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Angaben zum membránosén Verschluss des 
Aqueductus Sylvii

Von

E. P a r a ic z

I n s t i t u t  fü r N euroch irurg ie , B u d a p e s t 

(E ingegangen  am  19. J a n u a r  1970)

D ie sich  a u f  die d u rch  versch iedene ä tio log ische F a k to re n  h e rbe ige­
fü h r te n  m em b rán o sén  V ersch luß type  d e r d is ta le n  E in m ü n d u n g  des A q u e­
d u c tu s  S ylv ii beziehenden  klin ischen  A n g ab en  w erd en  e r lä u te r t. M it H ilfe  
d e r au sfü h rlich  beschriebenen  M em b ran p erfo ra tio n  w ar bei d en  P a tie n te n  
eine d ire k te  P a ssag e rek o n stru k tio n  zu erre ichen .

Bei Stenose bzw. Verschluß des 
Aqueductus vermögen verschiedene 
pathologische Prozesse eine Rolle zu 
spielen. Vor allem unterscheidet man 
die durch die Kompressionsprozesse 
der Umgebung herbeigeführten se­
kundären Verschlüsse und die sog. 
primären Aqueductusverschlüsse und 
-Stenosen, welche Zülch  und N acht­
w ey  [15] anhand des pathologischen 
Bildes vom ätiologischen Standpunkt 
in 3 Gruppen, namentlich in konna- 
tale, entzündliche und tumoros be­
dingte Prozesse eingeteilt haben.

Unter den konnatalen Abweichun­
gen findet sich eine überraschend 
lange Reihe der morphologischen Va­
riationen. In der Mitteilung von 
Spie l e r  [11] wurden 38, in der Arbeit 
von B eckett und Mitarb. [1] 50 
solche Hirnstämme beschrieben deren 
Aqueductus über eine normale Liquor­
transportfunktion verfügte. Der Quer­
schnitt des Lumens war höchst unter­
schiedlich: rund, oval, rhombisch, 
dreieckig oder eine T-förmige, mit­

unter eine waagerechte oder senk­
rechte schmale Spalte. Der Durch­
messer — deren Normalmaß bei 
Erwachsenen 3 mm ausmacht — er­
wies sich ebenfalls als variabel, ohne, 
daß dies zu Hydrozephalus geführt 
hätte. Das Maß derjenigen Lumen­
verengung, die bereits eine Passa­
gestörung verursacht, kann nicht ge­
nau festgestellt werden. Im Material 
von B eckett  und Mitarb. [1] betrug 
die bei nicht Hydrozephalikern mikro­
skopisch gemessene kleinste Spalte 
0,09 cm2. Das Ependym war häufig 
mehrschichtig und von unregelmä­
ßiger Dicke, während in anderen 
Fällen an der einen Seite oder an bei­
den Seiten der Wand ein Ependym- 
mangel vorlag. Angesichts dessen, 
daß nach den Untersuchungen von 
H ochstetter  [3] diese Erscheinung 
normalerweise in den 6 .—-16. Wochen 
des fötalen Lebens zu beobachten ist, 
erhebt sich im Falle einer postnatalen 
Nachweisbarkeit der Verdacht auf 
Dysgenesie. Das sich anstelle dieser
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Epitheldefekte, auch hinsichtlich der 
Zelldensität außerordentlich variable, 
subependymale, periaqueduktale Glia- 
septum wölbte sich häufig bruchartig 
in das Lumen des Aqueductus ein 
oder überbrückte dasselbe. In zahl­
reichen Hirnstämmen wurden akzes­
sorische Aqueductuli beobachtet.

Obwohl die pathologischen Steno­
sen bzw. Verschlüsse durch morpho­
logischen Variationen ähnliche Fak­
toren herbeigeführt werden, betrach­
ten Zü lch  und N achtw ey  [15] diese 
Veränderungen nur dann als konna- 
tal, wenn es sich nicht um eine glioti- 
sche Einengung handelt, wenn eine 
Aqueductus-Verzweigung besteht, 
oder das Lumen durch ein nicht glioti- 
sches Septum verschlossen wird. In 
diese letzterwähnte Gruppe reihten 
die erwähnten Verfasser zwei ihrer 
Fälle ein, in denen sich die den 
Verschluß verursachende Membran 
— die ihrer Gewebestruktur zufolge 
als die Fortsetzung des normalen 
Hirngewebes zu sein schien — auf 
dem Initialabschnitt des Aqueduc­
tus, in der Nähe der Einmündung der 
III. Kammer befand. Im Gegensatz 
damit betrachtete R ü ssel  [9] rieht 
nur die aus einem embryonalen Früh­
defekt stammende Reduplikation, 
sondern auch die Einwucherung in 
das Lumen als Dysgenesie; dieser 
letzterwähnte Prozeß progrediert aber 
im postnatalen Leben langsam. Der 
Umstand, daß in mehreren der von 
B e c k e t t  und Mitarb. [1] analysierten 
7 gliotischen Verschluß-Fällen auch 
andere dysgenetische Erscheinungen 
vorzufinden waren, scheint ebenfalls 
den kongenitalen Ursprung der ange­

führten Veränderungen zu unterstüt­
zen. Z ü l c h  und N a c h t w e y  [15] be­
trachten diese Gliose als das Endsta­
dium eines entzündlichen Prozesses.

In einigen Fällen ließ sich in der 
distalen Einmündung des Aqueductus 
eine spezielle Erscheinungsform des 
Gliablattes, namentlich ein auf beiden 
Oberflächen mit Ependym bedecktes, 
membranöses Gebilde beobachten. Im 
Zusammenhang mit der Erläuterung 
ihrer 4 eigenen Fälle berichteten 
T u r n b u l l  und D r a k e  [13] noch über 
weitere 12, aus der Literatur gesam­
melten Fälle. In diese Gruppe kann 
auch Fall 6 . von Z ü l c h  und N a c h t ­

w e y  [15] gereiht werden, in dem 
sich in der distalen Einmündung eine 
membránosé Glialamelle befand. Laut 
der zugänglichen Literaturangaben 
konnte eine direkte Passagerekon­
struktion durch chirurgische Mem­
branperforation bisher in 7 Fällen 
erreicht werden.

In Anbetracht dessen, daß sich der 
membránosé Verschluß der distalen 
Einmündung — sowohl was die neuro- 
radiologische Diagnostik, als auch 
was die neurochirurgische Lösung 
anbetrifft — von den primären Aque- 
ductusverschlüssen unterscheidet, 
scheint die abgesonderte Besprechung 
dieser Frage indiziert zu sein, obwohl 
sich in bezug auf die Ätiologie der die 
Substanz derselben bildenden Glia- 
narbe keine einheitliche Anschauung 
entwickelt hat. In unserem Institut 
hatten wir in den letzten 15 Jahren 
die Gelegenheit, den membránosén 
Verschluß der distalen Einmündung 
des Aqueductus Sylvii in 3 Fällen zu 
beobachten.
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F a LLD ABSTELLUNGEN

F a ll N r . 1. S. Cs. l l jä h r ig e r  K n ab e . 
W ich tigere  an am nestische  D a ten : D er
K n ab e  k a m  2 W ochen  frü h er, m itte ls  
S c h n itte n tb in d u n g  a u f  d ie  W elt. E ines 
d e r G eschw ister h a t  eine L ip p en sp a lte . — 
V ersp ä te te  V erknöcherung  d e r g roßen  
F o n tan e lle . A ls K in d  e rle rn te  er d as S pre­
chen  e rs t im  A lte r von  2 Ja h re n . Seine 
Schulen  ab so lv ie rte  e r  m it gu tem  E rg e b ­

k u rv e : no rm al. F ra k tio n ie r te s  lum bales 
P E G : D ie L u ft konn te  n u r  b is z u m  L um en  
d e r  IV . G eh irnkam m er e in g e fü h rt w erden  
(A bb. 2). A u f den  V en trik u lo g ra m m en  
w ar d ie  hochgrad ige E rw e ite ru n g  d e r 
S e iten k am m er und  d e r I I I .  K a m m e r e r ­
s ich tlich . D ista le r V erschluß d es e rw e ite r­
te n  A q u ed u ctu s, der sich a u ffü lle n d e  A b ­
s c h n i tt  w ö lb t sich u n te rw ä r ts  h e rv o r 
(A bb. .3). Subokzip ita le  K ra n ie k to m ie  : 
S inusanom alie  in  der fre ige leg ten  D u ra .

A b b . 1

nis, u n d  a u c h  die kö rperliche  E n tw ick lu n g  
ließ n ic h ts  zu  w ünschen  übrig ; als Schw im ­
m er g ew ann  e r in  seiner A lte rsg ruppe  den  
e rs ten  P re is  d e r  L an d esm e iste rsch aft. D ie 
g eg en w ärtig en  B eschw erden  m elde ten  sich 
vor 5 T ag en  in  F o rm  von  E rb rech en  und  
b item p o ra len  K opfschm erzen . A u fn ah m e­
befund : P u ls freq u en z : 52/m in. S chädel­
um fang : 57 cm . L e ich te  G en ickstarre .
R e c h ts  z en tra le  F az ia lp arese , m itte lm äß ig  
leb h afte  R eflexe , in ta k te  K o o rd ina tion , 
la te n te  P a re se  d e r  rech ten  oberen  E x tr e ­
m itä t . F re ie s  Sehfeld, in ta k te r  F u n d u s . 
K ran io g rap h ie : n e g a tiv  (A bb. 1). Zellzahl 
im  lu m b a len  L iq u o r: 9/3, E iw eiß : 19 m g % , 
PÁNDYsche R e a k tio n : n eg a tiv , Benzoe-

H o c h s ta n d  der zerebellaren  T onsillen . A n ­
läß lich  d e r  V erm isinzision w u rd e  d as 
N e tz  d e r  e rw eite rten  K le ingefäße  k o a g u ­
lie r t . D u rch  D u rch tren n u n g  d es d ie  E in ­
m ü n d u n g  des in  d e r IV . G eh irn k am m o r b e ­
fin d lich en  A queductus versch ließenden  
m em b rán o sé n  G ebildes m it d e m  L in e a r­
m esser, k o n n te  dem  L iquor e in  fre ie r  W eg 
geö ffn e t w erden . D a sich w egen  p o s to p e ­
r a t iv e r  M eningitis in d e r IV . K a m m e r 
e ine O kklusion  en tw icke lte , e rw ies sich 
e ine R eo p e ra tio n  als e rfo rderlich , w obei 
es fe s tzu ste llen  w ar, d aß  d ie  L iq u o rp a s ­
sage  d u rc h  den  A queductus in  R ic h tu n g  
d es L u m en s d e r IV . K am m er u n b e h in d e r t 
v o n s ta tte n  ging. D ie narb ig  verw ach sen en
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A b b . 2

A b b . 3

T o n sillen  w u rd en  b re it  resez ie rt. N ach ­
d e m  sich  d e r  en tzü n d lich e  P ro zeß  beruh ig t 
h a t ,  vo llzog  sich auch  d ie  au sd rück liche  
R u m p fa ta x ie  inbegriffen , d ie  B esserung 
ra s c h . Ü b e r d ie  zw ischen d en  S e itenkam ­
m e rn  u n d  dem  sp ina len  L iq u o rrau m  be­

s te h e n d e  freie L iquorpassage ü b e rz e u g te n  
w ir u n s  m itte ls  der M eth y len b lau -P ro b e . 
G eg en w ärtig , d . h . a n d e rth a lb  J a h r e  n ach  
d e m  E in g riff , k an n  die R u m p fa ta x ie  ge­
ra d e  n o ch  nachgew iesen w erd en , d e r 
K n a b e  k o m m t seinen S chu lau fgaben  g u t
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n ach  u n d  b e te ilig t sich regelm äß ig  am  
S chw im m tra in ing .

F a ll N r . 2. L . K . 12 jäh riger K n ab e . 
N o rm ale  G eb u rt un d  E n tw ick lu n g . Im  
A lte r v o n  8 J a h re n  l i t t  e r  6 W ochen  lang  
a n  m i t  h o h em  F ieb e r e inhergehender, 
p a ro tit isb e d in g te r  M eningitis serosa. N acli 
4 jä h r ig e r B eschw erdefre iheit m elde ten  
sich in  d en  vergangenen  2 M onaten  K o p f­
schm erzen , m orgens E rb rech en , u n d  das 
K in d  v e rh ie lt sich zu rü ck h a lten d  u n d  still. 
A u fn ah m eb efu n d : P u lsfreq u en z : 68/m in, 
m äß ige  G en ick sta rre , K e rn ig  m äß ig  p o ­
sitiv , m itte lm ä ß ig  leb h afte  E igenreflexe, 
e tw as hyp o to n isch e re  M u sk u la tu r, e in ­
w and fre ie  K o o rd in a tio n . S tauungspap ille  
an  b e id en  A u g en h in te rg ru n d en  m it e iner 
V orw ölbung  von  1,5 — 2 D , u n d  p e rip ap il­
lä re n  S uffusionen; freie G esichtsfelder. 
K ran io g ram m : a u f  in te rk ra n ia le  H y p e r­
ten s io n  w eisende Zeichen (A bb. 5). E E G : 
R eg e lm äß ige  T ä tig k e it d e r re c h te n  H e m i­
sp h äre , o b e rh a lb  d e r  linken  H em isphäre  
d en  V e rd a c h t e iner o rgan ischen  S ch äd i­
gung  erw eckende W ellenverlangsam ung  
m it d iffu sem  p räzen tra l-tem p o ra le m  M ax i­
m um . N e g a tiv e r  K am m erliq u o r. V entri- 
ku lo g ram m : E rw e ite ru n g  d e r  e rs ten  d re i 
G eh irn k am m ern  u n d  sich d is ta l verbrei-

A b b . 4

ten d e  E rw e ite ru n g  des A q u e d u c tu s  (A bb. 
6). S u b o k zip ita le  K ran iek to in ie : E rw e i­
te ru n g  d e r  C isterna  m agna , V erd ick u n g  
d e r  A rachno idea . H isto logisch  ließ  sich 
eine V erm eh ru n g  der f ib ro tisc h e n  E le-

A b b . 5
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A b b . 6

A b b . 7

m e n te  nachw eisen (A bb. 7). H o chstand  
d e r  ze rebe lla ren  T onsillen . N a c h  der Ver- 
m is in z is io n  w ölbte sich  a u s  d e m  erw eiter­
t e n  A q u ed u c tu s  in  d en  P o l d e r  IV . K a m ­
m e r  e ine  M em bran  v o r, d ie  m it  dem  L i­

n ea rm esse r d u rch g e tren n t w u rd e , w as zur 
u n m itte lb a re n  W iederherste llung  d e r  L i­
q u o rp assag e  fü h rte . P o s to p e ra tiv  besserte  
sich  d ie  R u m p fa tax ie  b in n en  k u rz e r  Zeit. 
B e i d e r  4 Ja h re  sp ä te r  d u rc h g e fü h rte n
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A b b . 8

K o n tro llu n to rsu ch u n g  w a r d e r  neuro lo­
gische B efu n d  n e g a tiv  und  a u f  d e r  E E G - 
-K urve  m e ld e te  sich  in  den  h in te re n  A b ­
le itu n g en  n u r  eine m ilde sym m etrische  
V erlangsam ung . N orm ale  E n tw ick lu n g .

F a ll N r . 3. M. W . 14jähriges M ädchen. 
D ie E n tw ick lu n g  des M ädchens, d as  w e­
gen S te iß lage  m itte ls  Z an g en g eb u rt ge­
boren  w urde , v e rlie f no rm al; d ie  Schuler­
gebnisse w a ren  m itte lm äß ig . V or einem  
ha lben  J a h r  m e ld e ten  sich fro n ta le  und  
okzip ita le  K opfschm erzen , w ozu sich nach  
einem  h a lb e n  J a h r  E rb rech en , S eh stö ru n ­
gen und  beiderse itige  P y ram issy m p to m e  
gesellten. A u fn ah m eb efu n d : a u f  dem  K ra- 
n iogram m  a u f  in tra k ra n ia le  H y p erten s io n  
w eisende Z eichen (A bb. 8). K op fum fang : 
57 cm . M äßige G en ick sta rre , säm tliche  
E igenreflexe sind  leb h afte r . B eiderseitig  
po lyk lon ischer A chilles R e flex  und  
B ab insk isches P h än o m en . E tw a s  u n ­
sicherer G ang. D ie re c h te  P ap ille  is t in ­
ta k t , d ie linke, n a sa lw ä rts  e tw as unregel­
m äßig . F re ie s  G esich tsfeld . E E G : aus 
T h e ta -G ru p p en  m it  h o h e r A m p litu d e  so­
wie au s B e ta -G ru p p en  m it h o h er A m pli­
tu d e  und  lan g sam er F req u en z  bestehende, 
d iffus a k tiv ie r te  e lek trische  A k tiv itä t .  
L um baler L iq u o rb e fu n d : Z ellzahl: 0/3,

E iw e iß : 22 m g % , P Á N D Y s e h e  R e a k tio n : 
negativ '. K am m erliquo rbefund  (in  be id en  
K a m m e rn ): Z ellzahl: 0/3, E iw eiß: 10 m g % , 
PÁNDYsehe R e a k tio n : negativ . O to n eu ro - 
log ischer B e fu n d : beiderseitige v e s t ib u ­
läre  H y p e rfu n k tio n .

B ei d e r  frak tio n ie rten  lu m b alen  P n e u ­
m o en zep h a lo g rap h ie  konn te  die L u f t  n u r  
bis zu m  o ra le n  A b sch n itt d er IV . K a m m e r 
e in g e fü h rt w erden . V en trik id o g rap h ie : 
H y d ro zep h a lu s , A q u ed u c tu s-E rw e ite ru n g  
und  V ersch lu ß  d e r A qu ed u c tu se in m ü n - 
d u n g  in  R ic h tu n g  der IV . K am m er (A bb. 
9). S u b o k z ip ita le  K ran iek tom ie  : E rw e i­
te ru n g  d e r  C y ste rn a  m agna, n o rm ales  
Z erebellum . N ach  V erm isinzision u n d  F r e i ­
legung  d es o ra len  Pols der IV . K a m m e r  
w ölb te  sich  be im  A queductuse ingang  ein 
m o m b ran ö ses G ebilde vor, w elches m it  
dem  L in ea rm esse r inzid iert w u rd e ; d a  
a b e r d ie  L iq u o rp assag e  a u f  d iese W eise 
n ic h t w iederherzuste llen  w ar, w urde  d u rc h  
den  e rw e ite r te n  A queductus in  d ie  I I I .  
K a m m e r e in  K a th e te r  g efüh rt, w o ra u f  
sich d e r  m i t  M ethy lenb lau  g efärb te  L iq u o r 
re ich lich  e n tle e r te . N ach E n tfe rn u n g  des 
K a th e te rs  erw ies sich jedoch —- w egen  
d e r a b e rm a ls  unbefriedigend sch e in en d en  
P assage  — d ie  rechtsseitige V e n trik u lo -

Acta Paediatrica Academiae Scwnliarum Hungaricae 11, 1970



128 E. Paraicz: Membranöser Verschluß des Aqueductus

A b b . 9

A b b . 10

z y s te rn o s to m ie  als erfo rderlich . N ach  der 
O p e ra tio n  besserte  sich  d ie  R u m p fa tax ie , 
u n d  a u c h  die P y ra m issy m p to m e  v e r­
sc h w a n d e n . G egenw ärtig , a lso  3 J a h re  
n a c h  d e m  E ingriff, is t  d ie  E n tw ick lu n g  
d e r  P a t ie n t in  in  je d e r  H in s ic h t n o rm al, 
ih r e  L e is tu n g en  im  G ym nasium  sind  
m itte lm ä ß ig , sie s te h t v o r d em  A b itu r.

B e s p r e c h u n g

Obwohl der auslösende morpholo­
gische Faktor der Krankheit in jeden 
unserer 3 Fälle gleichfalls ein mem­
branöser Verschluß der distalen Aque- 
ductuseinmündung war, war die klini-
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sehe Erscheinungsform keineswegs 
einheitlich. Die Ursache liegt offen­
sichtlich darin, daß im Zustande­
kommen der identischen pathologi­
schen Schädigung in den einzelnen 
Fällen verschiedene ätiologische Fak­
toren eine Rolle spielten.

In unserem Fall 1. sprechen für den 
konnatalen Ursprung zahlreiche An­
gaben: die angeborene Malformation 
eines der Geschwister sowie die bei 
dem Patienten Vorgefundenen Zeichen : 
Spätverknöcherung der großen Fon­
tanelle, größerer Kopf, anomaler Du- 
rasinus, pathologische Gefäßbildung 
im oralen Pol der Vermis. In unserem
2. Fall kommt, angeschichts der vor 
vier Jahren abgeklungenen schweren 
Virusmeningitis und der Verdickung 
der Arachnoidea, eher ein entzünd­
licher Ursprung in Frage. Bei unserer 
dritten Patientin vermochten wir 
keine ätiologisch verwertbaren Anga­
ben vorzufinden.

Will man das klinische Bild der 
Erscheinung trotzdem mit einigen 
Daten charakterisieren, so läßt sich 
feststellen, daß die Patienten in 
nahezu dieselbe Altersgruppe gehören. 
Der membránosé Verschluß der oralen 
Einmündung des Aqueductus mani­
festiert sich bereits im frühen 
Säuglingsalter. Angesichts dessen, daß 
sich 10 der 14 in der Literatur 
erwähnten Patienten, bei denen ein 
solcher Verschluß der distalen Aque- 
ductuseinmündung vorlag, im Alter 
zwischen 5 23 Jahren befanden und
auch unsere Kinder im Alter von 
11, 12 bzw. 14 Jahren waren, darf 
behauptet werden, daß sich die durch 
die Veränderung herbeigeführten

schwersten Symptome am häufigsten 
im Kindes- und Jugendalter melden.

Die Zeitdauer der Anamnese ist 
veränderlich. Oft bestehen die auf 
intrakraniale Hypertension weisenden 
Symptome nur seit einigen Wochen 
oder Monaten; dies war der Fall bei 
3 von den 4 Patienten von T u r n b u l l  

und D r a k e  [13], sowie in jedem 
unserer 3 Fälle. In zahlreichen Fällen 
weisen dagegen mehrere Symptome 
— seit mehreren Jahren beobachtete 
Schädelvergrößerung oder auf dem 
Kraniogramm wahrnehmbare chroni­
sche hypertensive Erscheinungen —- 
auf eine länger bestehende Passage­
störung hin.

Im Vordergrund des neurologischen 
Bildes steht die intrakraniale Hyper­
tension, und zwar auch in jenen 
Fällen in denen neurologische Herd­
symptome nachzuweisen sind. Genick­
starre und aucli der Hochstand der 
zerebellaren Tonsillen waren in jedem 
unserer 3 Fälle zu beobachten. Die 
meistens fehlenden oder nur angedeu­
teten zereberallen Symptome melde­
ten sich in dem Fall von S c h e u r m a n n  

und G r o f f  [10] in ausgeprägter Form, 
auffallend waren jedoch die zwischen 
diesen Zeichen bestehende »Dyssyner­
gie«, sowie die gesteigerten Eigen­
reflexe, die beiderseitigen patholo­
gischen Reflexe und das gleichzeitige 
Fehlen des sich bei Kleinhirntumoren 
im allgemeinen früh auftretenden 
Erbrechens. In diesem Fall waren 
somit zahlreiche Symptome zu beob­
achten, die mit dem üblichen Bild 
eines Kleinhirntumors nicht in Ein­
klang gebracht werden können.

Die in einigen Fällen nachweisba-
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ren Pyramissymptome stammen ent­
weder aus der sich oral vom Ver­
schluß entwickelten bedeutenden 
Aqueductuserweiterung oder aber sind 
sie die Folgen des hochgradigen Hy­
drozephalus. Dies scheinen auch unsere 
Erfahrungen zu unterstützen: die
präoperative Anwesenheit und das 
postoperative Verschwinden der Pyra­
missymptome trat gerade bei jenen 
Kirdern in Erscheinung, bei denen 
der Hydrozephalus vom größten Aus­
maß war. Eie Stauungspapille ist 
eine häufige Erscheinung. Das EEG 
ist nicht charakteristisch und wider­
spiegelt im allgemeinen diffuse Hyper­
tension und das Fehlen fokaler Zei­
chen (die in unserem Fall 2. beobach­
tete bilaterale Wellen Verlangsa­
mung stand wahrscheinlich mit der 
früheren entzündlichen Erkrankung 
im Zusammenhang und konnte anläß­
lich der 4 Jahre später durchgeführ­
ten EEG-Kontrolle nicht mehr nach­
gewiesen werden). Während der lum­
bale Liquorbefund zumeist negativ 
ausfällt, weist der Kammerliquor­
befund auf Hydrozephalus. Der Rönt­
genbefund oder der Perkussionsschall 
des Schädels vermögen wertvolle, 
sich auf Hypertension beziehende 
Angaben zu Uefern. Es kann aber 
Vorkommen, daß sich das Kranio- 
gramm trotz der Schädelvergröße­
rung normal gestaltet, was darauf 
hinweist, daß sowohl die intrakraniale 
Druckerhöhung, auch eine derart 
hochgradige, die am bereits verknö- 
chernten Schädel Strukturverände­
rungen herbeizuführen imstande war 

als auch die schwerste Form der 
Liquorpassagestörung nur seit kurzer

Zeit, höchstens seit einigen Wochen 
bestehen. Diese Fälle (z. B. unser 
Fall 1) scheinen die Hypothese von 
R u s s e l  [9] zu unterstützen, laut 
der die gliotischen Obstruktionen 
(Schädelvergrößerung, Dysgenesien) 
zwar konnatalen Ursprungs sind, mit 
fortschreitendem Alter aber progre- 
dieren (sich rasch dekompensierende 
Hypertension).

Vom diagnostischen Standpunkt aus 
liegt die Bedeutung der klinischen 
Symptome darin, daß die Dominanz 
der hypertensiven Zeichen, der Man­
gel an Latéralisation und die Schädel­
vergrößerung den Verdacht eines axi­
alen Verschlusses der Liquorwege 
erwecken. Zerebellare Symptome kön­
nen in den meisten Fällen nicht 
nachgewiesen werden. Was die Diffe­
rentialdiagnostik gegenüber tumoro­
sén Prozessen anbelangt, bieten an­
dere auf Dysgenesie weisende Be­
funde oder Abgaben einen gewissen 
Stützpunkt.

All diese diagnostischen Erwägun­
gen beziehen sich auch auf andere 
Aqueductus-Verschlüsse. Zur sicheren 
Diagnose ist die Röntgen-Kontrast­
mitteluntersuchung unerläßlich. Als 
zwecksmäßigste Methode hat sich 
die Ventrikulographie erwiesen; die 
mit Jodöl-Präparaten verfertigten Bil­
der sind demonstrativ, aber auch 
mittels Lufteinblasung gewinnt man 
ein charakteristisches Bild: erweiter­
ter Aqueductus, auf dem distalen 
Abschnitt, an der der Membranvor- 
wölbung entsprechenden Stelle, be­
trächtlichere, kolbenförmige Erweite­
rung und totaler oder fast totaler 
Verschluß [6, 13, 14]. Die röntgenolo­
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gische Differenzierung von den Hirn­
stammtumoren ist kaum problema­
tisch, da bei einem Verschluß der 
distalen Einmündung, der Membran 
entsprechend in Richtung des Lu­
mens der IV. Kammer eine konvexe 
Vor Wölbung erscheint und der ge­
samte Aqueductus charakteristisch 
erweitert ist (Abb. 3, 6), während der 
Tumor das Lumen im allgemeinen 
verengt ur.d gleichzeitig auch dislo­
ziert (Abb. 10). Zur Differenzierung 
der beiden Krankheitsbilder bieten 
auch die klinischen Symptome eine 
Hilfe, da in dem Stadium, in dem 
der Gehirnstammtumor bereits Total­
verschluß verursacht, das neurolo­
gische Bild durch die nuklearen Läh­
mungen der Gehirnnerven charakteri­
siert wird. Im Frühstadium hat sich 
zur Unterstützung oder Ausschließung 
eines Gehirnstammtumorverdachts 
die fraktionierte lumbale PEG be­
währt [7]. Wenn für den Aqueductus- 
Lu men Verschluß eine Dysgenesie oder 
Entzündung verantwortlich ist, wird 
aber das Niveau des Verschlusses auf 
dem PEG nur selten deutlich dar­
gestellt, so daß sich die Untersuchung 
bei einem membránosén Verschluß nur 
zur Klärung der Anwesenheit einer 
Okklusion eignet [12].

Die abgesonderte Besprechung des 
membránosén Aqueductusverschlusses 
ist in erster Linie vom Gesichtspunkt 
der chirurgischen Lösung aus indiziert, 
zumal die Durchführung der direkten 
Passage-Rekonstruktion ausschließ - 
lieh beim membránosén Verschluß 
der distalen Einmündung, also bei 
keinem anderen Aqueductusverschluß 
möglich ist. Laut der zur Verfü­

gung stehenden Literaturdaten wurde 
die Membranperforation bisher in 9 
Fällen vorgenommen, unter denen 
sich 7 Eingriffe als erfolgreich erwie­
sen [2, 4, 6, 8, 10, 11]. Im Gegensatz 
zum Verfahren von T u r n b u r l  und 
D r a k e  [1 3 ]  wobei die Membran 
mit einem Katheter durchbrochen 
wird — halten wir anhand unserer 
Erfahrungen die anläßlich der Fall­
darstellungen geschilderte ( Vermisinzi- 
sion, Besichtigung der Aqueductusein- 
mündung und des oralen Pols der 
IV. Kammer und Durchtrennung der 
Membran mit dem Li near messe r) 
Methode als zweckmäßiger.

Die Vorteile der Methode lassen 
sich in folgendem zusammenfassen:

1. Selbst im Falle eines noch so 
typischen ventrikulographischen Bil­
des, ist der intraoperative Befund 
entscheidend (Tumor ? ).

2. Die Anwesenheit irgendeiner an­
deren, eventuelle oral im Aqueductus 
liegenden, Passagestörung verursa­
chenden Dysgenesie kann nicht einmal 
anhand eines eindeutigen Ventrikulo- 
gramms ausgeschlossen werden. In 
diesen Fällen bedeutet die Membran­
perforation noch keinen Erfolg.

3. Die Inzision der Glianarbe mit 
einem scharfen Instrument darf als 
schonhaftere Manipulation bezeichnet 
werden, als die Durchbrechung der 
Membran mit einem stumpfen Kathe­
ter, da in diesen letzterwähnten Fällen 
unter Umständen subependymale oder 
periaqueduktale Schädigungen entste­
hen können.

Die besonders früher angewandte 
Methode, namentlich die Durchfüh­
rung des Katheters durch den Aque-
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ductus, kommt unseres Erachtens 
nur in jenen seltenen Fällen in Frage, 
in denen durch Membraninzision keine 
vollkommene Passage-Rekonstruk­
tion zu erzielen ist (wie z. B. in unse­
rem Fall 3.) und auch dann nur bei 
intraoperativen Komplikationen z. B. 
zwecks Lösung eines eventuellen Koa- 
gulums.

Demnach erhebt sich aber berech­
tigt die Frage, inwiefern die dauer­
hafte Aufrechtei-haltung der Passage 
gelingt. Im allgemeinen ist es zweck­
mäßig, wenn man sich bereits intra- 
operativ über den Erfolg der direkten 
Passagerekonstruktion überzeugt. Zu 
diesem Zweck eignet sich die Ein­
führung von Methylenblau von der 
Seitenkammer her, worauf sich durch 
den Aqueductus reichliche Liquorent­
leerung beobachten läßt. Der hoch­
gradigen Lumenerweiterung (der 
Durchmesser vergrößert sich auf das 
mehrfache der Normalweite), welche 
sich — da sich der Verschluß im 
distalen Pol befindet — auf den 
ganzen Gang erstreckt, ist zur Siche­
rung des Dauerergebnisses von Be­
deutung. Zu einer günstigen Spät­
prognose verhelfen somit gerade jene 
morphologischen Verhältnisse, die 
durch den pathologischen Prozeß 
selbst zustandegebracht worden wa­
ren.

Die Faktoren, welche der Inzision 
der Membran der oralen Einmündung 
im Wege stehen sind:

1. Unsicherheit der präoperativen 
Diagnose,

2. das mit dem direkten Eindringen 
verbundene gesteigerte Operations­
risiko, und

3. die Gewebestruktur des betref­
fenden Gebiets.

Unsere katamnestischen Angaben 
erstrecken sich im Zeitpunkt der 
Veröffentlichung auf 1 1/2, 3 bzw. 
4 Jahre. Alle drei Patienten sind 
beschwerdefrei, zwei von ihnen absol­
vieren die Mittelschule, der dritte 
Patient verrichtet manuelle Arbeit.
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