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[]berzShlige corpora mamillaria - 
ein Befund bei einem Fall mit fetalem Alkoholsyndrom* ** 

G. Adebahr und K.D. Erkrath 
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Hufelandstrage 55, D-4300 Essen 1, Bundesrepublik Deutschland 

Supernumerary corpora mamillaria- 
a Finding in a Case of Fetal Alcohol Syndrome 

Summary. A case of  fetal alcohol syndrome is described, in which super- 
numerary corpora mamillaria were found and in which the exterior embryo- 
nal-cell granular layer of the cerebellum showed superficial indentations. 
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Zusammenfassung. Es wird fiber einen Fall mit fetalem Alkoholsyndrom 
berichtet, bei dem fiberz/ihlige corpora mamillaria vorhanden waren, und bei 
dem die embryonalzellhaltige /iugere K6rnerzellschicht des Kleinhirns 
flache Einziehungen aufwies. 

Schliisselwort: Fetales Alkoholsyndrom, fiberz/ihlige corpora mamillaria 

Uber Beziehungen zwischen Trunksucht  der Mutter  und morphologischen Ent- 
wicklungsst6rungen von Kindern dieser Mfitter ist schon in/ilterer Zeit berichtet 
worden. Jedoch haben erst vor 10 Jahren Jones und Smith (1973) und Jones et al. 
(1974) das klinische Erscheinungsbild als Syndrom dargestellt. Offenbar war die 
erste umfassende Studie yon Lemoine et al. (1968) - d e r  Studie liegen 127 Ffille 
zugrunde - fiber Zusammenh/inge zwischen Alkoholkrankheit der Mutter  und 
geh~iuft auftretenden congenitalen Migbildungen der Kinder unbeachtet  ge- 
blieben. Hanson et al. (1976) sind daher nicht die Erstbeschreiber, wie h/iufig 
erw/ihnt wird. In den letzten Jahren wird h/iufiger fiber das fetale Alkohol- 
syndrom aus dem Fachgebiet tier Kinder- und dem der Nervenheilkunde berich- 
tet (Palmer et al. 1974; Manzke und Grosse 1975; Ijaiya et al. 1976; Majewski et al. 
1977, 1978; Clarren und Smith 1978; JansevanRensburg  1981; Schmitt und 
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Bartels 1981; Berlit 1982; L6ser  1982; L6ser  et al. 1982). Die vorgelegten  Fall- 
Zah len  sind unterschiedl ich ,  ja  widerspri.ichlich. 

f2ber m6gl iche  Z us am m enh / inge  zwischen fetalem A l k o h o l s y n d r o m  und  
En t s t ehung  mal igner  T u m o r e n  ber ich ten  Becker  et al. (1982). 

Be im fetalen A l k o h o l s y n d r o m  kann  ein breitgefficherter Dysmorph ie -  
komplex  result ieren.  H~iufig k o m m t  es bei F r f ihgeborenen  zu einer  kranio- 
facialen Dysmorph ie .  Todesurs~ichlich im S/iuglings- und  Kleinkindesal ter  sind 
meis tens  dysplastische kardiovaskul/ire Anomal i en ;  sie sind bei e twa e inem Drit- 
tel der Kinder  mi t  fe ta lem A l k o h o l s y n d r o m  vorhanden .  Die Facies eines Kindes  
mi t  fe ta lem A l k o h o l s y n d r o m  gilt, zumindes t  in den ersten Lebens jahren ,  als 
symptomat i sch  f'fir alas Syndrom,  zumal  dann,  w e n n  die T runksuch t  der Mut te r  
anamnes t i sch  gesicher t  ist. T r o t z d e m  m u g  m a n  auch  andere  S y n d r o m e  - 
g e n a n n t  seien das L a n g e - S y n d r o m  sowie alas Edwa rds -Synd rom - in die diffe- 
rent ia ld iagnost ischen fJ-berlegungen e inbeziehen.  

Die Arch i tek tur  des Gehi rns  kann  bei fe ta lem A l k o h o l s y n d r o m  gest6rt  sein. 
Es f inden sich nach  U n t e r s u c h u n g e n  von  Clarren et al. (1978), Ule (1982) und  
Q u a d b e c k  und  Ule (1983) 6rtlich ausgepr/igte S t6 rungen  tier W a n d e r u n g  von  
Nerven-  und  Gliazellen,  He te ro top ien  der Neuro-Gl ia ,  yon  denen  nicht  selten 
die M e n i n g e n  be t rof fen  sind, Mikrenzephal ie ,  Hydrocepha lus ,  M e n i n g o m y e l o -  
cele bis h in  zur  Anencepha l ie .  

Kasuistik 

In unserem Untersuchungsgut land sich ein 4 Monate alt gewordener m/innlicher S/iugling, 
bei dem eine Fehlbildung am Gehirn vorhanden war, die unseres Wissens bisher beim fetalen 
Alkoholsyndrom nicht beschrieben worden ist. Daher soll kurz darfiber berichtet werden. 

Von der Mutter, die das Kind zur Welt brachte, war bekannt, dab sie erheblich dem 
Alkohol zusprach. Bei tier Geburt wog alas am Ende des 8. Schwangerschaftsmonats geborene 
m~innliche Kind 1500g. Das Kind wies bei der ~iugeren Besichtigung mggig ausgepr~igte 
Zeichen eines fetalen Alkoholsyndroms auf, dem in der Klinik angewandten Einteilungsgrad 
II entsprechend. Die Unterarmknochen waren m/i$ig deformiert. Nach dem klinischen 
Befund soll auch ein Defekt in der Kammerscheidewand des Herzens vorhanden gewesen 
sein. Das Kind wurde 3 Monate lang im Krankenhaus behandelt, dann aufWunsch der Mutter 
gegen ~irztlichen Rat nach Hause entlassen. 

Am 01.01.1982, gegen 10.30 Uhr, wurde das Kind vonder  Mutter tot im Bettchen auf- 
gefunden. 

Bei der Obduktion war die Kindesleiche 52 cm lang und 2930g schwer. Es fanden sich 
m~gig ausgepr~igte Zeichen einer kraniofacialen Dysmorphie. Elle und Speiche waren am 
linken und rechten Unterarm zur Streckseite bin st/irker durchgebogen. 

Die groge Sch~idelliicke hatte die Mage 7 zu 5,4 cm. Die weichen Hirnh~iute waren unauf- 
f'~illig, Hirnwindungen regelrecht angelegt. Das Kleinhirn zeigte keine Besonderheiten. Das 
Gehirn wog 472 g. Bei der Darstellung des Hypophysenstiels und der corpora mamillaria fiel 
auf, dag nicht nur 2, sondern 4 corpora vorhanden waren (Abb. 1). Dabei waren die medial 
gelegenen regelrecht grog, das jeweils lateral davon gelegene corpus war kleiner, nicht ganz 
linsengrol3. Die Hirnkammern waren nicht erweitert. Heterotopien waren nicht zu erkennen. 

Unter der Kapsel und auf der Schnittfl~iche der inneren Brustdriise fielen punktf6rmige 
Blutungen auf. Das 24 g schwere Herz enthielt fliissiges Blut und war frei yon Fehlbildungen. 
Das Foramen ovale war schlitzfOrmig often. Die Halsweichteile waren frei yon Blutungen. In 
den Bronchien lag etwas fadenziehender, grauer Schleim, die S chleimhaut der Bronchien war 
etwas ger6tet, aber nicht geschwollen. Der linke Schilddrfisenlappen war nur erbsengrog, der 
rechte unauff~illig. Der Ductus Botalli war verschlossen. Der linke Lungenoberlappen wies 
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Abb.1. Sekt.-Nr. 6/82, mfinnl., 4 Monate alt. Fetales Alkoholsyndrom. Oberz/ihlige corpora 
mamillaria 

zwei spaltartige Vertiefungen auf, am rechten Lungenoberlappen zeigte sich eine derartige 
Vertiefung. 

Das Blut war frei von Alkohol. Die chemisch-toxikologische Untersuchung verlief 
negativ. 

Bei der mikroskopischen Untersuchung ergab sich, bis auf die noch zu beschreibenden 
Ver/inderungen am Gehim, lediglich, dag die kleinen Follikel der Schilddrfise weitgehend 
frei von Kolloid und zum gr6gten Teil kollabiert waren. Vom Gehirn wurden Groghirnrinde 
(an verschiedenen Stellen), Kleinhirn, Linsenkem, Mittelhirn, corpora mamillaria und 
Fornix mikroskopisch untersucht. Die Pr~parate wurden mit H~imatoxilin-Eosin, nach 
Kltiver/Barrera, gef'~irbt. An Gefrierschnitten wurde die F[irbung mit Sudan III vorge- 
nommen. 

Ergebnisse 

Die Groghirnr inde zeigte keine Besonderheiten.  Vor allem an den U-Fasern war 
zu erkennen,  dab die Markscheidenbildung noch nicht sehr weit fortgeschritten 
w a r .  

A m  Kleinhirn war die ~iuBere K6rnerzellschicht noch vorhanden,  sic zdg tc  
stellenweise eine doppelte Lage. Es fiel eine gewisse Unruhe  im Bereich dieser 
Schicht auf, indem sich immer  wieder - unterschiedlich tiefe - Einbuchtungen 
abzeichneten (Abb. 2). Nur  stellenweise hatte man  den Eindruck, als sei in einer 
solchen Einbuchtung ein feines Geffig vorhanden.  Molekularschicht,  Purkinje- 
Zellen und innere K6mersch ich t  sowie das Mark zeigten keine Auff~illigkeiten. 

Bei tier Untersuchung des Linsenkerns fiel auf, dab in tier Umgebung  der 
S e i t e n k a m m e m  noch gr6gere Matrix-Reste vorhanden waren. Das Mittelhirn 
war unauffiillig. 
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Abb. 2. Sekt.-Nr. 6/82, m/innl., 4 Monate alt. Fetales Alkoholsyndrom. Persistierende embryo- 
nalzellhaltige K6merzellschicht an der Kleinhirnrinde mit Einbuchtungen der Oberfl/iche. 
H~imatoxilin-Eosin 

Abb.3. Sekt.-Nr. 6/82, m/inrfl., 4 Monate alt. Fetales Alkoholsyndrom. Zahlreiche ge- 
schrumpfte Ganglienzellen in den fiberz~ihligen rudiment/iren corpora mamillaria. Kliiver- 
Barrera 
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Die regelrecht angelegten corpora mamillaria waren frei von krankhaften 
Ver~inderungen und standen mit dem Fornix in Verbindung. Die Ganglienzellen 
waren unauff~illig. Die fiberz~ihligen corpora standen nicht mit dem Fornix in 
Verbindung. In diesen corpora waren im Gegensatz zu den medial gelegenen die 
meisten Ganglienzellen geschrumpft und mit einem pyknotischen Kern ver- 
sehen (Abb. 3). Die Gliazellen waren sehr klein, die Kapillaren unauff~illig. 
Blutungen waren nicht zu erkennen. 

Die in den untersuchten Hirnabschnitten gelegenen Arterien, Arteriolen, 
Venen und Kapillaren waren frei yon krankhaften Ver/inderungen. 

Diskussion 

Ordnet man die beschriebene morphologisch fagbare Anomalie dem - sicher 
nicht spezifischen- Dysmorphie-Komplex beim fetalen Alkoholsyndrom zu, so 
ist der Nachweis fiberz/ihliger corpora mamillaria insofern bemerkenswert, weft 
er eine nur diskrete VerLnderung der makroskopischen Hirnarchitektur ist und 
eine zus/itzliche, fiberschfissige morphologische Struktur darstellt. Denn das 
Gehirn von Kindern mit fetalem Alkoholsyndrom ist in der Regel durch hypo- 
und dysplastische Anomalien sowie durch Agenesie spezieller Areale und nicht 
durch zus~itzliche Bildungen gekennzeichnet. 

Der Zeitpunkt der meisten MiBbildungen am Gehirn beim fetalen Alkohol- 
syndrom ist nicht genau zu bestimmen. Nun ist aber bekannt, dab sich die cor- 
pora mamillaria beim Menschen etwa in der vierten Schwangerschaftswoche 
ausbilden: Innerhalb der Pars mamillaris vertieft sich der Zwischenhirnboden in 
der Mittelebene an zwei Stellen, im Bereich des Tuberculum mamillare zum 
Recessus mamillaris und vor demselben zum Recessus infundibularis, der sich 
zum Infundibulum verlgngert. W~ihrend des genannten Vorgangs k6nnte die 
beschriebene MiBbildung entstanden sein. 

Offenbar spielen ffir die Mil~bildung am Gehirn beim fetalen Alkoholsyn- 
drom die Menge des durch die Placenta in das zentrale Nervensystem der Leibes- 
frucht gelangenden Alkohols und das Krankheitsstadium der Mutter eine groBe 
Rolle. Nach Volk (1980), der experimentell an der Ratte arbeitete, verffigt der 
Fetus nur fiber sehr geringe Mengen an ADH, so dab der Alkohol kaum oder nur 
langsam abgebaut werden kann. Dadurch soll, wie auch Ule (1982) sowie Quad- 
beck und Ule (1983) annehmen, die Differenzierung neuronaler Strukturen 
gehemmt werden. Volk (1980) weist zus/itzlich auf m6gliche St6rungen bei der 
Synaptogenese und im Transmitter-Stoffwechsel hin. 

Es fiberrascht, dab bisher bei der - sicher schon beachtlichen Zahl der mor- 
phologisch untersuchten Todesf~ille yon Kindern mit fetalem Alkoholsyndrom- 
eine Ver~inderung, wie beschrieben, bisher noch nicht gefunden worden ist, 
denn die corpora mamillaria sind beim Morbus Wernicke, der zwar auch nicht 
ganz alkohol-spezifisch ist, regelm/igig betroffen. Oft ist das in Form einer 
Spongiose (Abb. 4), seltener in Form einer Gewebeverdichtung mit Induration 
(Abb. 5) der Fall. Das deutet zumindest daraufhin, dab die corpora mamillaria 
eine gegenfiber dem SchadstoffAlkohol empfindliche Region sind. Das k6nnte 
auch auf die in Entwicklung begriffenen corpora mamillaria zutreffen. 
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Abb. 4. Sekt.-Nr. 102/74, weibl., 34 Jahre alt. Alkoholikerin. Suicidale Schlafmittelvergiftung. 
Spongiose, Schwund von Ganglienzellen, Neubildung von Kapillaren in den corpora mamil- 
laria, van Gieson (Elastica) 

Abb, 5. Sekt.-Nr. 55/82, m/innl., 44 Jahre alt. T6tung durch stumpfe Gewalteinwirkung. Gliose 
in den corpora mamillaria. Kltiver-Barrera 
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Zur  Ver~inderung am Kleinhirn ist zu sagen, dal3 sich vom 6. Embryonal-  
mona t  unter  den weichen Hirnh~iuten eine embryonalzellreiche K6rnerschicht  
ausbildet, die nach innen yon einer breiten zel larmen Molekularschicht  abge- 
grenzt wird. Bis zum 5. Lebensmona t  post par tum k6nnen,  besonders  in den 
Windungst~ilern, Reste dieser Embryonals t ruktur  erhalten bleiben. Die 
beschr iebenen Einbuchtungen im Bereich der embryonalzellhalt igen K6rner-  
schicht sind zwar nicht regelrecht, aber auch nicht sicher pathologisch. Die 
doppelte Zellage l~il3t die Vermutung zu, dab die Einbuchtungen durch 
Streckung tier beiden Zellschichten h/itten ausgeglichen werden k6nnen.  Die 
Feststellung yon Volk (1980), dab der Alkoholgehalt  im Kleinhirn des Ratten- 
Feten  bzw. Rat ten-Embryo besonders hoch ist, spricht daf't~r, dab St6rungen in 
der Entwicklung des Kleinhirns, wie sie im beschr iebenen Fall gesehen wurden,  
durch Einwirkung yon Alkohol mitverursacht  sein k6nnten.  

Da  die Migbildungen am Gehi rn  nur diskreter Art waren, da das Herz  keine 
Fehlbildung aufwies, da die mikroskopische und chemische Untersuchung 
keine den Eintritt des Todes zwanglos erkl/irende Ursache erbrachten, wurde 
unter  BeriJcksichtigung des Obduktionsbefundes die Diagnose ,,P16tzlicher Tod 
im S/iuglingsalter bei leichter Bronchitis" gestellt. 
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