Anteile des Cerebellums bzw. 
Wurms, der oft im Ventrikelbild als Hochdriingung der caudalen Klein- 
hirnanteile imponiert. 

Beide grol~e Gruppen schliel~en u. U. weitere - -  yon Fall zu Fall ver- 
schieden ausgeprggte - -  MiBbildnngen und EntwieklungsstSrungen in 
sich (Platybasie, Spina bifida, Meningo-Myelocele usw.). Die Diagnose 
des Versehlusses ist im allgemeinen leicht, die Art des Hindernisses jedoeh 
selten vor der Operation festzustellen, es sei denn, dal~ knScherne Fehl- 
bildungen im ]~Sntgenbild einen Hinweis auf  die Entwicklungsanomalie 
geben. Wir haben in unserer Zusammenstellung bewuSt auf unklare, 
durch Arachnitis und primgr dutch Knoehenfehlentwieklung hervor- 
gerufene Verschlu•bflder verzichtet. 

Das Sehrifttum ist im allgemeinen vom neuro-pathologischen Aspekt 
diktiert, die hierher gehSrenden F~lle auch meist wegen des Ausma•es 
der Fehlentwieklung eindrucksvoll. Diese Bilder sind oft yon Entwiek- 
lungsstSrungen an anderen Organen begleitet, die erst der Obduzent 
feststellt. 
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Abb. 1. Stark erweiterter 4. Ventrikel bei Arnold-Chiarischer Erkrankung 

Abb. 2. Durch Arachnoidal-Cyste hochgedri~ng~er 4. Ventrikel (Pfeil) bei Aplasie des Wurms 
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Die Wiederherstellung der Liquorpassage bei Verschlu]3 des For. Magen- 
die ist operativ leicht mSglich und stellt auch keine besonderen Anforde- 
rungen an den Operateur. Es genfigt in den meisten F~tllen eine Weg- 
nahme des Hindernisses vor dem For. Magendie, eine Spaltung der Dura 

Abb. 3. Ver~ebralis-Angiogramm des gleichen FMles. Kaliberverengerung in t t6he der Cyste und 
nachfolgende Minderffillung der A. basilaris 

und Araehnoidea bis zur Cysterna 3~agna und eine knSeherne Entlastung. 
Eine abfiihrende Drainage er/ibrigt sieh dabei, da der subaraehnoidale 
LiquorabfluB weir er6ffnet ist (RIECHE~T, BACI~s-WALxE~, RIEC~E~T- 
UM~ACR, HEMME~ U. a.). 

Die im amerikanischen Sehrifttum yon BENDA als Dandy-Walker- 
Syndrom abgetrennte Entwieklungsst6rung, die zur 2. Gruppe geh6rt, 
faBt die F~lle mit For. Magendie-Verschlul~, Wurmaplasie und Cysten- 
bildung zusammen. 

Seit DANDY u .  B L A C K F A N ,  sp/~ter W A L K E I ~  U. TAGGAI~T diese Erkran- 
kungsformen beschrieben, sind einige solcher F/~lle publiziert worden, 
ihre Gesamtzahl ist jedoch recht bescheiden geblieben (G~AIG, BENDA, 
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NOETZEL, GIBSON, FOWLER, KAPLAN, MAI~ONu Es imponiert nach 
ErSffnen der Dura die median vorgewSlbte 3{embran, die sich vom For. 
Magendie nach cranial erstreckt, oft unter Auseinanderdr/~ngung der 
Kleinhirnhemisph/~ren und Verlagerung derselben nach oben (Abb. 4); 
an Stelle des Kleinhirn- 
wurmes finder man 
eine mehr oder weniger 
grol~e Cyste, naeh deren 
ErSffnung der 4. Ven- 
trikel blol~liegt. 

GA~D~E~ 11. Mitarb. 
babe l  jtingst in einer 
ausfiihrliehen Studie 
F/tlle yon For. Magen- 
die-Atresie zusammen- 
gestellt, wobei sic aueh 
die Arnold-Chiarisehe 
Mil~bildung miteinbe- 
ziehen. Das klinisehe 
Bild des Versehlusses 
des For. M agendie ist 
gleiehartig, ob es sieh 
um eine Arnold-Chiari- 
sehe MiBbildung, eine 
Araehnoidaleyste des 
Cerebellums oder ein 
Divertikel des 4. Ven- 
trikels usw. handelt.. 
Die En~wieklung des 
Hydrocephalus soll bei Abb. 4. AraehnoidM-Cyste  an  Stelle des Kle inh i rnwurms.  Un te re r  

PfeiI : F o r a m e n  3[agendie,  oberer  Pfe i l :  Verdr~ngung  dcr  cauda, len 
der Arnold-Chiarisehen Kleinhirnanteile nach cranial 
Mil3bildung sehneller 
erfolgen (BE~D A). Die Luftffillung der Hirnventrikell/~Bt nun oft eine Unter- 
seheidung der eingangs erw/~hnten Formen des For. Magendie-Versehlusses 
erkennen. So zeigt z. B. Abb. 1 den erweiterten und sich welt naeh caudal 
erstreckenden 4. Ventrike] bei Arnold-Chiariseher Erkrankung, Abb. 2 den 
dutch die Arachnoidaleyste hoehgedr/ingten 4. Ventrikel bei Aplasie des 
Wurms und den arteriographisehen Befund (Abb. 3). Dieser Unterschied 
der Ventrikeldarstellung entspricht der Herabdr/ingung der Kleinhirn- 
anteile bei der Arnold-Chiarischen Erkrankung und der Hoeh- und 
Seitenverdr~ngung dieser Kleinhirnanteile beim Dandy-Walker- Syndrom. 
Die Variationen der verschiedenen Bilder des Magendie-Verschlusses 
sind nach GAtCDNEtr durch die Art und Beschaffenheit (Elastizit/it, 
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Permeabi l i t~ t )  der  verschliel~enden Membran  mi tbed ing t .  So wird bei 
grol]er E las t i z i t s  der  Membran  sich eher das D a n d y - W a l k e r -  Synd rom mi t  
D i l a t a t i on  des 4. Ventr ikels  oder  mi t  einer Arachno ida lcys te  entwicke]n,  

Tabelle 1 a. Dandy- Walker-Syndrom 

Alter Postop. 
bei stationiirer Anamnese ~auptsymptomatik ~efinden 

Aufnahme 

3 Jahre 

6 Jahre 

18 Jahre 

15 Jahre 

34 Jahre 

58 Jahre 

21/4 Jahre 

Seit 4 Wochen 
Kopfschiefhalt. 
seit 8 Tg. Gang- 
unsieherheit, 
Kopfsehmerz, 
Miidigkeit 

Seit 3 Men. 
Kopfschmerz, 
seit 3 Wochen, 
Erbrechen 

Seit 11/~ Jahren 
zunehmend 
Gangunsicherh. 
nach Sturz auf 
Hinterkopf 
Erbrechen 

Seit 3 Wochen 
Brechreiz, 
(~belkeit, Seh- 
stSrungen 

Seit 2 Jahren 
Kopfschmerz, 
seit 3 Wochen 
Erbrechen 

Seit 9 Monaten 
Erbrechen, 
Sehwindel, 
Gangunsieherh. 

Zunehmender 
Hydrocephalus 
seit Geburt 
Entwicklungs- 
verzSgerung 

sehwere cerebel- 
lare Ataxie, 
Hydrocephalus, 
Hypotonie, 
Kopfschiefhalt. 

Wurmataxie, 
Facialis- 
schw~che und 
Babinski re. 

Kopfschiefhalt. 
cerebellare 
Ataxie 

Leichte Koor- 
dinationsst6rg. 
re. starker 
Hirndruck 

Leiehte Koor- 
dinationsstSrg. 
rechts 

Schwere Rumpf- 
ataxie, 
Nystagmus, 
Hirndruck 

gydroc, eccl. 
Meningo-Ence- 
phalocele, 
Spalt- und 
Keilwirbel 

St. P. 
dptr. Liquor 

2--3 normal 

3 4  normal 

Grenz~ 
befd. 

gest. wenige 
Tage post 
op. 

5 J. p. o. sehr 
gutes Befin- 
den.Klassen- 
beste.Neuro- 
logisch o.B. 

3 J. post op. 
noch Gang- 
unsicherh, u. 
Kopfschm. 
nicht 
arb.-f. 

7Me. p.o. 
gutes Be- 
finden 

6 Mo.p.o. 
gutes Be- 
finden 

gest. post 
op. (8 Tg.) 

gest. post 
op. (14 Tg.) 

bei  ger inger  Elastizit/~t eher eine , ,Hi rnhern ie"  im Sinne einer Arnold-  
Chiar ischen MiBbildung ents tehen.  DaB dabe i  auch ,,Selbstheilungen" 
auf t r e t en  k6nnen,  beweisen die Zufal lsbefunde yon  Arachno ida leys t en  
usw. der  Pa tho logen  bei  v611ig anderer  Todesursache.  Diese Selbs thei lung 
t r i t t  dureh  Membraneinr iB bzw. Pe r fo ra t ion  der  F o r a m i n a  Luschkae  
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oder erhShter Permeabi l i tg t  der Cys tenwand ein u n d  verwandel t  so den 
VersehluBhydroeephalus in  einen kommunizierenden.  Eine in teressante  
Abwand lung  besehreibt  GA~DNn~ noeh in der Fo rm der hohen 

l 
Alter 

bei station~.rer ] 
Aufnahme , 

23 Jahre 

Tabelle 1 b. Arnold-Chiarische Mifibildung 

st. P. Anamnese tIauptsymptomatik dp t r .  Liquor 

43 Jahre 

35 J~hre 

19 Jahre 

o ~ 41 Jahre 

24 Jahre 

Seit 4 Monaten 
Hinterkopf-  

sehmerz und 
Erbreehen 

Seit Jahren 
Kopfschmerz 
u. endokrine 
St6rungen 

Jahrelang XopL 
sehmerz, in den 
letzten Wochen 
Anfglle yon Be- 
wugtlesigkeit, 
Gangunsicherh. 
Erbreehen 

Seit 3 Monaten 
Kopfsehmerz 
oeeip., Schwind. 
Erbreehen und 
Gangunsieher- 
heir 

Seit 5 Jahren 
Schwindel, dgnn 
zunehmend 
Gleiehgewichts- 
stSrung und 
Erbreehen 

Seit 1 Jahr 
Kopfsehm., seit 
6 Woehen Zu- 
n~hme und Seh- 
verschleehterg. 
Ohrensausen 

Hirndruek- 
seh~del geringe 
Koordinations- 
st6rung rechts 

Neurologiseh 
O.B. 

I~umpfataxie, 
latente Parese 
re. Arm, psych. 
Ver~nderung 
(Verlangs~mung 
Aspont.) 

linksseitige 
cerebelIgre 
Zeiehen und 
Nystagmus 

Rumpfataxie 
Koordingtions- 
stSrungen 

Gangunsieherh. 
cerebell~re 
Ataxie, Nystag- 
mus, B~binski 
li. 

4 normal 

~ - p  on~- normal 

puls 

TAT 

2 EiweiB 

1,9 n. K. 
mitth 
M~stix- 
kurve 

normal 

Postop. 
Befinden 

5 Jahre p. o. 
Befinden 
gut, kommt 
hgusl. Be- 
schgftig, n. 

gest. 81/2 J. 
post op. 

11/2 J. post 
op. noeh 
Gleiehge - 
wiehtsst6rg. 
u. Erbrech. 
nicht 
arb.-f. 

4 Mon. post 
op. Befinden 
gut, 
Inaehte Abi- 
tur, studiert 

12 Monate 
post op. 
verst. 

1 J. post op. 
gebessert 

Syringomyelie bzw. -bulbi. Diese I Iydromyel ie  k a n n  naeh seiner Meinung 
durch die stgndige Pulswellenbewegung des Liquors im Zent ra lkana l  gegen 
dos Hindernis  ents tehen.  Es ha t  sich deshalb als g/instig erwiesen, bei hoher 
Syringomyelie n icht  auf  die Encephalographie  oder Ventr iculographie 
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zu verzichten. G. land bei den meisten dieser hochgelegenen Syringo- 
myelien einen VersehluB des For. Magendie. Auch den oft festzuste]lenden 
,,Sehniirring" der Dura am For. Magnum erklart G. als Folge der mecha- 
nischen Kompression bei der Atresie des For. Magendie. Diese M6glich- 
keit der mechanisehen Entwicklung einer hohen Syringomyelie deuteten 
bereits frfiher (1953) GA~ClN u. OECOZ~O~OS in ihrer Monographie an. 

Wir haben nun die operativ als sichere Migbildungen festgestellten 
Versehlfisse des Foramen Magendie der letzten 9 Jahre zusammengestellt 
unter besonderer Beriieksiehtigung der sogenannten Dandy-Walkersehen 
und der Arnold-Chiarisehen Form. Diese beiden Formen maehen im 
Krankengut  der raumverdrangenden Prozesse der hinteren Sehadelgrnbe 
etwa 8--10% aus und And praktiseh gleiehmagig verteilt. Eine ein- 
gehende Darstellung dieser Falle dfirfen wir uns versagen, wir stiitzen uns 
auf  eine tabellarische ~bersicht der Anamnese und des klinischen Bildes 
(s. Tab.  la  u. b). 

Zunachst verdient die Tatsache hervorgehoben zu werden, dab - -  
obwohl im SchriRtum immer auf zusatzliche Fehlbildungen wie basilare 
Impression, Spaltbildungen usw. hingewiesen wird - -  nur in einem unserer 
Fiille eine kndeherne Fehlbildung /estgestellt werden konnte. Die Einweisungs- 
diagnosen lauteten , ,Hirntumor" oder , ,Kleinhirntumor". Aueh wurden 
in keinem dieser Falle neurologische Symptome einer hohen Syringo- 
myelie gefunden, wie es GAI~DXER beschrieb. In  der weitaus gr613ten 
Zahl (in etwa 80~o) finden wir Stauungspapillen and v61lig normalen 
Liquor. Ein Zeichen, dal3 es auch bei hoher Staunngspapille nicht 
zu einem Liquorsyndrom zu kommen braucht  und dab die Blockie- 
rung der LiquorstrSmung keine vollst, andige ist. Diese Diskrepanz im 
Verhiiltni8 von Stauungspapille zu Liquorbe/und, die auch von anderen 
Autoren hervorgehoben wird, besitzt im Zweifelsfall differentialdiagno- 
stischen Wert. 

Die Anamnese ist im allgemeinen bei der Arnold-Chiarisehen Form 
langer - -  sehr oft fiber Jahre sich hinziehend. Diese Feststellung ist nur 
sehlech~ mit  der Behauptung BE~DAs zu vereinbaren, wonaeh sich der 
I-Iydroeephalus bei der Arnold-Chiarisehen Migbildung schneller ent- 
wiekeln soll als beim Dandy-Walker-Syndrom. Was die Gesehleehts- 
verteilung anlangt, so erlaubt unsere kleine Zahl keine sieheren Sehl/isse, 
doeh seheint das mannliche Gesehleeht bevorzugt ergriffen zu sein. 
GA~oIN u. O~CONOMOS fanden in einem Gesamtkrankengut  yon 112 
congenitalen Migbildungen - -  vorwiegend Arnold-Chiarisehen Formen - -  
2/s Manner. 

Das Erkranknngsalter  weist bei den Dandy-Walker-Formen das 
Maximum im 1. und 2. Lebensjahrzehnt, wahrend die Arnold-Chiarisehen 
Formen bevorzugt naeh der 2. Dekade (his 5.) angetroffen werden. Diese 
Altersgruppierung finden aueh GARCIN U. OECONOMOS. 



Zum Hydrocephalus occlusus 213 

Kliniseh-neurologisch geht den Lokalsymptomen bei Arnold-Chiari- 
seher Erkrankung eino oft jahrelange Hirnctrueksymptomatik mit Kopf- 
schmerzen voraus, wghrend die Entwicklung der Hirndruck- und Lokal- 
Symptomatik bei der Dandy-Walkersehen Form st/irmiseher und wesent- 
lieh kfirzer vonstatten geht. Was nun die Mortalitgt anlangt, so ist bei 
beiden Formen natfirlieh die Ausdehnung der Migbildung entseheidend. 
Je geringer die 3/[iBbildung (sowohl der Ausdehnung wit dem m6gliehst 
unilokul~ren Vorkommen nach), desto besser ist aueh die Prognose. Aueh 
das Alter spielt eine entscheidende l%olle. So sind z. B. WALKERS Fglle, 
die im Alter yon 10 Monaten, 13 Monaten und 51/2 Jahren zur Operation 
kamen, alle verstorben. Von unseren 7 Fgllen mit Wurmplasie kamen 
2 im Alter yon 21/4 und 3 Jahren und 1 im Alter von 58 Jahren unmittel- 
bar nach der Operation ad exitum. Die postoperative ~berlebensdauer 
ist bei den Arnold-Chiari-Formen lgnger, sic betrug in einem Fall 81/2 
Jahre, im anderen 1 Jahr. Betrachten wir das Gesamtergebnis unserer 
operierten Kranken, so k6nnen wir den yon WALKER ausgesprochenen 
Pessimismus nicht ganz teilen. Obwohl man mit einer Mortalitiit von 30 his 
50% rechnen muff, sind die postoperativen Besserungen doch so eindrucks- 
voll, daft man stets den Versuch einer Wegnahme des Hindernisses machen 
sollte. 

Zusammenfassung 

13 F~ille von Hydrocephalus occlusus durch Fehlbildungen am Ausgang 
des 4. Ventrilcel8 werden in tabellarischer ~Tbersicht dargestellt. Klinik 
und Katamnese der zwei Formen dieser Entwicklungsst6rungen werden 
mit der Literatur besproehen : Die Arnold-Chiarische MiBbildung und die 
im amerikanisehen Sehrifttum als I)andy-Walkersche Erkrankung be- 
zeichnete Atresie des Feramen Magendie mit Wurmaplasie werden ein- 
ander gegen/ibergestellt. 

Der pathogenetisehe Meehanismus des Hydrocephalus ocelusus ist in 
beiden Krankheitsbildern ghnlieh. In klinischer Hinsicht lassen sieh - -  
abgesehen yon dem versehiedenen makroskopisehen Bild bei der Ope- 
ration - -  Untersehiede des Erkrankungsalters (d. h. dem ersten Auftreten 
der Symptome), ihrer Entwieklung und der Mortalitgt und Prognose 
erkennen. Beaehtenswert ist der vSllig normale Liquorbe/und bei vorhan- 
dener - -  teilweise sehr hoher - -  Stauungspapille bei beiden Formen. 
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