Archiv fiir Psychiatrie und Zeitschrift f. d. ges. Neurologie, Bd. 197, 8. 206—214 (1958)

Aus der Neurochirurgischen Klinik der Universitat Freiburg
(Dir.: Prof. Dr. T. RIECHERT)

Zum Hydrocephalus ocelusus infolge
congenitaler MiBbildung am Ausgang des 4. Ventrikels

Von
R. HEMMER

Mit 4 Textabbildungen

( Eingegangen am 27. Februar 1958)

Der Hydrocephalus ocel. ist zu einem Teil durch Entwicklungsstérun-
gen im Bereich des For. Magendie und des oberen Spinalkanals bedingt.
Die Durchgingigkeit des For. Magendie ist beim Menschen fiir die Auf-
rechterhaltung einer normalen Liquorstrémung nétig, obwohl dies offen-
bar in der Tierreihe, z. B. beim Pferd und Schwein, kein unbedingtes
Erfordernis darstellt (KErrRER). Dem Neurochirurgen sind vor allem
2 Erscheinungsbilder des For. Magendie-Verschlusses, die auf Entwick-
lungsstoérungen beruhen, bekannt.

1. Arnold-Chiarische MiBbildung mit Herabdringung der Tonsillen und
caudalen Kleinhirnanteile in das For. Magnum bis zum 1. und 2. Hals-
wirbel.

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

Beide groBe Gruppen schlieBen u. U. weitere — von Fall zu Fall ver-
schieden ausgeprigte — MiBbildungen und Entwicklungsstérungen in
sich (Platybasie, Spina bifida, Meningo-Myelocele usw.). Die Diagnose
des Verschlusses ist im allgemeinen leicht, die Art des Hindernisses jedoch
selten vor der Operation festzustellen, es sei denn, dafl kndcherne Fehl-
bildungen im Roéntgenbild einen Hinweis auf die Entwicklungsanomalie
geben. Wir haben in unserer Zusammenstellung bewuBt auf unklare,
durch Arachnitis und primir durch Knochenfehlentwicklung hervor-
gerufene VerschluBbilder verzichtet.

Das Schrifttum ist im allgemeinen vom neuro-pathologischen Aspekt
diktiert, die hierher gehérenden Fille auch meist wegen des AusmaBes
der Fehlentwicklung eindrucksvoll. Diese Bilder sind oft von Entwick-
lungsstorungen an anderen Organen begleitet, die erst der Obduzent
feststellt.
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Abb, 1. Stark erweiterter 4, Ventrikel bei Arnold-Chiarischer Erkrankung
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Abb. 2, Durch Arachnoidal-Cyste hochgedriingter 4. Ventrikel (Pfeil) bei Aplasie des Wurms
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Die Wiederherstellung der Ligquorpassage bei Verschluf des For. Magen-
die ist operativ leicht mdglich und stellt auch keine besonderen Anforde-
rungen an den Operateur. Es geniigt in den meisten Fillen eine Weg-
nahme des Hindernisses vor dem For. Magendie, eine Spaltung der Dura
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Abb. 3. Vertebralis-Angiogramm des gleichen Falles. Kaliberverengerung in Hohe der Cyste und
nachfolgende Minderfiillung der A. basilaris

und Arachnoidea bis zur Cysterna Magna und eine kncherne Entlastung.
Eine abfithrende Drainage eriibrigt sich dabei, da der subarachnoidale
Liquorabflull weit erdffnet ist (Rizcmrrr, BacHS-WALKER, RIECHERT-
UmeacH, HEMMER u. a.).

Die im amerikanischen Schrifttum von BeExDA als Dandy-Walker-
Syndrom abgetrennte Entwicklungsstérung, die zur 2. Gruppe gehort,
faBt die Fille mit For. Magendie-Verschlul, Wurmaplasie und Cysten-
bildung zusammen.

Seit DaNDY u. BLackraN, spiter WALKER u. TAGGART diese Erkran-
kungsformen beschrieben, sind einige solcher Félle publiziert worden,
ihre Glesamtzahl ist jedoch recht bescheiden geblieben (Graie, BENDA,
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Noerzer, Ciesox, FowrLer, Kaprax, Marony). Es imponiert nach
Eréffnen der Dura die median vorgewdlbte Membran, die sich vom For.
Magendie nach cranial erstreckt, oft unter Auseinanderdringung der
Kleinhirnhemisphiren und Verlagerung derselben nach oben (Abb. 4);
an Stelle des Kleinhirn-
wurmes findet man
eine mehr oder weniger
grofie Cyste, nachderen
Eroffnung der 4. Ven-
trikel bloBliegt.
GarpNER u. Mitarb.
haben jingst in einer
ausfithrlichen  Studie
Falle von For. Magen-
die-Atresie zusammen-
gestellt, wobei sie auch
die Arnold-Chiarische
MiBbildung miteinbe-
ziehen. Das klinische
Bild des Verschlusses
des For. Magendie ist
gleichartig, ob es sich
um eine Arnold-Chiari-
sche Mifibildung, eine
Arachnoidalcyste des
Cerebellums oder ein
Divertikel des 4. Ven-
trikels usw. handelt.

Die Entwicklung des

Hydrocephalus soll bei Abb. 4. Arachnoidal-Cyste an Stelle des Kleinhirnwurms. Unterer
.. Pfeil: Foramen Magendie, oberer Pfeil: Verdréingung der caudalen
der Arnold-Chiarischen Kleinhirnanteile nach cranial

MiBbildung schneller

erfolgen (BENDA). Die Luftfillung der HirnventrikellaBt nun oft eine Unter-
scheidung der eingangs erwéhnten Formen des For. Magendie-Verschlusses
erkennen. So zeigt z. B. Abb. 1 den erweiterten und sich weit nach caudal
erstreckenden 4. Ventrikel bei Arnold-Chiarischer Erkrankung, Abb. 2 den
durch die Arachnoidalcyste hochgedringten 4. Ventrikel bei Aplasie des
Wurms und den arteriographischen Befund (Abb. 3). Dieser Unterschied
der Ventrikeldarstellung entspricht der Herabdringung der Kleinhirn-
anteile bel der Arnold-Chiarischen Erkrankung und der Hoch- und
Seitenverdringung dieser Kleinhirnanteile beim Dandy-Walker-Syndrom.
Die Variationen der verschiedenen Bilder des Magendie-Verschlusses
sind nach GarDNER durch die Art und Beschaffenheit (Elastizitét,
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Permeabilitit) der verschlieBenden Membran mitbedingt. So wird bei
groBer Elastizitdt der Membran sich eher das Dandy-Walker-Syndrom mit
Dilatation des 4. Ventrikels oder mit einer Arachnoidalcyste entwickeln,

Tabelle 1a. Dandy- Walker-Syndrom

Alter

bei stationdrer Anamnese Hauptsymptomatik %t;;)t]i Liquor ]i%srtlggﬁ
Aufnahme
& 8 Jahre | Seit 4Wochen | schwere cerebel- | 2—3 | normal gest. wenige
Kopfschiefhalt. | lare Ataxie, Tage post
seit 8 Tg. Gang- | Hydrocephalus, op-
unsicherheit, Hypotonie,
Kopfschmerz, | Kopfschiefhalt.
Midigkeit
Q 6 Jahre Seit 3 Mon. Wurmataxie, 3—4 | normal | 5J.p.o.sehr
Kopfschmerz, | Facialis- gutes Befin-
seit 3 Wochen, | schwiiche und ' den.Klassen-
Erbrechen Babinski re. beste.Neuro-
logisch 0.B.
4 18 Jabre | Seit 11/, Jahren | Kopfschiefhalt. 1 Grenz- | 3 J. postop.
zunehmend cerebellare befd. noch Gang-
Gangunsicherh. | Ataxie unsicherh. u.
nach Sturz auf Kopfschm.
Hinterkopf nicht
Erbrechen arb.-f.
& 15 Jahre | Seit 3 Wochen | Leichte Koor- 2—3 — 7 Mo. p. o.
Brechreiz, dinationsstorg. gutes Be-
Ubelkeit, Seh- | re. starker finden
stérungen Hirndruck
& 34 Jahre | Seit 2 Jahren Leichte Koor- 2—3 | normal | 6 Mo.p.o.
Kopfschmerz, | dinationsstorg. gutes Be-
seit 3 Wochen | rechts finden
Erbrechen
3 58 Jahre | Seit9 Monaten | Schwere Rumpf-| — | normal | gest. post
Erbrechen, ataxie, op. (8 Tg.)
Schwindel, Nystagmus,
Gangunsicherh. | Hirndruck
Q 21/, Jahre | Zunehmender | Hydroc. occl. — normal | gest.post
Hydrocephalus | Meningo-Ence- op. (14 Tg.)
seit Geburt phalocele,
Entwicklungs- | Spalt- und
verzogerung Keilwirbel

bei geringer Elastizitdt eher eine ,,Hirnhernie’ im Sinne einer Arnold-
Chiarischen Miflbildung entstehen. Dafi dabei auch ,,Selbstheilungen®
auftreten konnen, beweisen die Zufallsbefunde von Arachnoidalcysten
usw. der Pathologen bei v6llig anderer Todesursache. Diese Selbstheilung
tritt durch Membraneinriffi bzw. Perforation der Foramina Luschkae
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oder erhohter Permeabilitit der Cystenwand ein und verwandelt so den
VerschluBhydrocephalus in einen kommunizierenden. Eine interessante
Abwandlung beschreibt GARDNER noch in der Form der hohen

Tabelle 1b. Arnold-Chiarische MiSbildung
Alter
bei stationdrer ]‘ Anamnese Hauptsymptomatik (Sigtf Liquor ]f gffrtx?lléﬁ
Aufnahme |
© 23 Jahre | Seit4 Monaten | Hirndruck- 4 | normal | 5Jahrep.o.
Hinterkopf- schiidel geringe Befinden
. schmerz und Koordinations- . gub, kommt
Erbrechen storung rechts . héusl. Be-
! schéaftig. n.
Q43 Jahre | Seit Jahren Neurologisch. spon- | normal | gest. 81/, J.
Kopfschmerz o. B. taner post op.
u. endokrine Venen-
Storungen puls
3 35 Jahre | Jahrelang Kopf-| Rumpfataxie, 4—5 — 11/, J. post
schmerz, in den | latente Parese op. noch
letzten Wochen ;| re. Arm, psych. Gleichge-
Anfille von Be- | Veranderung wichtsstorg.
wubBtlosigkeit, | (Verlangsamung u. Erbrech.
Gangunsicherh. | Aspont.) nicht
Erbrechen arb.-f.

3 19 Jahre | Seit 3 Monaten | linksseitige 2 | Eiweil | 4 Mon. post
Kopfschmerz cerebellire op. Befinden
oceip., Schwind.| Zeichen und gut,
Erbrechen und | Nystagmus 1,9n. K. | machte Abi-

i Gangunsicher- mittl. tur, studiert
heit Mastix-
kurve
& 41 Jahre | Seit 5 Jahren Rumpfataxie — normal | 12 Monate
! Schwindel, dann| Koordinations- post op.
zunehmend storungen verst.
Gleichgewichts-
storung und
Erbrechen
Q@ 24 Jahre | Seit 1 Jahr Gangunsicherh. | 3—4 — 1 J. post op.
Kopfsehm., seit | cerebellire gebessert
6 Wochen Zu- | Ataxie, Nystag-
nahme und Seh-| mus, Babinski
verschlechterg. | li.
Ohrensausen \

Syringomyelie bzw. -bulbi. Diese Hydromyelie kann nach seiner Meinung
durch die staindige Pulswellenbewegung des Liquors im Zentralkanal gegen
das Hindernis entstehen. Es hat sich deshalb als giinstig erwiesen, bei hoher
Syringomyelie nicht auf die Encephalographie oder Ventriculographie
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zu verzichten. G. fand bei den meisten dieser hochgelegenen Syringo-
myelien einen VerschluB des For. Magendie. Auch denoft festzustellenden
,»Schntirring” der Dura am For. Magnum erklirt G. als Folge der mecha-
nischen Kompression bei der Atresie des For. Magendie. Diese Moglich-
keit der mechanischen Entwicklung einer hohen Syringomyelie deuteten
bereits frither (1953) GarcIN u. OEcoNoMos in ihrer Monographie an.

Wir haben nun die operativ als sichere MiBbildungen festgestellten
Verschliisse des Foramen Magendie der letzten 9 Jahre zusammengestellt
unter besonderer Beriicksichtigung der sogenannten Dandy-Walkerschen
und der Arnold-Chiarischen Form. Diese beiden Formen machen im
Krankengut der raumverdringenden Prozesse der hinteren Schidelgrube
etwa 8—109%, aus und sind praktisch gleichmiBig verteilt. Eine ein-
gehende Darstellung dieser Falle diirfen wir uns versagen, wir stiitzen uns
auf eine tabellarische Ubersicht der Anamnese und des klinischen Bildes
(s. Tab.1a u. b).

Zunichst verdient die Tatsache hervorgehoben zu werden, dal —
obwohl im Schrifttum immer auf zusétzliche Fehlbildungen wie basilire
Impression, Spaltbildungen usw. hingewiesen wird — nur in einem unserer
Fille eine kndcherne Fehlbildung festgestellt werden konnte. Die Einweisungs-
diagnosen lauteten , Hirntumor oder ,,Kleinhirntumor®. Auch wurden
in keinem dieser ille neurologische Symptome einer hohen Syringo-
myelie gefunden, wie es GARDNER beschrieb. In der weitaus groBten
Zahl (in etwa 809%,) finden wir Stauungspapillen und vollig normalen
Liquor. Ein Zeichen, daf3 es auch bei hoher Stauungspapille nicht
zu einem Liquorsyndrom zu kommen braucht und daB die Blockie-
rung der Liquorstrémung keine vollstindige ist. Diese Diskrepanz im
Verhilinis von Stawungspapille zu Liquorbefund, die auch von anderen
Autoren hervorgehoben wird, besitzt im Zweifelsfall differentialdiagno-
stischen Wert.

Die Anamnese ist im allgemeinen bei der Arnold-Chiarischen Form
langer — sehr oft iiber Jahre sich hinziehend. Diese Feststellung ist nur
schlecht mit der Behauptung BENDAs zu vereinbaren, wonach sich der
Hydrocephalus bei der Arnold-Chiarischen MiBbildung schneller ent-
wickeln soll als beim Dandy-Walker-Syndrom. Was die Geschlechts-
verteilung anlangt, so erlaubt unsere kleine Zahl keine sicheren Schliisse,
doch scheint das méannliche Geschlecht bevorzugt ergriffen zu sein.
Garomy u. OrcoNoMos fanden in einem Gesamtkrankengut von 112
congenitalen Miflbildungen — vorwiegend Arnold-Chiarischen Formen —
?/; Manner.

Das FErkrankungsalter weist bei den Dandy-Walker-Formen das
Maximum im 1. und 2. Lebensjahrzehnt, wihrend die Arnold-Chiarischen
Formen bevorzugt nach der 2. Dekade (bis 5.) angetroffen werden. Diese
Altersgruppierung finden auch GArcIN u. OrcoNOMOS.
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Klinisch-neurologisch geht den Lokalsymptomen bei Arnold-Chiari-
scher Erkrankung eine oft jahrelange Hirndrucksymptomatik mit Kopf-
schmerzen voraus, wahrend die Entwicklung der Hirndruck- und Lokal-
Symptomatik bei der Dandy-Walkerschen Form stiirmischer und wesent-
lich kiirzer vonstatten geht. Was nun die Mortalitat anlangt, so ist bei
beiden Formen natiirlich die Ausdehnung der Mifbildung entscheidend.
Je geringer die MiBbildung (sowohl der Ausdehnung wie dem mdoglichst
unilokuldren Vorkommen nach), desto besser ist auch die Prognose. Auch
das Alter spielt eine entscheidende Rolle. So sind z. B. WALKERs Fille,
die im Alter von 10 Monaten, 13 Monaten und 51/, Jahren zur Operation
kamen, alle verstorben. Von unseren 7 Fillen mit Wurmplasie kamen
2 im Alter von 2!/, und 3 Jahren und 1 im Alter von 58 Jahren unmittel-
bar nach der Operation ad exitum. Die postoperative Uberlebensdauer
ist bei den Arnold-Chiari-Formen linger, sie betrug in einem Fall 81/,
Jahre, im anderen 1 Jahr. Betrachten wir das Gesamtergebnis unserer
operierten Kranken, so kénnen wir den von WALKER ausgesprochenen
Pessimismus nicht ganz teilen. Obwokl man mit einer Mortalitit von 30 bis
50%, rechnen muf, sind die postoperativen Besserungen doch so eindrucks-
voll, daf$ man stets den Versuch einer Wegnahme des Hindernisses machen
sollte.

Zusammenfassung

13 Falle von Hydrocephalus occlusus durch Fehlbildungen am Ausgang
des 4. Ventrikels werden in tabellarischer Ubersicht dargestellt. Klinilk
und Katamnese der zwei Formen dieser Entwicklungsstérungen werden
mit der Literatur besprochen: Die Arnold-Chiarische Miffbildung und die
im amerikanischen Schrifttum als Dandy-Walkersche Erkrankung be-
zeichnete Atresie des Foramen Magendie mit Wurmaplasie werden ein-
ander gegeniibergestellt.

Der pathogenetische Mechanismus des Hydrocephalus occlusus ist in
beiden Krankheitsbildern dhnlich. In klinischer Hinsicht lassen sich —
abgesehen von dem verschiedenen makroskopischen Bild bei der Ope-
ration — Unterschiede des Erkrankungsalters (d. h. dem ersten Auftreten
der Symptome), ihrer Entwicklung und der Mortalitdt und Prognose
erkennen. Beachtenswert ist der vollig normale Liquorbefund bei vorhan-
dener — teilweise sehr hoher — Stauungspapille bei beiden Formen.
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