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Im ASBH-Brief 1/2009 hat uns der Fehlerteufel besonders schmerzhaft erwischt. Der veriffentlichie Fachbeiirag
ither Syvringomyelie war nicht die endgiiltige, zwischen den beiden Autoren abgestimmte Fassung. Deshalb waren
einige Aussagen widerspriichlich. Wir korrigieren dies nun mit der richtigen Fassung und entschuldigen uns fiir

den Fehler.

HOHLENBILDUNGEN IM RUCKENMARK

Autoren

e Dr. August Ermert, Mitglied des wissenschaftlichen Beirats der ASBH
= QOberfeldarzt Dr. U.M. Mauer, Leitender Oberarzt, Abt. Neurochirurgie, BWK Ulm

Begriffe

@ Syrinx: Hdohle, Hohlenbildung;
eigentlich Flote und im Besonderen
die Hirtenflote.

2 Syringobulbie: Hohlenbildung ({vgl.
= Syrinx) im Bereich des verlanger-
ten Riickenmarkes (Medulla oblon-
gata oder der Briicke (Pons). Je nach
Lage und Ausdehnung kdnnen durch
die S. neurologische Stirungen auf-
treten (z.B. Atemstirungen).

= Syringomyelie: Krankhafte Hohlen-
bildung (w Syrinx) im zentralen Ner-
vensystem (Gehirn und Riickenmark),
vor allem im Bereich der Hals- und
Brustsegmente des Riickenmarkes.
Kleine, umschriebene Hohlenbildun-
gen sind ebenso moglich, wie ausge-
dehnte, langstreckige, gekammerte
Hohlenbildungen. Die Hohlenbildung
kann im Zentrum des Riickenmarks
(Zentralkanal) oder seitlich davon im
Rtickenmark selbst liegen.

= Hydromyelie: Esgibt keine klinische
Unterscheidung zur Syringomyelie
und Hydromyelie. Allgemein wird
bej sehr kleinen Hohlenbildungen
von einer Hydromyelie gesprochen.
Meist wird dadurch versucht eine
Grenze zum Krankhaften zu defi-
nieren, was jedoch hédufig nicht ein-
deutig gelingt.

Grundlagen zur Entstehung:
Liquorpulsation

Mit jedem Pulsschlag wird Blut in den
Schadel und damit in das Gehirn und
auch in das Riickenmark gepumpt.
Damit nun der Druck im Schidel (und
auch im Riickenmark) nicht zu hoch
ansteigt, pulsiert mit jedem Herzschlag

Nervenwasser (Liquor) aus dem Schi-
delinneren und auch aus dem Riicken-
mark in den Wirbelkanal, der von den
Wirbelkbrpern umgeben wird. Pulsiert
nun das Blut zuriick zum Herzen, geht
auch der liberwiegende Anteil des Ner-
venwassers wieder zurlick in den Scha-
del und ins Riickenmark. Insofern gibt es
nicht nur einen Blutpuls, sondern auch
ein ,Nervenwasserpuls”. Ist diese Pulsa-
tion des Nervenwassers gestort, kann
sich eine Syringomyelie entwickeln. Die
Syringomyelie ist also Folge einer ande-
ren Erkrankung (z.B. Spina bifida und
Hydrozephalus, Trauma), die den Liquor-
fluss behindert und keine eigenstandige
Erkrankung, sondern genau genom-
men ein Symptom. Deshalb sind auch
die einzelnen Krankheitsverldufe sehr
unterschiedlich = eben bestimmt durch
die ursachliche Erkrankung.

Symptome

Die Symptome sind in erster Linie abhén-
gig von der Lage und Ausdehnung der
Hahlen. Typisch sind (nicht selten wech-
selnde) motorische Lihmungen mit Ver-
kiimmerung (Atrophie) von Muskeln
und Fehlstellungen von Gelenken, sowie
sensible Storungen bis zur Aufhebung
der Sensibilitit (Taubheitsgefiihle), neu-
rologische Storungen der Harnblase und
des Darmes. Klassischerweise tritt im
fortgeschrittenen Stadium eine Stérung
der Hitzeempfindlichkeit bei aufgeho-
benem Schmerzempfinden hinzu. Am
Anfang der Erkrankung haben die Pati-
enten meist ,nur® Schmerzen. Haufig
haben die Patienten aber auch Sym-
ptome, die nicht durch die Lage der
Héhle erkldrbar sind.
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Diagnose

Die Diagnose kann nicht invasiv mit
einer kernspintomographischen Unter-
suchung der entsprechenden Regi-
on des Riickenmarks gestellt werden.
Da es, wie dargelegt, unterschiedliche
Ursachen gibt, muss jedoch im Rahmen
der Erstdiagnose eine kernspintomo-
graphische Untersuchung des gesam-
ten zentralen Nervensystems (Gehirn,
Riickenmark) ohne und mit Kontrast-
mittel und mit Darstellung der Liquor-
pulsation durchgefiihrt werden.

Therapie

Eine moderne Therapie behandelt die
Ursache der Syringomyelie und nicht
die Syringomyelie selbst. Nach Loka-
lisation der Storung der Liquorpul-
sation wird diese operativ entfernt,
das Ruckenmark bzw. die Syringomy-
elie selbst aber nicht dabei eroffnet.
Bei einer effektiven Wiederherstellung
einer natirlichen Liquorpulsation wird
die Syringomyelie in der Regel dann
auch kleiner, oder wachst zumindest
nicht mehr. Eine direkte Operation
der Syringomyelie mit Anlage einer
fjffnurlg (Syringostoma) oder Anlage
einer Ableitung (Shunt) wird nur noch
in Ausnahmefillen durchgefihrt, wenn
bei Verschlechterung der Situation das
Flusshindernis nicht beseitigt werden
kann oder nicht gefunden wird.

Syringomyelie ist als seltene Erkrankung
wenig bekannt, und die Betroffenen
durchleben hiufig eine Arzte-Odyssee
bis die Ursache fiir ihre Beschwerden
erkannt wird. Der Erfahrungsbericht
von Anja Schmidt als Mutter im ASBH-
Brief 1/2009 gibt hier einen Eindruck.



