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1 Zusammenfassung 

Sowohl die pathogenetischen Erklärungen als auch die korrekte Behandlung 

der Syringomyelie, einer meist sekundär entstehenden Erkrankung des Rü-

ckenmarks, sind noch immer uneinheitlich. Unterschiedlichste operative Stra-

tegien auf dem Boden unterschiedlicher Vorstellungen zur Pathogenese sind 

verfolgt worden, erst in den letzten Jahren wurden sie abgelöst von einer 

vereinheitlichten Vorgehensweise. Diese Entwicklung soll durch eine Analyse 

der in den Jahren 1980 bis 1995 in der Universitätsklinik Homburg/Saar we-

gen einer Syringomyelie behandelten 43 Patienten nachvollzogen werden. 

Der Zeitraum wurde absichtlich so gewählt, da er genau den erforderlichen 

Wandel der pathophysiologischen Vorstellungen mit den daraus abzuleiten-

den OP-Verfahren abbildet. Die Patienten wurden größtenteils über einen 

längeren Zeitraum betreut. Es handelt sich um 23 Männer und 20 Frauen. In 

dem Beobachtungszeitraum wurden 34 Patienten mit verschiedenen patho-

genetischen Auslösern nach unterschiedlichsten Verfahren operiert. Sieben 

Patienten wurden mehrfach operiert.  

Ziel dieser Arbeit ist es also herauszuarbeiten, ob es bei dem retrospektiv 

untersuchten Patientengut Zusammenhänge zwischen den angewandten 

Operationstechniken und klinischen Parametern bzw. dem Therapieergebnis 

oder der Pathogenese gibt. Diesen Erkenntnissen werden die Ergebnisse 

aus der Literatur gegenübergestellt. Es soll geklärt werden, ob es eine Paral-

lelität zwischen dem Vorgehen bei den in Homburg/Saar betreuten Patienten 

und der Literatur gibt. Es kann anhand der Auswertungen gezeigt werden, 

dass die Therapieentscheidungen in diesem Patientenkollektiv die zur dama-

ligen Zeit in der Literatur vorgefundenen Therapiealgorhithmen mit wenigen 

Ausnahmen wiederspiegeln. 

 

The treatment of syringomyelia which is very often a secondary disease of 

the spinal cord is still not absolutely clear. We reviewed the treatment of 43 

patients suffering from syringomyelia of different origin and especially the op-

erations that were done throughout the years 1980 to 1995. This period of 15 
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years was chosen because important changes concerning the pathophysio-

logical ideas and consequently the therapeutic approaches took place in this 

period. Most of the patients were observed over a longer period. There were 

23 men and 20 women of whom 34 patients were surgically treated. They 

had different kinds of syringomyelia treated with different surgical methods. 7 

of these patients needed more than one surgery.  

We tried to correlate the different surgical techniques with the special fea-

tures of the patient group. These findings were compared with the literature 

The second aim of this retrospective analysis is to compare these historic 

Homburg approaches with experiences reported in the literature. 

In the majority of cases it could be seen that the Homburg therapy was simi-

lar to the reported propositions for any special pathogenesis. In a few cases 

the regimen of therapy was different. 
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2 Einleitung 

Die Syringomyelie ist eine Erkrankung des Rückenmarks. Auf dem Boden 

von Liquorpassagestörungen entlang des Foramen magnum und des Rü-

ckenmarks entstehen intramedulläre Höhlen. Wenn der Subarachnoidalraum 

durch ein Passagehindernis eingeengt ist, bahnt sich der Liquor alternative 

Passagewege. Es wurde vermutet, dass als Ausgleich der Rückenmarkska-

nal (Zentralkanal, Canalis centralis) durch den Flüssigkeitsdruck erweitert 

oder aber wahrscheinlicher der Liquor von außen in das Rückenmarksinnere 

dringt und so zu einer Spalten-(Riss-) bildung („clefts“) führt. Es liegt auf der 

Hand, dass dadurch auf- und/oder absteigende Bahnen komprimiert werden 

können. Das hat periphere Störungen wie vielfältige Empfindungsstörungen, 

Paresen und andere Ausfälle zur Folge. Ein typisches Symptom bei der Sy-

ringomyelie ist die „dissoziierte Empfindungsstörung“. Die Druck- und die Tie-

fensensibilität sind hierbei erhalten, die Empfindung für Schmerz und/oder 

Temperatur sind hingegen gestört oder ausgefallen. Die Ursachen für eine 

derartige Liquorflussbehinderung können angeboren (Tiefstand der Kleinhirn-

tonsillen–KHT-, „tethered cord“), traumatisch entstanden (Kompression des 

Spinalkanals nach Wirbelkörperfraktur), entzündlich (Arachnitis), degenerati-

ven Ursprungs (Kompression des Spinalkanals durch Osteophyten oder 

Bandscheibenvorwölbungen, ausgeprägte Gibbusbildung) und neoplastisch 

sein. Allerdings war die pathophysiologische Vorstellung zunächst sehr un-

einheitlich. Erst Mitte der 90-er Jahre entwickelte sich die eben skizzierte 

Idee einer Flüssigkeitsbelastung des Rückenmarkgewebes als Ursache der 

intramedullären Höhlenbildung (KLEKAMP 2002). Zuvor waren unterschiedli-

che Theorien, die im folgenden Kapitel besprochen werden, aufgestellt wor-

den. Dadurch war das therapeutische Vorgehen nicht einheitlich. Im Laufe 

der Zeit wurden verschiedene Therapiealgorithmen entwickelt und erprobt. 

Es war zum Beispiel nicht geklärt, in welchem Stadium operiert werden soll-

te. Ebenso stellte sich die Frage, ob die Operationstechnik in erster Linie da-

rauf ausgerichtet sein soll, die Syrinxhöhle(n) zu beseitigen oder darauf, die 

Liquorabflussstörung zu korrigieren. Die vorliegende Untersuchung betrach-
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tet ein Patientenkollektiv aus den Jahren 1975 bis 1995, das an den Zeitraum 

des oben angeführten Paradigmenwandels angrenzt, und damit geeignet zu 

sein scheint, diese Entwicklung aus einem historischen Blickwinkel heraus zu 

analysieren. 

2.1 Historischer Überblick 

Der Name „Syrinx“ entstammt der altgriechischen Sprache und bedeutet 

Röhre (BATZDORF 1991). 

Der griechischen Sage zufolge ist die Syrinx eine arkadische Nymphe, die 

vom Hirtengott Pan geliebt und begehrt wurde. Er verfolgte sie, und versuch-

te, als er sie gefangen hatte, sie mit seinen Armen zu umklammern und fest-

zuhalten. Um ihm nicht ausgeliefert zu sein, verwandelte sie sich in ein Bün-

del Schilfrohr. Pan erfüllte deswegen tiefe Trauer und er seufzte in seiner 

Verzweiflung. Der Seufzer strich über das Schilfrohr und es entstand eine 

schwermütige Melodie, die Melodie der Panflöte (BATZDORF 1991) (Abbil-

dung 1). 

 

Der erste Fall einer beschriebenen Syringomyelie-assoziierten Erkrankung 

stammt wahrscheinlich aus dem „alten Rom“: Der römische Bürger Mucius 

Scaevola demonstrierte Porsenna, dem König der Etrusker, seine Furchtlo-

sigkeit, indem er seine Hand in die Glut eines Feuers hielt. Er empfand kei-

nen Schmerz (SCHLIEP 1978, zit. n. BATZDORF 1991).  

Die gesicherte Erstbeschreibung stammt von Estienne aus dem 16. Jahr-

hundert. In seinem Werk „ La Dissection du Corps Humain“ erwähnt er eine 

Höhlenbildung im Rückenmark, die er bei einer Sektion beobachtet hatte 

(ESTIENNE 1546, zit. n. BATZDORF 1991). 

Eine intraspinale Höhlenbildung beschrieben dann im 18.Jahrhundert Brun-

ner und Morgagni bei einem Kind bzw. bei einem Erwachsenen (BRUNNER 

1700, zit. n. BATZDORF 1991; MORGAGNI 1761, zit. n. BATZDORF 1991). 

Im 19. Jahrhundert definierte Potal erstmals die klinischen Symptome einer 

Syringomyelie (POTAL 1804, zit. n. BATZDORF 1991). Eine überarbeitete 
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Zusammenfassung des klinischen Bildes (der Klinik) stammt von Ollivier 

d’Angers. Er sieht die Ursache für die Fehlbildung in der pathologischen Dila-

tation des Zentralkanals mit Verbindung zum 4. Ventrikel. An dieser Vermu-

tung hielt er in „De la Moelle Épinière et de ses Maladies“ fest (OLLIVIER 

D’ANGERS 1824, zit. n. BATZDORF 1991). In seiner nachfolgenden Arbeit 

„Traité de la Moelle Épinière et de ses Maladies“ bezeichnete er die längliche 

Höhle im Rückenmark als „Syringomyelie ou cavité central de la moelle“. Er 

ging jedoch schon davon aus, dass der Zentralkanal beim Erwachsenen 

normalerweise nicht offen ist. Er verwendete den deskriptiven Ausdruck Sy-

ringomyelie für einen pathologisch erweiterten Zentralkanal (OLLIVIER 

D’ANGERS 1824, zit. n. BATZDORF 1991). Später vermutete er, dass die 

Höhlenbildung die Folge einer Krankheit sei, bei der sich Hohlräume in der 

grauen Substanz bilden. Da die Höhlen von Gliazellen ausgekleidet sind, 

wurde eine degenerative Erkrankung des Rückenmarkes als Auslöser der 

Krankheit angenommen (OLLIVIER D’ANGERS 1827, zit. n. BATZDORF 

1991).  

Hallopeau hingegen berichtete von Höhlen im Rückenmark, isoliert vom 

Zentralkanal und vermutete einen Zusammenhang mit Myelitiden (HAL-

LOPEAU 1870, zit. n. BATZDORF 1991).  

Simon beobachtete gehäuft teleangiektatische Tumoren und Gliosen zu-

sammen mit Rückenmarkshöhlen und bezeichnete diese vom Zentralkanal 

isolierten Höhlen als Syringomyelie. Als Hydromyelie benannte er die Höh-

lenbildung des Zentralkanals (SIMON 1875, zit. n. BATZDORF 1991). Nur 

kurze Zeit später versuchte Leyden diese These zu widerlegen: Beide Zu-

stände könnten pathogenetisch nicht getrennt werden, die Bezeichnungen 

seien eher synonym zu gebrauchen (LEYDEN 1876, zit. n. BATZDORF 

1991). 

Im Jahr 1963 nahm sich der britische Neuropathologe Greenfield der begriff-

lichen Verwirrung erneut an und beschrieb die Syringomyelie als „tubusför-

mige Höhle des Rückenmarks, die sich über mehrere Segmente ausdehnt“. 
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Später entdeckte auch er eine unterschiedlich starke Neigung zur Gliaprolife-

ration in der unmittelbaren Umgebung (FOSTER et al. 1973).  

Die Erweiterung des Zentralkanals wurde auch von Ballantine mit dem Be-

griff Hydromyelie bezeichnet, wohingegen er als Syringomyelie eine intraspi-

nale Höhle unklarer Genese bezeichnete (BALLANTINE et al. 1971, zit. n. 

BATZDORF 1991).  

Greenfield unterschied schon etwas früher zwischen einer genuinen Sy-

ringomyelie, der erworbenen (sekundären) Form und der Hydromyelie. Die 

beiden erstgenannten Begriffe stehen für eine vom Zentralkanal unabhängi-

ge Höhlenbildung im Rückenmark (GREENFIELD et al. 1963, zit. n. BATZ-

DORF 1991).  

Die Begriffsdefinition aus den Jahren 1870 von Hallopeau und aus 1875 von 

Simon wird somit weitestgehend beibehalten.  

In der aktuelleren Literatur wird eine genuine (idiopathische) Form der Sy-

ringomyelie nicht immer erwähnt.  

Als Ursache für die Entstehung der Syringomyelie werden heute vielmehr Li-

quorzirkulationsstörungen angenommen, die meist aufgrund eines mechani-

schen Hindernisses entstehen, welches angeboren oder erworben sein kann 

(KLEKAMP 1977). 

Somit hält die Begriffsverwirrung zwischen Syringomyelie und Hydromyelie 

weiterhin an: Viele Autoren machen immer noch keinen Unterschied zwi-

schen beiden Entitäten, sie benutzen die beiden Ausdrücke synonym 

(LASSMANN et al. 1968; OLSON et al. 1988; WISOFF 1988). Da die beiden 

Fehlentwicklungen aber unterschiedliche Ursachen zu haben scheinen, müs-

sen sie losgelöst voneinander betrachtet werden. 

Im nächsten Kapitel sollen die Auslöser der Höhlenbildung erläutert werden. 
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3 Theoretische Grundlagen 

3.1 Pathologie und pathophysiologische Ansätze 

Eine erste Theorie zur Pathogenese der Syringomyelie stammt von Hans 

Chiari. Aufgrund von Obduktionsbefunden postulierte er eine Verbindung 

zwischen der Syrinxhöhle und dem Zentralkanal des Rückenmarks (CHIARI 

1888, zit. n. BATZDORF 1991). Kurz darauf beschrieb er eine Assoziation 

dieser Anomalie zum kongenitalen Hydrozephalus und typische Veränderun-

gen im Kleinhirn, die häufig bei bestimmten Formen der Syringomyelie auf-

treten (CHIARI 1891, zit. n. BATZDORF 1991). Fünf Jahre später teilte er 

diese Malformation in vier Ausprägungsgrade ein (siehe unten) (CHIARI 

1896, zit. n. BATZDORF 1991). Der Zusammenhang zwischen Hydrozepha-

lus und Kleinhirnanomalien wurde auch von Arnold gezeigt (CARMEL et al. 

1972, zit. n. BATZDORF 1991; FRIEDE 1975).  

Schwalbe und Gredig, die zu den Mitarbeitern um Arnold gehörten, schufen 

daher die Bezeichnung Arnold-Chiari-Malformation. Sie bezeichneten als 

„Arnolds-Malformation“ die Herniation der Kleinhirntonsillen (KHT), und als 

„Chiari-Malformation“ die Deformität des Hirnstamms (SCHWALBE et al. 

1907, zit. n. BATZDORF 1991). Beide Veränderungen sowie ihre Kombinati-

on können zu einer Syringomyelie führen. 

Nach der Veröffentlichung dieses Artikels wurde Clelands ursprüngliche De-

finition (Kleinhirn-Rautenhirn-Deformität in Verbindung mit einer Syringomy-

elie) aufgenommen und die „Arnold-Chiari-Malformation“ zum feststehenden 

Fachterminus (CHIARI 1891, zit. n. BATZDORF 1991): 

 

Definition und Einteilung nach Chiari (1896): 

 

Typ I:  Kaudale Dislokation der Kleinhirntonsillen (KHT) mindestens 5mm in 

den Spinalkanal, das Foramen magnum ist nicht erweitert, der Tentoriuman-

satz kann nach kaudal verlagert sein (Abbildung 2.); 
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Typ II:  KHT-Tiefstand mit Kleinhirn- und mit Hirnstamm-Beteiligung mit Er-

weiterung des Foramen magnum, mit Bogenschlussanomalien im Sinne ei-

ner Spina bifida, eventuell mit weiteren Anomalien, der Tentoriumansatz ist 

deutlich nach kaudal verlagert, häufig mit Hydrozephalus (Abbildung 3.); 

 

Typ III:  entspricht im weitesten dem Typ II, jedoch sind Anteile vom Hirn-

stamm und /oder Kleinhirn in einer Enzephalozele herniert; der knöcherne 

Defekt am Foramen magnum, dem Hinterhauptsknochen oder den oberen 

Zervikalsegmenten ist vorhanden (kranium bifidum) (CHIARI 1896, zit.n. 

BATZDORF 1991). 

 

Typ IV: entspricht einer „Dandy-Walker-Malformation“ mit einer Hypoplasie 

des Kleinhirns 

 

 

In der neuen Literatur hat sich der Terminus Chiari-Malformation durchge-

setzt, da der Beitrag von Arnold zu diesem Komplex kritisch gesehen wird. 

Insbesondere Chiari-Malformationen des Typ I sind mit einer Syringomyelie 

vergesellschaftet.  

Als Syringobulbie bezeichnet man hingegen das vornehmliche Auftreten der 

Höhlen in der Medulla oblongata, die jedoch durchaus auch bis ins Zervikal-

mark reichen können. Impulsive, aufwärts gerichtete Flüssigkeitsbewegun-

gen können eine aszendierende Syringobulbie auslösen (GENNARO et al. 

1983). 

 

Eine Differenzierung der medullären Höhlenbildung erfolgt durch die begriffli-

che Unterscheidung von Hydromyelie und Syringomyelie. Erstere beschreibt 

einen erweiterten Teilabschnitt des Zentralkanals, letztere eine eigentliche 

Höhlenbildung im Rückenmark ohne offensichtlichen Kontakt zum Zentralka-

nal (LEVINE 2004).  Eine Hydromyelie zieht häufig keine klinische Sympto-
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matik nach sich, ist somit eher ein Zufallsbefund, wohingegen die Syringo-

myelie in der Regel zu Lebzeiten symptomatisch wird (LEVINE 2004). Vinters 

versuchte einen Unterschied zwischen der Hydromyelie und der Syringomy-

elie auf histopathologischer Grundlage zu erkennen: Im Gegensatz zur Hyd-

romyeliehöhle, einer Ausdehnung des Zentralkanals, die von intaktem Epen-

dym ausgekleidet ist und sich über einige  wenige Segmente ausdehnen 

kann, ist die Syringomyelie in der Regel größer und von Gliafasern und/oder 

endothelähnlichen Zellen ausgekleidet. Einzelne ependymale Zellinseln kön-

nen ebenso auftreten (VINTERS 1981). Barnett und Rewcastle bezeichnen 

die Syringomyelie ebenfalls als „eine Rückenmarkshöhle, die hauptsächlich 

von Glia-Gewebe ausgekleidet ist“ (BARNETT et al. 1973, zit. n. BATZDORF 

1991). Beinhaltet die Zystenwand vorwiegend Ependym, weist das auf eine 

Verbindung zum Zentralkanal hin. Der Zentralkanal wird durch die Flüssig-

keitsansammlung überdehnt und kann einreissen. Die Astrogliose kann als 

Reparaturvorgang angesehen werden. Wie lange es von der Entstehung der 

Höhle bis zur Ausbildung der Astrogliose dauert, ist nicht geklärt. Die Prolife-

ration der Astrozyten hat nach einigen Wochen bis Monaten den Höhepunkt 

erreicht und schreitet dann nicht mehr fort (VINTERS 1981). Ist die Syringo-

myeliehöhle aufgrund von intraspinalen Tumoren entstanden, können sogar 

Zellen des Tumorgewebes an der Innenseite der Zyste gefunden werden 

(BARNETT et al. 1973, zit. n. BATZDORF 1991). 

Zurück zur Chiari-Malformation: Der Kleinhirntonsillentiefstand bzw. die Her-

nie des Rautenhirns wirken als mechanisches Hindernis im natürlichen Li-

quorflussweg im Bereich des Foramen magnum (MAC KENZIE et al. 1971, 

zit. n. BATZDORF 1991; PEACH 1965, zit. n. BATZDORF 1991). Bei ande-

ren Syringomyelieformen, besteht die Abflussstörung in knöchernen Aus-

wachsungen, arachnoidalen Verwachsungen oder intraspinalen Tumoren 

(CHIARI 1891, zit. n. BATZDORF 1991). Die Chiari I-Malformation kann 

durch eine  teratogene Schädigung ausgelöst werden, es entsteht eine 

Wachstumsstörung der hinteren Schädelgrube (MARIN-PADILLA 1981). 

Postnatal wachsendes Kleinhirngewebe kann sich im Wachstum nicht aus-
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dehnen, das Kleinhirngewebe wird in den Spinalkanal verdrängt (BADIE 

1995). Ebenso können Geburtskomplikationen diese Malformation auslösen, 

d. h. der Tonsillentiefstand entspricht einer geburtstraumatischen Läsion. 

Durch den intrakraniellen Druckanstieg perinatal werden Kleinhirnanteile in 

den Spinalkanal gepresst, diese Anteile verbleiben dort (WILLIAMS 1976; 

HIDA 1994). Weitere Auslöser für eine Chiari I-Malformation können ein lum-

boperitonealer Shunt sein (CHUMAS et al. 1993; WELCH et al. 1981), wie-

derholte Lumbalpunktionen (SATHI et al. 1993), intrakranielle Tumoren 

(KLEKAMP et al. 1995) oder venöse Abflussstörungen bei vaskulärer Mal-

formation (BERENSTEIN et al. 1992). (Abbildung 4.) 

In der Rautenhirn-Hernie (bei der Chiari II-Malformation) können Teile des 

Vermis einschließlich Uvula, dem Nodulus und der Pyramide eingeschlossen 

sein (DANIEL et al. 1958, zit. n. BATZDORF 1991). Die Ursache der Chiari 

II-Malformation ist wohl eine Folge einer lumbosakralen Missbildung: Sie ist 

mit einer spina bifida vergesellschaftet (KLEKAMP 2004). Seltener erfolgt die 

Herniation in eine koexistente Enzephalozele, was als Chiari-Malformation 

Typ III bezeichnet wird wie oben beschrieben (PEACH 1965, zit. n. BATZ-

DORF 1991; BUCY et al. 1945, zit. n. BATZDORF 1991; CASE et al. 1977; 

PEACH 1964; SWANSON et al. 1949; TENG et al. 1965). Sehr selten enthält 

die Hernie sogar Gewebe des Großhirns (PEACH 1965).  

Gardner beschrieb als Erster, dass es durch Abnormalitäten an der Schädel-

basis zu Druckdifferenzen zwischen dem intrakraniellen und dem spinalen 

Subarachnoidalraum kommen kann. Häufiger besteht zumindest zu Beginn 

der Erkrankung eine direkte Verbindung vom 4.Ventrikel zur Syrinxhöhle 

(GARDNER 1973). Das wird durch die Tatsache bekräftigt, dass sich die 

Zystenflüssigkeit in ihrer Zusammensetzung kaum von Liquor unterscheidet 

(WILLIAMS 1980). Von Gardner stammen Beobachtungen über die Persis-

tenz des im Embryonalstadium angelegten Zentralkanals aufgrund von Fehl-

bildungen in der embryonalen Nackenbeuge (GARDNER 1973). Auch be-

schrieb er, dass ein dysraphischer Verschluss am Ausgang des vierten 

Ventrikels zu einer  syrinxartigen Aufweitung des Zentralkanals führt, was 
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auch im Tierversuch bei Katzen nachgewiesen werden konnte (GARDNER 

1973).  

 

Milhorat et al. gaben eine Einteilung aufgrund histologischer Gesichtspunkte 

an:  

1.) Ein dilatierter Zentralkanal in direkter Verbindung zum vierten Ventrikel: 

In diesen Fällen werden gehäuft Geburtsfehler beobachtet, wie zum Beispiel 

ein Hydrozephalus. Die Höhlen sind völlig mit Ependym ausgekleidet (MIL-

HORAT et al. 1995).  

2.) Nicht kommunizierende (isolierte) Erweiterungen des Zentralkanals distal 

eines syrinxfreien Segmentes des Rückenmarks:  

In diesen Fällen existieren die Höhlen in unterschiedlichen Abständen unter-

halb des Ventrikels. Diese entstehen, dem Autor zu Folge, durch Behinde-

rungen der Liquorabflüsse, wie z.B. der Chiari I-Malformation, der basilären 

Impression oder der Arachnitis. Die Höhlen werden üblicherweise durch Ste-

nosen des Zentralkanals rostral und caudal begrenzt. Sie weiten sich häufig 

in das Gewebe des Rückenmarks aus. Diese teilweise in Verbindung ste-

henden Spalten bilden sich vornehmlich in den posterolateralen Quadranten 

des Marks (MILHORATet al. 1995).  

3.) Extrakanalikuläre Syrinxhöhlen, die im Parenchym des Rückenmarks ent-

stehen und keine Verbindung zum Zentralkanal haben oder hatten:  

Diese Höhlen finden sich häufig in Assoziation mit Rückenmarksschäden, 

wie Trauma, Infarkt oder Hämorrhagie in Zusammenhang mit einer Myelo-

malazie. Diese Höhlen sind mit Glia- oder Fibrogliagewebe ausgekleidet 

(MILHORAT et al. 1995). 

Royo-Salvador (ROYO-SALVADOR 1996) beobachtete, dass man bei der 

Syringomyelie häufig einen tiefstehenden Conus medullaris findet. Hurth und 

Parker (1999) beobachteten, dass Syringomyelie-Höhlen auch ohne das 

gleichzeitige Vorhandensein einer kraniozervikalen Störung auftreten. Auslö-

ser sind in diesen Fällen andere, häufig iatrogene spinale Liquorfluss-

Hindernisse (arachnoidale Verwachsungen, nach spinalem Trauma, nach 
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spinaler Meningitis oder intraduraler Blutung oder nach Periduralanaesthe-

sie) (ROYO-SALVADOR 1996). 

In einem Tierexperiment, in dem bei Katzen mit intrazisternaler Kaolininjekti-

on eine Syringomyelie ausgelöst wurde, konnte folgender Mechanismus be-

obachtet werden: Durch einen so induzierten Verschlusshydrozephalus 

kommt es zu einer veränderten Liquordruckdynamik. Der Liquor kann nicht 

über den normalen Weg abfliessen. Die Liquordruckerhöhung führt zu einer 

langsamen Erweiterung des engen Zentralkanals. Nach der Akutphase, ent-

sprechend einer hydrozephalusbedingten Hirndruckkrankheit, kommt es vo-

rübergehend zu einer Besserung, wenn der Liquor über das Filum terminale 

abfließt. Die Versuchstiere erscheinen wieder normal, während die Krankheit 

fortschreitet. Die Liquorentlastung über das Filum ist auf Dauer nicht ausrei-

chend. Es kommt zu einer kompensatorischen Aufweitung der inneren Li-

quorräume und des Zentralkanals mit dorsal gerichteter Höhlenbildung in die 

Hinterstränge. Monate später werden Ausfälle der Hinterstrangfunktionen wie 

Ataxie und Muskelatrophien, wie bei der menschlichen Syringomyelie mani-

fest (MC LAURIN et al. 1954, zit. n. BATZDORF 1991; HALL et al. 1975; 

TORVIK et al. 1977; RASCHER et al. 1985). Die wichtige Bedeutung des Fi-

lum terminale für eine eventuelle Kompensation einer Syringomyelie hatte 

auch Eisenberg et al. (EISENBERG et al. 1974) und Hochwald et al. 

(HOCHWALD et al. 1975) beschäftigt. Beide fanden in Katzenversuchen 

heraus, dass nach Unterbindung oder Verschluss des Filums eine Syringo-

myelie mittelfristig nicht überlebt werden kann (EISENBERG et al. 1974; 

HOCHWALD et al. 1975). Eine Übertragung dieser tierexperimentellen Er-

gebnisse auf den Menschen ist allerdings zweifelhaft, beim Menschen ist ei-

ne derart exponierte Rolle des Filum terminale nicht belegt. 

 

Bernard Williams und Gardner erkannten, dass dysraphische Fehlbildungen 

wie die Spina bifida und andere Krankheitsbilder ähnlich der Syringomyelie 

entstehen. Sie folgerten daraus, dass ein gemeinsamer pathogenetischer 

Ansatz besteht. All diesen Störungen liegen pathologische, hydrodynamische 
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Verhältnisse in der Embryonalzeit zugrunde (GARDNER 1957). Danach ent-

steht eine dysraphische Missbildung durch eine gestörte Liquorzirkulation. Es 

entstehen Druckgradienten zwischen den einzelnen Liquorkompartimenten. 

Der entscheidende Aspekt bei der Syringomyelie ist eine Blockade des Sub-

arachnoidalraumes. Der Abfluss des Liquors sowie der Druckausgleich im 

Subarachnoidalraum werden insbesondere während pressorischer Tätigkei-

ten (Husten, Niesen, Abdominalpresse etc.) behindert. Es kommt so zu de-

kompensierten Druckerhöhungen, durch die der Liquorfluss zusätzlich behin-

dert wird (BATZDORF 1991). 

Williams fand heraus, dass bei Syringomyelie-Patienten mit kranio-zervikalen 

Übergangsstörungen gehäuft perinatale Komplikationen vorgekommen wa-

ren. Er beschrieb, dass Anomalien des Rautenhirns oft aus peripartalen Ver-

formungen der Schädelknochen, Verdrängungen des Gehirns in das Fora-

men magnum, transienten Ödemen und intrazisternalen Hämorrhagien ent-

stehen (WILLIAMS 1980). Schon Netsky hatte den engen Zusammenhang 

zwischen der Syringomyelie und Entwicklungsstörungen der hinteren Schä-

delgrube beschrieben. Neben Strukturen, die den Zentralkanal von außen 

komprimieren, ist ein Verschluss des Foramen Magendie oder der Foramina 

Luschkae, also eine innere Abflussstörung denkbar. Weitere, häufig disku-

tierte Obstruktionsmechanismen sind eine vaskuläre Dilatation, eine Fibrose 

oder eine Hyalinbildung in Höhe der Rückenmarksgefäße der Syrinxhöhle 

(NETSKY 1953). 

Eine Proliferation der Schwann’schen Zellen, im Sinne einer Schwannosis 

(HUGHES et al. 1963) kann den Effekt verstärken. Das Auftreten einer sol-

chen Schwannosis wird jedoch nicht nur primär im Parenchym um die Sy-

rinxhöhle beobachtet, sie tritt auch nach Traumata, bei nekrotisierender 

Myelitis, Verletzungen des Rückenmarks oder Multipler Sklerose auf. 

Williams unterschied als erster die kommunizierende von der nicht-

kommunizierenden Syringomyelie und prägte dafür die entsprechenden 

Termini (WILLIAMS 1969). Er definierte eine Syringomyelie, die mit einer 

Chiari-Malformation assoziiert ist, als die kommunizierende Variante. Hierbei 
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muss eine Verbindung zwischen dem 4.Ventrikel und der Rückenmarkshöhle 

existieren, oder sie muss existiert haben. Unter Berücksichtigung dieser De-

finition ist die nicht-kommunizierende Form gleichbedeutend mit einer pri-

mären Syringomyelie (s.o.) (WILLIAMS 1980). 

Da kraniozervikale Fehlbildungen angeboren sind, ist das Abflusshindernis in 

diesen Fällen intrauterin, seltener perinatal entstanden. Die Kommunikation 

der Syrinxhöhle mit dem 4.Ventrikel ist durch herkömmliche Kontrastmittel 

selten nachweisbar, ein Hydrozephalus wird auch nicht immer beobachtet 

(OLDFIELD et al. 1994).  

HURTH und PARKER (HURTH et al. 1999) teilen die Meinung, dass die Ent-

stehung der Syringomyelie in der Embryonalzeit einsetzt. Sie gehen von ei-

nem inkompletten Verschluss des Abflusses des vierten Ventrikels aus. Nach 

ihrer Meinung ist eine Verbindung zum 4.Ventrikel für die Progression der 

Syringomyelie aber nicht zwingend. 

 

MILHORAT et al. untersuchten histologische Schnitte der Medulla oblongata 

(von Feten nach Abort und verstorbenen Erwachsenen). Zum anderen werte-

ten sie MRT-Untersuchungen von gesunden Individuen und von Syringomy-

elie-Patienten aus. Sie bestätigten, dass Fehlbildungen im Stammhirn häufig 

mit einer Syringomyelie assoziiert sind. In den Schnitten konnten sie den 

Verlauf des Zentralkanals nachweisen. Er hat seinen Ursprung in der Medul-

la oblongata und endet am Obex in einer weiten Öffnung. MILHORAT et al. 

folgerten daraus, dass die nicht-kommunizierende Syringomyelie durch Fehl-

bildungen entsteht, die den oberen Zentralkanal obliterieren bzw. die Verbin-

dung zum Subarachnoidalraum unterbrechen.  

Da sich die Syrinxhöhle im MRT (Magnet-Resonanz-Tomographie) häufig 

erst unterhalb von einem syrinxfreien Segment befindet, konnten sie die Bil-

dung/Erhaltung einer Syrinxhöhle auch nicht genügend erklären. Die kom-

munizierende Syringomyelie hingegen entsteht durch Fehlbildungen, die den 

Durchfluss der basilären Zisternen oder die Ausgänge des vierten Ventrikels 

verlegen und so einen Hydrozephalus begünstigen können (MILHORAT et 
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al. 1993). BATZDORF ergänzte in einem Kommentar, dass in der MRT meist 

kein Zentralkanal bei Erwachsenen nachweisbar ist und somit der syrinxfreie 

Abschnitt nicht unbedingt ein Widerspruch für einen kranio-kaudalen Liquor-

fluss sein muss (BATZDORF 1991). 

Eine weitere Beobachtung zur Pathogenese machten GOEL et al. (2000): In 

der MRT konnten sie zeigen, dass bei Patienten mit unklarer Pathogenese 

oder posttraumatischer Syringomyelie der Zentralkanal in Höhe des Foramen 

magnum vorhanden ist. Bei Patienten mit Syringomyelie bei basilärer Invagi-

nation/Chiari-Malformation war diese Beobachtung meist nicht möglich. Dar-

aus folgern die Autoren, dass in letzteren Fällen ein Ventilmechanismus die 

kaudal gelegene Höhle erhält (GOEL et al. 2000). 

HEISS et al. folgerten 2000 aufgrund der Nachbeobachtung bei Dekompres-

sionsoperationen, dass die Formveränderungen der KHT erworben sein 

müssen. Unter oder nach der Operation komme es nämlich zu einer Norma-

lisierung der Tonsillenstruktur und –position. Bei den 20 Patienten mit Sy-

ringomyelie und assoziierter Chiari-Malformation wies jedoch nur einer eine 

Kommunikation zwischen dem vierten Ventrikel und der Höhle auf (HEISS 

2000). NASH et al. (2002) vertreten die Ansicht, dass Begleitläsionen, wie 

die Kompression von zerebellären Strukturen, des Hirnstamms und des obe-

ren Rückenmarks ebenfalls erworben sind, da sie durch die nach kaudal ver-

lagerten Tonsillen entstehen.  

Durch die Verlegung der Ausgänge des vierten Ventrikels, über die physiolo-

gischerweise eine rasche Kompensation bei Hirndruckschwankungen erfolgt, 

kann es zu erheblichen Druckdifferenzen kommen. Diese nicht kompensier-

ten, zerebralen Druckschwankungen werden in den Zentralkanal fortgeleitet 

(HUGHES et al. 1963).   

Eine solche hydrodynamische Theorie der Syrinxentstehung ist für Entwick-

lungsabnormalitäten des Halsmarkes, der Schädelbasis bzw. des Inhalts der 

hinteren Schädelgrube prädisponierend (FOSTER et al. 1973).  
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Folgende Einteilung der Syringomyelieformen im Zusammenhang mit der Pa-

thogenese ist (bis heute) anerkannt: 

 

1.) Syringomyelie in Folge von Entwicklungsstörunge n des kraniozervi-

kalen Übergangs 

a) adulte Form: Chiari-Malformation Typ I; membranö ses 

     Rautenhirndach 

 b) infantile Form: Chiari Typ II und Typ III- Malf ormationen („kon-     

               genital“), Dandy- Walker- Zysten 

2.) primär spinale Syringomyelie 

  a) posttraumatisch (Abbildung 5.); 

   i) in Assoziation mit Rückenmarksverletzungen 

   ii) postoperativ 

  b) entzündungsbedingt 

   i) postinfektiös (z.B. tuberkulös oder nach Pilz me- 

      ningitis) 

   ii) chemische Meningitis 

(BATZDORF 1991) 

 

Uneinheitliche Angaben finden sich über die Verteilung der Höhlen in der 

grauen und weißen Substanz. Bei der Höhlenbildung sind in erster Linie die 

Substantia intermedia um den Zentralkanal und die Substantia gelatinosa in 

der Nähe der Hinterstränge betroffen (RÉMILLARD et al. 1985).  

Eine Erklärung für die bevorzugte Lokalisation der Höhlenbildung (zervikal 

oder lumbal) gab Batzdorf (1991): Die Höhlen entstehen meist an den 

Schwachstellen der dorsalen Raphe, der frühembryonalen Deckplatte, dort 

wo die Fusion der Neuralrinne zum Neuralrohr beginnt. Die Tatsache, dass 

der Verschluss zervikal und lumbal später als thorakal erfolgt, könnte also 

eine Erklärung für das gehäufte Auftreten einer Höhle in diesen Regionen 

sein (BATZDORF 1991).  
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Patienten mit einer angeborenen Skoliose zeigen überdurchschnittlich häufig 

eine Syringomyelie (BATZDORF et al. 2007). Bei Patienten mit Skoliose soll-

te eine MRT-Untersuchung bei neurologischen Ausfällen, Beginn der Skolio-

se vor dem 8. Lebensjahr und bei einer Operationsplanung erfolgen. Eine 

Syringomyelie sollte dann ausgeschlossen werden (KOLBAN et al. 2007). 

 

Gardner und Williams, danach Ball und Dayan haben, historisch betrachtet, 

die zunächst wichtigsten Theorien zur Syrinxentstehung und –erhaltung auf-

gestellt. Diese sollen im Folgenden kurz zusammengefasst werden:  

 

Gardners Theorie  

GARDNER veröffentlichte 1973 seine Beobachtung, dass es Liquorzysten 

gibt, die im Rückenmark ihren Ursprung im Obex haben und über eine Ver-

bindung unterhalten werden. Der Liquor der Neuroaxis ist in ständiger Bewe-

gung. Der Herzschlag wird über das zerebrale Kapillarbett konstant als 

Druckwelle in das Nervensystem weitergeleitet. Der Impuls breitet sich in den 

Venenplexus des zentralen Nervensystems aus. Diese stehen über die klap-

penlosen Venen entlang des Rückenmarks in Verbindung. Jeder intrathora-

kale oder intraabdominelle Druckanstieg überträgt sich auch auf das Rü-

ckenmark und die begleitenden Venen. Die Druckwellen werden nach kranial 

fortgeleitet. Durch die Ausdehnung der epiduralen Venenplexus wird die Du-

ra komprimiert. Es entstehen subdurale Flüssigkeitsbewegungen, die Druck-

schwankungen nach sich ziehen. Diese Kräfte sind an der Entstehung und 

Erhaltung der Syringomyelie maßgeblich beteiligt (VINTERS 1981). WILLI-

AMS fand in klinischen Untersuchungen heraus, dass kaudalgerichtete 

Druckwellen das Rautenhirn verdrängen. Es resultiert eine Verlagerung von 

Kleinhirn und Hirnstamm, eine Überdehnung von Hirnnerven oder eine Ein-

engung des Hirnstamms durch Gefäßschlingen (WILLIAMS 1992). 

Durch die venösen Pulsationen kommt es zu Druckdifferenzen in den Liquor-

räumen. Wird der Passageweg des Liquors eingeengt, wird die Flüssigkeit 

durch den intraabdominellen Druck an der Blockierung kranialwärts gepresst. 
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Der Rückfluss der Flüssigkeit ist träger. Darum kollabiert die Theka unterhalb 

des Hindernisses. Sammelt sich kranial der Raumforderung weiter Liquor an, 

wird die Compliance des Liquor-Raumes überschritten, die Flüssigkeit sucht 

sich den Weg entlang des geringsten Widerstandes in das umgebende Rü-

ckenmarksgewebe. Durch die Druckdifferenz distal des Foramens entsteht 

ein Sog (=„suck“). Die Pathogenese einer Syringomyelie ist initialisiert 

(GARDNER 1973).  

Die häufigsten Auslöser für den beschriebenen Vorgang wurden weiter oben 

angeführt. Darüber hinaus wird durch einen „Wasserhammereffekt“ des sys-

tolisch induzierten Liquorpulses der nicht komprimierbare Liquor in die elasti-

sche, venös ausgekleidete Höhle des Spinalkanals gepresst. Dieser Effekt 

wird verstärkt, wenn zusätzlich der Abfluss der Liquor aus dem Ventrikelsys-

tem in die Basalzisternen behindert ist. So entsteht eine direkte Verbindung 

des Liquorraumes zum Zentralkanal, durch die sich der Zentralkanal zuneh-

mend füllt, ausdehnt und sich zur Syrinxhöhle umformen kann. So kann auch 

das Auftreten von Ependymzellen an der Innenseite der Höhle erklärt werden 

(WILLIAMS 1970; 1980). 

 

Williams’ Theorie 

Bernard Williams ergänzte die hydrodynamische Gardner-Theorie: Er sieht 

den Grund für die Syringomyelieentstehung auch in den zerebralen und spi-

nalen venösen Druckdifferenzen (WILLIAMS 1972; 1974; 1976; 1986). Die 

Liquor-Welle „schneidet“ sich ihren Weg in das Nervengewebe. Anhand von 

zerebralen und spinalen Druckmessungen am sitzenden Patienten konnte 

eine nach kaudal verstärkte Sogwirkung festgestellt werden (WILLIAMS 

1980). In diesem von ihm beobachteten Saugphänomen sah er einen we-

sentlichen Faktor für die Persistenz und die Progredienz der Syringomyelie. 

Als Ursache für die Dissoziation der Liquordrücke vermutete er auch mecha-

nische Hindernisse. Eine zerebrale Drucksteigerung mit Verdrängung der 

Kleinhirntonsillen in das Foramen magnum, ein sekundärer Hydrozephalus, 

dadurch entstehende arachnoidale Verwachsungen, arachnoidale Einblutun-
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gen mit folgender Myelomalazie, könnten so eine Erweiterung/Eröffnung des 

Zentralkanals nach sich ziehen (WILLIAMS 1969). Die negative Druckdiffe-

renz zwischen den beiden Kompartimenten führt zu einer Kaudalverlagerung 

des Nervengewebes und zu einer Einklemmung im Foramen magnum. Das 

kann durch den kraniozervikalen subarachnoidalen Liquorfluss nicht mehr 

kompensiert werden (PORTNOY et al. 1982). 

Der oben beschriebene Sog sorgt dafür, dass ständig Liquor durch die gebil-

deten Räume dringt. Nach einem durchgeführten Valsalva-Manöver beo-

bachtete er bei syringomyeliekranken Probanden einen stärkeren negativen 

lumbalen Druck (WILLIAMS 1980).  

Williams erklärte auch die venösen Druckwellen zu einem entscheidenden 

Faktor. Sie entstehen durch intrathorakale und intraabdominelle Druckan-

stiege, wie z.B. beim Husten, Niesen oder anderen größeren Anstrengungen, 

ähnlich dem Valsalva-Manöver (WILLIAMS 1969). 

Bei der Erklärung der Pathogenese der Syringomyelie muss ein weiterer Me-

chanismus berücksichtigt werden: die intramedulläre Flüssigkeit fließt mit 

größerer Geschwindigkeit als die extramedulläre. Das lässt sich z.B. mit der 

Schwerkraft erklären. Dass die extramedulläre Flüssigkeit durch Passage-

hindernisse, wie Verklebungen der Dura und der Pia, die Ligg. denticulata, 

arachnoidale Zügel, sowie Gefäße oder Nervenwurzeln behindert wird, ver-

stärkt die Dynamik. Die Flüssigkeit im Inneren des Rückenmarks dehnt das 

Mark von innen und kann Risse im Myelon bilden. Dieses Phänomen der 

Flüssigkeitsbewegung wird von ihm mit dem Ausdruck „slosh“(=Welle) be-

schrieben. Das aufgetriebene Mark engt den Subarachnoidalraum dann zu-

sätzlich ein. 

Die Ursache der primären Schädigung scheint die Unfähigkeit des inneren 

Liquorraumes zu einer schnellen ausreichenden Druckkompensation zu sein. 

Sind die dorsalen Höhlen erst entstanden, ist die Syringomyelieentstehung 

initialisiert. Es kommt über die zunehmende Dynamik der Flüssigkeitsbewe-

gungen zu einer Vergrößerung der Höhlen. Die eingerissenen Oberflächen 

werden durch Entstehung einer Astrogliose provisorisch repariert, bevor es 
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zu einer fibrinösen Vernarbung kommt (GARDNER 1973). Beide Theorien 

sind heute noch weitestgehend anerkannt (ZDERKIEWICZ et al. 2007). 

 

Theorie von Ball und Dayan 

Ball und Dayan (BALL  et al. 1972) konnten im Versuch nachweisen, dass 

intrathekal injiziertes wasserlösliches Kontrastmittel nach einer bestimmten 

Zeit in der Syrinx nachgewiesen werden kann. Daraus schlossen sie, dass 

durch einen subarachnoidalen Block der Liquor über die erweiterten perivas-

kulären Räume (Virchow-Robin-Räume) in das Rückenmark eindringt und 

dort Höhlen bildet. Eine Voraussetzung ist dabei entweder ein aktiver Trans-

portmechanismus oder ein ausreichender Druckgradient. Ellertson und Greitz 

konnten zeigen, dass ein aktiver Transport nicht existiert (ELLERTSON  et al. 

1970). Davis und Symon fanden heraus, dass der Druck in der Syrinx höher 

ist als im Subarachnoidalraum. Somit besteht ein Druckgradient in der umge-

kehrten Richtung. Die Erweiterung der Virchow-Robin-Räume entsteht also, 

weil der Liquor nicht in ausreichendem Maß in die Syrinx abfliessen kann 

(DAVIS et al. 1989).  

 

Die beiden ersten Hypothesen setzen einen offenen Zentralkanal voraus, der 

den Obex mit der Syrinxhöhle verbindet. In einigen Studien wurde aber ge-

zeigt, dass eine solche Verbindung zwischen Obex und Syrinx nicht besteht 

oder nicht nachweisbar ist (BARNETT et al. 1973; BATZDORF 1991; DU 

BOULAY et al. 1974; LOGUE et al. 1981; PARK et al. 1989). Dies könnte 

dadurch erklärt werden, dass das eingesetzte Kontrastmittel konsistenzbe-

dingt die spinale Enge nicht immer überwinden kann. Nach histologischen 

Untersuchungen existiert bei fast allen Menschen ein offener Zentralkanal 

(DONAUER 1992). Diese Feststellung untermauert somit o.g. Theorien von 

Gardner und Williams (BARNETT et al. 1973; BATZDORF 1991; WISSOFF 

1988).  
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Weitere Beobachtungen von Oldfield et al. von kraniozervikalen Syringomy-

elien (OLDFIELD et al. 1994) sind ebenso vereinbar mit den Theorien von 

Gardner und Williams.  

Die letzte Theorie von Ball und Dayan wurde schon oben teilweise entkräftet. 

 

Zusammenfassend wird nach heutigem Wissensstand die Syringomyelieent-

stehung wie folgt erklärt:  

Es muss ein Abflusshindernis der Liquorzirkulation bestehen. In der Folge 

entsteht eine Druckdissoziation des Liquors oberhalb und unterhalb der En-

ge. Dieser Druckgradient führt zu intramedullären Flüssigkeitsverschiebun-

gen, diese können das Gewebe einreißen lassen. Im weiteren Verlauf ent-

stehen Höhlen, die nicht unbedingt dem erweiterten Zentralkanal entspre-

chen müssen. Die Höhle wird durch Mechanismen wie den oben erwähnten 

„suck-“ und „slosh“-Mechanismus aufrechterhalten und vergrößert  

(s. Abbildung 4). 

Ebenso wie sich die Zysten über mehrere Wirbelsäulensegmente ausdehnen 

können, existieren Fälle, bei denen multiple, parallel verlaufende Zysten ge-

funden werden. Diese parallel verlaufenden Höhlen sind auf dem Boden der 

Risse im Myelon entstanden (s.o.) (BATZDORF 1989; KLEKAMP 2002).  

 

Einige Sonderformen der Syringomyelie sollen nun genauer betrachtet wer-

den:  

Eine posttraumatische  zystische Degeneration des Rückenmarks wird in 

ca. 1% der Patienten mit Wirbelsäulentrauma beschrieben (WATSON 1981). 

Es fällt oft nicht leicht, eine Syrinx mit einem bestimmten Trauma der Wirbel-

säule in Verbindung zu bringen. Oft entstehen die syringomyelie-assoziierten 

Beschwerden erst Jahre nach einem Unfall, zu einer Zeit, zu der die post-

traumatische Symptomatik nicht mehr gegenwärtig ist (KLAWANS 1968, zit. 

n. BATZDORF 1991). Auch wenn pathologische und radiologische Studien 

viel zu einem besseren Verständnis der Pathophysiologie beigetragen ha-

ben, war der pathologische Vorgang bei der Entstehung einer posttraumati-
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schen Syrinx zunächst nicht völlig geklärt (VINTERS 1981). Klekamp legte 

sich 2002 fest, dass die eigentliche Ursache für die Syringomyelieentstehung 

eine Arachnopathie ist. Diese bildet sich genau in dem Bereich der Verlet-

zung aus (KLEKAMP 2004). Posttraumatisch entstandene Syrinxhöhlen fin-

det man häufig in der zerviko-thorakalen Region, sie können sich aber auch 

bis in die Medulla oblongata ausdehnen (BARNETT et al. 1973). Sie dehnen 

sich, ausgehend von einer traumatischen Blutung, in kranialer Richtung aus. 

So kann eine Zystenbildung initialisiert werden (PEROT et al. 1966, zit. n. 

BATZDORF 1991). Einigen Theorien zufolge bilden sich die Rückenmarks-

höhlen durch die Verflüssigung eines intramedullären Hämatoms 

(SGOUROS et al. 1995). 

Die Entstehung einer Syringomyelie auf dem Boden einer spinalen  Neopla-

sie  basiert auf der mechanischen Störung des Liquorabflusses durch die 

Kompression des Tumors (VINTERS 1981). 

Ein intramedullärer Tumor kann sogar erst durch die begleitende Syringomy-

elie symptomatisch werden. Eine Syrinx, die durch einen Tumor entsteht, 

muss aber neben den tumorassoziierten Symptomen keine weitere Sympto-

matik bieten. Bei 25-60% der Patienten mit intramedullären Tumoren kann 

eine begleitende Syrinx beschrieben werden (BARNETT et al. 1973). Bei 8-

16% der untersuchten Fälle mit Rückenmarkshöhlen fand sich bei der Sekti-

on ein intraspinaler Tumor (BARNETT et al. 1973).  

Tumorassoziierte Höhlen zeigen oft eine große Ausdehnung. Häufig treten 

sie mit zervikalen oder thorakalen Tumoren auf. Die tumorassoziierte Syrinx 

muss von einem zystischen Tumor unterschieden werden. Bei zystischen 

Tumoren ist die Flüssigkeit proteinreich, bei der assoziierten Syrinx ist sie 

dem Liquor ähnlich. Zystische Tumorerkrankungen des Rückenmarks ma-

chen zwischen 25 und 58% aller zystischen Raumforderungen des Rücken-

marks aus (DONAUER 1993).  

Bei der spinalen  Arachnoiditis  ist eine Fibrosierung und Verdickung der 

Leptomeningen vorausgegangen. Sie kann unterschiedliche Ursachen haben 

(z.B. Subarachnoidalblutung, bakterielle oder fungale Infekte des spinalen 
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Subarachnoidalraumes) (BARNETT et al. 1973). Durch die fibrosierenden 

Verwachsungen können mechanische Hindernisse der Liquorzirkulation ent-

stehen, wodurch die spinale Blutversorgung vermindert wird. Es entstehen 

ischämische/malazische Herde (MC LAURIN et al. 1954, zit.n. BATZDORF 

1991). Arachnoidale Vernarbungen in der hinteren Schädelgrube können die 

Kleinhirntonsillen nach kaudal verdrängen und so den Liquorabfluss aus dem 

4.Ventrikel stören. In Tierversuchen wurde eine iatrogene adhäsive Arachno-

iditis durch Kaolin-Injektion erzeugt (s.o.). Die Tiere (Hunde, Katzen, Ratten 

oder Schweine) entwickelten in der Folge einen Hydrocephalus und eine 

Myelomalazie mit multipler Zystenbildung. Oft bestand auch eine Verbindung 

der Zysten zum Zentralkanal (DONAUER 1991).  

Bei degenerativen  Wirbelsäulenveränderungen  kommt es durch ständigen 

knöchernen oder bindegewebigen Druck zu einer Entzündungsreaktion. Es 

entsteht eine unspezifische Entzündung durch den Druck und es kommt zu 

einer Fibrosierung. Die Entzündung wird auf die Leptomeningen übertragen 

und es kommt zu einer zunehmenden Einengung (FOSTER et al. 1973; 

WILLIAMS 1969). 

Eine Syrinx tritt auch in Assoziation mit intraduralen  Zysten  auf (ANDREWS 

et al. 1988).  

In einigen Fällen wird die Höhle von gliösen Gewebszügen, den Septen, un-

terteilt, die ihr ein gekammertes, fenestriertes Aussehen verleihen können. 

Die einzelnen Vorgänge, die zur Aufweichung des Marks führen, können sich 

unterscheiden. Es wird angenommen, dass mechanische, neurochemische 

und neuropharmakologische Faktoren diesen Vorgang auslösen (VINTERS 

1981). 

 

Eines bleibt jedoch allen Formen der Syringomyelieentstehung gemeinsam: 

Es liegt eine Behinderung des perimedullären Liquorflusses vor. 
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3.2 Klinisches Bild 

Die erste Beschreibung des klinischen Bildes lieferte Schultze, der den Zu-

sammenhang zwischen Rückenmarkszysten und einer Reduzierung von 

Schmerz- und Temperaturwahrnehmung bei erhaltenem Vibrationsempfin-

den, der sogenannten dissoziierten Empfindungsstörung, beschrieb 

(SCHULTZE 1882, zit. n. BATZDORF 1991). Gowers gab eine erste Be-

schreibung des klinischen Vollbildes in „Manual of Diseases of the Nervous 

System“ (GOWERS 1886, zit. n. BATZDORF 1991).  

Die Syringomyelie wird in der Regel zwischen dem 20. und 40. Lebensjahr 

symptomatisch (GARDNER 1973). Die vorherrschenden Symptome bei der 

Syringomyelie mit kraniozervikaler Beteiligung sind starke, meist subokzipita-

le Kopfschmerzen und Parästhesien (vor allem der oberen Extremitäten). Die 

Kopfschmerzen sind auch das erste Symptom, welches durch eine erfolgrei-

chen Operation gelindert werden kann (BADIE et al. 1995). 

Weitere Symptome sind ausser der dissoziierten Empfindungsstörung die 

Amyotrophie, Paresen (über Para- bis hin zu Tetraparesen), Entwicklung ei-

ner neuropathischen Arthropathie und trophischer Läsionen (BATZDORF 

1985). Aboulker bezeichnete die klinischen Veränderungen als „syndrom sy-

ringomyélique“. Damit beschrieb er das gemeinsame oder zeitlich verzögerte 

Auftreten von Störungen der Temperatur- und Schmerzwahrnehmung, von 

motorischen Defiziten, Atrophien der Muskeln (hauptsächlich der oberen Ext-

remitäten), Störungen der Trophik, sowie eine Paraspastik der Beine 

(ABOULKER 1979).  

Da der Krankheitsprozess meist im Bereich um den Zentralkanal beginnt, 

sind primär die in der Commissura alba kreuzenden Neuriten des zweiten 

Neurons des Tractus spinothalamicus geschädigt. Daher ist die Folge eine 

dissoziierte Empfindungsstörung, die einseitig oder beidseitig asymmetrisch 

auftreten kann. Sie findet sich bei der Syringomyelie in bis zu 49% der Fälle, 

ist aber kein zwingendes Symptom. Dies gilt allerdings nur für die strenge 

Definition (Verlust von Temperatur- und Schmerzwahrnehmung bei erhalte-
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nem Vibrations-/Berührungsempfinden) der dissozierten Empfindungsstörung 

(HONAN et al. 1993).  

Eine Schädigung der Hinterstränge äußert sich vor allem in propriozeptiven 

Störungen und einer Minderung der Oberflächensensibilität. Meist beginnen 

die Symptome in den oberen Extremitäten. Mit zunehmender Zerstörung der 

spinothalamischen Bahnen breitet sich die Symptomatik auf die unteren Ext-

remitäten  aus. Eine Steifheit der Beine und Zeichen der spastischen Para-

parese können als Schädigung der Pyramidenbahnen interpretiert werden. 

Diese Ausfälle finden sich teils ipsi-, teils kontralateral mit den anderen 

Symptomen, da ein Teil der Fasern kreuzt. 

Sind vornehmlich die Vorderhörner betroffen, steht die Amyotrophie im Vor-

dergrund, die sich häufig zuerst an den Händen manifestiert, sich dann auf 

die Unterarme, später auch auf die Schultergürtelmuskulatur ausdehnt. 

Sehr früh bei Auftreten der Krankheit gehen die Tiefenreflexe der oberen Ext-

remitäten verloren. Eine Skoliose kann ebenso ein frühes Zeichen sein. Sie 

wird durch Schädigung der dorsomedialen und ventrolateralen Nuclei her-

vorgerufen (BATZDORF 1991). 

ISKANDAR et al. beschreiben eine häufige Assoziation der Syringomyelie 

mit dem geschlossenen Dysraphismus. Häufig treten „tethered-cord-

Syndrome“ (67% bei Syringomyelie) bei anorektalen Anomalien, „myelo-

malacie manque“ (54%) und Diastematomyelie (38%) auf (ISKANDAR et al. 

1994). 

Ein weiteres frühes Zeichen für die Krankheit kann ein tiefer unbestimmter 

Schmerz sein, der oft in der Schulter- Nacken- Region lokalisiert ist. Die 

Schmerzen können sich jedoch auch radikulär in den Thorax oder die Extre-

mitäten ausbreiten (FOSTER 1991).  

Williams lehnte es ab, bei der Diagnostik der Syringomyelie einzig die Ver-

bindung mit der dissoziierten Empfindungsstörung zu suchen. In seinen Un-

tersuchungen sind motorische Ausfälle mit einer Häufigkeit von 70% bei der 

Rhombenzephalon-assoziierten Syringomyelie vorhanden. Gefühlsstörungen 

können auch später hinzutreten (WILLIAMS 1990). 
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Dysästhetische Schmerzen sind ein geläufiges Symptom bei der Syringomy-

elie, wie aber auch bei einer traumatischen Paraplegie oder anderen myelo-

pathischen Zuständen (WILLIAMS 1979).  

Mit Fortschreiten der Krankheit nimmt der Verlust der Schmerzwahrnehmung 

zu. Es bilden sich Schwielen und Narben an den Händen aus bis zu Resorp-

tionszonen an den Fingern (MORVAN 1883, zit. n. BATZDORF 1991). Mari-

nesco beschrieb die typische Ausprägung eines subkutanem Ödems und ei-

ner Hyperhidrose im Bereich der Hände (MARINESCO 1897, zit. n. BATZ-

DORF 1991). In einem Viertel der Fälle tritt eine neurogene Arthropathie auf 

(MEYER et al. 1957). Da die Skoliose ebenso wie andere Missbildungen der 

Wirbelsäule eher als Begleiterscheinung denn als Symptom angesehen wur-

den, versuchten sie, einen direkten Bezug zwischen der Syringomyelie und 

strukturellen Wirbelsäulenabnormalitäten (z.B. Gibbus, deutliche Skoliose 

oder ausgeprägte degenerative Wirbelsäulenveränderungen mit osteophytä-

ren Anbauten) herzustellen (CALDARELLI et al. 2007). 

Honan und Williams stellten fest, dass die Syringomyelie aufgrund der vielfäl-

tigen Symptomatik in die Differentialdiagnose einer jeden Rückenmarkser-

krankung einbezogen werden müsse (HONAN et al. 1993). 
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Hirnnerven- und 
Kleinhirnzeichen

17/70 (24 %)

Nystagmus 16/70 (23 %)

Atrophie des M. 
sternocleidomastoideus.

5/70 (10 %)

Heiserkeit 2/70 (3 %)

Kein Würgreflex 2/70 (3 %)

Kleinhirn-Ataxie 1/70 (1 %)

Motorische Ausfälle 45/70 (64 %)

einseitig an den oberen 
Extremitäten

20/70 (28 %)

beidseitig an den oberen 
Extremitäten

10/70 (14 %)

untere Extremitäten 5/70 (7 %)

Hemiparese 7/70 (10 %)

Tetraparese 3/70 (4 %)

Sensibilitätsstörungen 66/70 (96 %)

halbe Rumpfseite 33/70 (47 %)

Gesamter Rumpf 21/70 (30 %)

Halbseitenstörung 5/70 (7 %)

Mischformen 7/70 (10 %)

Schmerzen 26/37 (37 %)

Störungen des autonomen
Nervensystems

11/70 (16 %)

Skoliose 41/70 (59 %)

Symptome Häufigkeit in der Literatur

 

Tab.1: Häufigkeit der Syringomyelie-typischen Symptome in der Literatur 

(HIDA et al. 1995) 
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3.3 Therapie 

In der Therapie der Syringomyelie muss man zwischen konservativen und 

operativen Therapieansätzen unterscheiden. Einige Autoren empfehlen bei 

milder Symptomatik eine abwartende Haltung. Sie berufen sich auf einige 

Fälle, bei denen eine Spontanheilung mit spontaner Reduktion der Syrinx 

und der Symptomatik erfolgte (SARKARATI et al. 1994; SUDO et al. 1994).  

Bei Progredienz der Symptome (bis zu schweren Hinterstrangläsionen), 

Muskelatrophien, sekundärer Deformierung der Gelenke und der Wirbelsäule 

ist eine symptomatische Therapie mit Krankengymnastik, Bewegungsthera-

pie und physiotherapeutische Maßnahmen zwar lindernd, die Zunahme der 

Ausfälle kann meist nicht verhindert werden (DONAUER 1991).  

Früher angewandte alternative Behandlungsverfahren wie die Bestrahlung 

haben, sich nicht bewährt (HERTEL et al. 1973; BOMANN et al. 1967, zit. n. 

BATZDORF 1991). Kam es durch Bestrahlung (GARDNER et al. 1958) oder 

Chemotherapie (BORYSOWICZ 1967) zu einer Besserung, war eher ein in-

traspinaler Tumor die Ursache der Beschwerden. Hormigo et al. beobachte-

ten 15 Patienten mit extramedullärem Tumor und Syringomyelie. Die Syrinx 

verschwand nach Bestrahlung des Tumors oder Entfernung desselben 

(HORMIGO et al. 1990).  

 

Die Indikation zur Operation lässt sich aus dem klinischen Bild stellen, sie ist 

gegeben bei progredienten Symptomen. Die Operationsart richtet sich nach 

der auslösenden Ursache:  

Handelt es sich z.B. um eine tumorassoziierte Syringomyelie, gilt es, primär 

das Tumorleiden zu bekämpfen. Besteht eine Chiari-Malformation, so ist die 

Dekompression des kraniozervikalen Übergangs indiziert (HEISS et al. 

1999).  

Bei der Entscheidung zur operativen Therapie ist die Wahl des Zeitpunktes 

von besonderer Wichtigkeit. Die Syringomyelie schreitet in den meisten Fäl-

len langsam voran. Einige Patienten, vor allem die älteren, gewöhnen sich an 
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die eingetretenen Behinderungen und lernen damit zu leben. Diese Patienten 

lehnen aufgrund des relativ geringen Leidensdruckes bei altersbedingt redu-

ziertem Aktionsradius häufig eine operative Intervention ab. In solchen 

Grenzfällen muss der Arzt unter Berücksichtigung des Operationsrisikos 

sorgfältig abwägen, inwieweit eine postoperative Verbesserung zu erwarten 

ist (WILLIAMS 1991). Bei jungen Patienten ist die OP-Indikation großzügiger 

zu stellen, um eine Progression der Krankheit und irreversible Schäden so 

früh wie möglich zu verhindern. Oft stellen sich die Patienten erst mit 

schwerwiegenden Störungen vor. Bei irreversiblen Endzuständen muss eine 

Syringomyelie als „ausgebrannt“ angesehen werden. Eine Operation in ei-

nem „ausgebrannten“ Stadium ist meist nicht lohnend (WILLIAMS 1991). 

Je früher der Eingriff bei progredienter Symptomatik durchgeführt wird, desto 

besser sind die Heilungs- bzw. Besserungschancen (BADIE et al. 1995). Die 

besten Ergebnisse werden erzielt, wenn die Symptome nicht länger als zwei 

Jahre bestehen (BLAGODATSKY et al. 1993).  

Nach Indikationsstellung zur Operation wirft sich die Frage nach dem idealen 

Zeitpunkt sowie dem geeigneten operativen Verfahren auf. Ist eine einzelne 

Operationsmethode ausreichend, die die Ursache (z.B. Einengung des Suba-

rachnoidalraumes) zu beheben versucht oder genügt es, die Syrinx zu drai-

nieren Oldfield et al. vertreten die Meinung, dass ein befriedigender postope-

rativer Zustand nur dann erreicht werden kann, wenn die pathophysiologi-

sche Ursache ausgeschaltet ist, die für die Unterhaltung und Progression der 

Höhle verantwortlich ist (OLDFIELD et al. 1994). 

Von Badie et al. wird hervorgehoben, dass die Wiederherstellung des unge-

hinderten Liquorflusses dazu führt, dass z.B. die kraniozervikale Druckdisso-

ziation reduziert wird. So kann es zu einer Auflösung der Syrinx und der 

Symptome kommen (BADIE et al. 1995). 
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3.3.1 Operative Methoden 

Kraniozervikale Dekompression:  Williams empfahl 1980 die operative De-

kompression des kraniozervikalen Überganges nach gesicherter Druckdisso-

ziation zwischen den zerebralen und spinalen Liquorräumen (WILLIAMS 

1980). Lässt sich also eine knöcherne Enge am Foramen magnum, ein knö-

cherner Keil an der Hinterhauptsschuppe oder eine Vorwölbung des Rhom-

benzephalons bzw. der Kleinhirntonsillen nachweisen (etwa im Sinne einer 

Chiari-Malformation), sollte eine Dekompression im kraniozervikalen Über-

gang stets das primäre operative Vorgehen darstellen (WILLIAMS 1989). 

Bei Liquorpassagestörungen in weiter kaudalen Abschnitten der Wirbelsäule 

besteht das äquivalente Verfahren in der Laminektomie und Myelolyse der 

betroffenen Region (WILLIAMS 1980). 

Es besteht kein Konsens darüber, ob bei der Operation die Dura teilweise 

oder komplett eröffnet oder gar reseziert werden sollte: 

Isu et al. verfolgten den Verlauf bei sieben Patienten mit Syringomyelie und 

assoziierter Chiari-Malformation. Bei den Patienten wurde eine knöcherne 

Dekompression an der Stelle der Enge vorgenommen, nur das äußere Blatt 

der Dura wurde eröffnet. Die Patienten wurden über einen Zeitraum von ein 

bis drei Jahren beobachtet. Bei sechs der sieben Patienten kam es früh zu 

einer Besserung der neurologischen Symptome sowie zu einer Reduktion 

der Syrinx (ISU et al. 1993). Die Autoren betonen, dass die Vorgehensweise 

extradural ist. Somit werden  mögliche Komplikationen wie Liquorzysten im 

Operationsgebiet, Pseudomeningocele und die Gefahr einer Meningitis mi-

nimiert. Intraoperativ kann man jedoch erkennen, ob die Dekompression den 

gewünschten Effekt bringt (ISU et al. 1993). Di Lorenzo et al. stellten eine 

„konservative“ kraniozervikale Dekompression für die Chiari-assoziierte Sy-

ringomyelie vor. Da der Entstehungsmechanismus der Syringomyelie in ei-

nem fehlerhaften Liquorfluss in Höhe des kraniozervikalen Übergangs zu su-

chen ist, empfehlen sie eine alleinige Dekompression von Knochen und Dura 

ohne Manipulation des Nervengewebes. Die Osteotomie wird über einen 

„minimal-invasiven“ subokzipitalen Zugang vorgenommen. C1 wird la-
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minektomiert (bei Bedarf auch C2) und die Dura eröffnet. Es erfolgt jedoch 

keine Manipulation des Nervengewebes wie z.B. Exploration und Verschlie-

ßen des Obex, Resektion von arachnoidalen Verwachsungen, Resektion der 

Amygdalae oder gar der KHT (DI LORENZO 2000). 

Batzdorf stellt in Frage, ob diese Variante in allen Fällen und Ausprägungs-

graden bei adulten Patienten mit Chiari-Syringomyelie ausreichend ist. Er 

weist insbesondere auf arachnoidale Verwachsungen hin, die bei der o.g. 

Methode unentdeckt bleiben und den Operationserfolg in Frage stellen kön-

nen. Im Hinblick darauf empfiehlt er ein Verfahren, welches von Logue und 

Edwards, sowie von Lapras beschrieben wird: Dabei wird die Dura mater er-

öffnet, die transparente Arachnoidea jedoch nicht verletzt. Auf diese Weise 

können zusätzliche Abnormalitäten im Bereich des Rautenhirns sicherer 

ausgeschlossen und Verwachsungen identifiziert werden (BATZDORF 

1993). Oldfield geht etwas weiter: Ihm zu Folge müssen alle Schichten inklu-

sive Arachnoidea eröffnet werden, wenn man im Situs Verwachsungen vor-

findet. Nur dann sei ein früher Rückfall zu vermeiden (OLDFIELD 1994). Mil-

horat weist auf die Komplexität der Chiari-Malformationen hin. Auch er vertritt 

die Ansicht, dass es nicht ausreichend ist, eine Dekompression ohne Eröff-

nung aller Schichten durchzuführen. Die Kontinuität zwischen Zentralkanal 

und dem Subarachnoidalraum über das Foramen Magendie muss wieder-

hergestellt werden, wobei dies nur in einigen Fällen durch alleinige Dekom-

pression der Kleinhirntonsillen erreicht werden kann (MILHORAT et al. 

1993). Milhorat weist in einem Kommentar darauf hin, dass die subokzipitale 

Dekompression in jedem Fall großzügig genug durchgeführt werden muss. 

Ansonsten drohe, dass die Kleinhirntonsillen nicht ausreichend dekompri-

miert werden und die Einklemmung der KHT zunimmt (MILHORAT et al. 

1995).  

Goel et al. empfehlen ebenso, die Dekompression großzügig auszuführen, 

eine Resektion des Atlasbogens (oder weiter kaudalerer Bögen) sei in Ein-

zelfällen zusätzlich erforderlich. Die Einengung sei nämlich häufig durch eine 
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eingeengte hintere Schädelgrube bedingt und nicht weiter kaudal zu suchen 

(GOEL et al. 2000). 

Badie et al. führten bei 20 Patienten mit Chiari I-Malformation eine subokzipi-

tale Dekompression mit Duraplastik durch. Falls erforderlich ergänzten sie 

die Operation durch eine Laminektomie von C1, in einigen Fällen zusätzlich 

von C2 (BADIE et al. 1995).  

Raftopoulos präsentierte in einem Kommentar 1993 einen neuen dekompri-

mierenden Eingriff bei Patienten mit Hydrosyringomyelie-Chiari I-Komplex. 

Bei dieser Variante der Operation nach Gardner (siehe unten) wurde vor al-

lem auf eine sorgfältigste Blutstillung geachtet. Um ein gutes Operationser-

gebnis zu erreichen, muss der Kontakt zwischen Blut und den subarachnoi-

dalen Räumen vermieden werden. Er bezeichnete die kaudalisierten Klein-

hirntonsillen als ein extramedulläres Hindernis ähnlich einem extramedullä-

ren Tumor. Um deren Widerstand zu schwächen, höhlte er die Kleinhirntons-

illen mit einem Ultraschall-Aspirator zusätzlich aus (RAFTOPUOLOS 1994). 

Klekamp widerspricht hier: Nach einer ausreichenden Dekompression und 

bei normaler Liquorzirkulation retrahieren sich die Tonsillen wieder nach in-

trakraniell (KLEKAMP 2004). 

Klekamp empfahl nach eigenen Erfahrungen eine Dekompression des Fora-

men magnums, des ersten, gegebenenfalls des zweiten Wirbelbogens. Er 

betont, dass gute Langzeitergebnisse nur mit einer Eröffnung der Arachno-

idea erreicht werden können. Die Dissektion der Arachnoidea sollte nur 

scharf und in der Mittellinie erfolgen (KLEKAMP 2004). 

Laminektomie : Bei kraniozervikaler Syringomyelie ist neben der kranio-

zervikalen Dekompression oft eine Laminektomie von C1, manchmal auch 

von C2 erforderlich. Diese Maßnahme ist notwendig, um den KHT die freie 

kaudale Ausdehnung zu ermöglichen (MUNSHI et al. 2000). Oft wurde die 

Laminektomie jedoch als alleiniges Verfahren angewandt. Klekamp empfiehlt 

folgendes Vorgehen: es sollte eine Präparation von kranial bis kaudal der 

Passagestörung ausgeführt werden. Es ist wichtig, dass Liquor in das Opera-

tionsgebiet strömt (KLEKAMP et al. 2001; MAUSS et al. 1918, zit. n. BATZ-
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DORF 1991). Anfolgend sollte eine Duraerweiterungsplastik mit Goretex er-

folgen (INOUE et al. 1994; KLEKAMP et al. 2001). Bei spinalen Syringomye-

lieformen und Skoliose, insbesondere bei thorakalen Syringomyelien wird 

diese Technik angewandt (LEE et al. 2002). Bei der Skoliose muss man je-

doch beachten, dass eine großzügige Laminektomie (über mehrere Segmen-

te) die Höhle primär reduzieren, die skoliotische Wirbelsäulenverkrümmung 

aber verschlechtern kann (BATZDORF et al. 2007). 

Syringosubarachnoidale Shunts:  Batzdorf fasst den Mechanismus dieser 

Operationsmethode zusammen. Sie wird heute bevorzugt bei primär spinaler 

Syringomyelie angewendet. Die Drainagen werden mit dem einen Ende in 

die Syrinx, mit dem anderen einige Segmente tiefer in den Subarachnoidal-

raum eingebracht. Da in der Höhle der Druck deutlich erhöht ist, fließt die in-

trasyringeale Flüssigkeit in den Subarachnoidalraum, einen Niederdruckbe-

reich. Ein Vorteil dieser Methode ist, dass sie nicht an eine bestimmte Höhe 

des Rückenmarks gebunden ist, sie kann in jeder Höhe angewandt werden. 

Andererseits ist der Unterdruck im Subarachnoidalraum nicht so groß wie 

z.B. der intraperitoneale bzw. der intrapleurale Druck. Es besteht also die 

Gefahr des retrograden Flusses aus dem Subarachnoidalraum. Geringer ist 

aber die Gefahr eines Kollapses der Höhle mit späterem Aufstau des Liquors 

oberhalb der Shuntstelle. 

Der größte Nachteil ist die Gefahr, dass die Drainagen verstopfen oder dislo-

zieren können. Dieser Komplikation kann vorgebeugt werden, indem das 

subarachnoidale Ende der Drainage in ausreichender Entfernung von der 

Höhle eingebracht wird. Es sollten Y-förmige Drainagen verwendet werden, 

so dass ein Ende nach kranial, das andere nach kaudal gerichtet in den 

Subarachnoidalraum gelegt werden kann (BATZDORF 1991). 

Syringoperitoneale und syringopleurale Shunts:  Eine solche Drainage 

leitet die Syrinxflüssigkeit in den Peritoneal- bzw. (beziehungsweise) in den 

Pleuralraum. Diese Möglichkeit einer intrakorporalen Drainage ist vor allem 

einer Syrinx in Höhe der BWS oder LWS vorbehalten. Der Abfluss der Sy-

rinxflüssigkeit wird durch den Unterdruck in der Pleura bzw. im intraperi-



Theoretische Grundlagen 

36 
 

tonealen Raum gefördert. Die Indikation besteht bei posttraumatischen oder 

arachnitisch bedingten Syringomyelien bzw. anderen spinalen Syringomy-

elien mit entsprechender klinischer Symptomatik und neuroradiologischem 

Befund. Eine mögliche Komplikation ist die „Hyperdrainage“ mit Kollaps der 

Höhle und Verklebung der Höhlenwände (s.o.). Oberhalb oder unterhalb der 

Drainagestelle kann es dann zu einer erneuten Höhlenbildung kommen 

(BATZDORF 1991). Sgouros und Williams akzeptierten die Drainageoperati-

onen allenfalls als zusätzliche Maßnahme, auch wenn ein Therapieerfolg 

dann nicht eindeutig zugeordnet werden kann (SGOUROS et al. 1995). Eini-

ge Chirurgen führen bevorzugt diese Variante durch, insbesondere bei rein 

spinaler Syringomyelie ohne Besonderheiten oder Beteiligung in der kranio-

zervikalen Verbindung wie Syringobulbie, Tiefstand der Kleinhirntonsillen 

und/oder Chiari-Malformation (WILLIAMS 1995). 

Ventrikuläre Drainage:  Ein ausgeprägter Hydrozephalus mit entsprechen-

der neurologischer Symptomatik ist eine Indikation für die Drainage des vier-

ten Ventrikels in den extrathekalen Raum. Manchmal ist dies die Methode 

der Wahl, um eine Verringerung der Syrinx und Normalisierung des kranio-

spinalen Druckes zu erreichen, nämlich dann, wenn Rautenhirn-Hernien oder 

intrakranialeTumore die Auslöser der Höhlenbildung sind (WILLIAMS 1991). 

Operation nach Gardner:  Sie besteht in einer kraniozervikalen Dekompres-

sion kombiniert mit einer Syringostomie und dem Verschluss des Obex mit 

einem Muskelstück. Blagodatsky et al. z.B. favorisieren bei Patienten mit 

kraniozervikaler Syringomyelie diese Technik als Primärmaßnahme und be-

richten gute Erfolge (BLAGODATSKY et al. 1993). Williams erklärte schon 

1980, dass bei einer nachgewiesenen kraniospinalen Druckdifferenz mit ei-

ner typischen Saugwirkung („slosh“) im erweiterten Zentralkanal die Indikati-

on zur Gardnerschen Operation besteht (WILLIAMS 1980). Klekamp bezwei-

felte, dass durch den Verschluss des Obex ein zusätzlicher Effekt erzielt 

wird. Oft besteht keine Verbindung zwischen dem Obex und der Höhle, die 

Komplikationsgefahr ist aber deutlich erhöht (KLEKAMP 2004). 
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Terminale Ventrikulostomie : Diese Operationsmethode wurde von Gard-

ner, in der Folge auch von Williams und Fahy eingesetzt (GARDNER 1973; 

WILLIAMS et al. 1983). Zum Liquorabfluss wird das Filum terminale eröffnet. 

Diese Methode konnte jedoch die in sie gesetzten Hoffnungen nicht erfüllen 

(SGOUROS et al. 1995).  

Als endoskopisches Verfahren wird es heute noch eingesetzt, wenn die Sy-

ringomyelie mit einem Hydrozephalus assoziiert ist (MOHANTI 2005).  

Myelotomie : Einige Autoren führten eine Myelotomie im Sinne einer Inzision 

in der Mittellinie des Rückenmarks durch. Asano et al. wandten diese Tech-

nik bei Patienten mit posttraumatischer Syringomyelie an (ASANO et al. 

1996). 

Egar und Quail inzidierten die Höhlenwand an mehreren Stellen mit mehre-

ren Inzisionen, um einen ständigen Abfluss zu gewährleisten. Die Inzisionen 

verschlossen sich häufig wieder spontan, sodass kein anhaltender Erfolg er-

zielt werden konnte. 

Also versuchten sie, die Inzisionen mit zusätzlichen „Stents“ offen zu halten. 

Auch diese Variante zeigt aber keinen anhaltenden Erfolg, da sie zwar den 

Abfluss aus der Syrinx für eine Weile ermöglichte, die Ursache für die Er-

krankung aber nicht korrigierte (EGAR et al. 1994). 

Syringostomie:  Nachdem die Lasertechnologie in die Medizin eingeführt 

wurde und erfolgreich in der Rückenmarkschirurgie angewandt worden war, 

versuchte man sie bei der operativen Therapie der Syringomyelie anzuwen-

den. Mit Laser schien die Möglichkeit gegeben, die Höhlen schonend zu er-

öffnen und durch Verschweißen der Randzone eine persistierende Verbin-

dung zwischen Syrinxhöhle und spinalem Subarachnoidalraum zu schaffen 

(HERMANN et al. 1988). Die Ergebnisse waren aber enttäuschend. Zwar ge-

lang es, mit dem CO2-Laserskalpell eine feine, mediane Syringostomie auf 

der Dorsalseite über dem erweiterten Zentralkanal durchzuführen, innerhalb 

weniger Tage kam es aber wieder zum Verschluss des Stomas und zu Ver-

klebungen der darüberliegenden Arachnoidea. Bei breiter Eröffnung mit dem 

Laserskalpell konnte zwar eine ständige Verbindung entstehen, die Laser-
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bedingten Schäden konnten die Methode jedoch nicht rechtfertigen 

(EDWARDS et al. 1983; MADISON et al. 1988). 

Aspiration der Syrinx:  Eine einfache Nadelaspiration kann nicht als alleini-

ge Operationsmethode betrachtet werden. Schlesinger schlägt vor, sie als 

sekundäre Maßnahme durchzuführen in Fällen, in denen es nach Beseiti-

gung eines Passagehindernisses zu einem Rezidiv der Höhle kommt. Zu-

mindest sollte dieser Therapieversuch einer Revisionsoperation vorgeschal-

tet werden (SCHLESINGER 1992). 

3.3.2 Kombinierte Operationsverfahren 

Beinhaltet die operative Intervention eine Dekompression, einen Verschluss 

des Zentralkanals im Bereich des Obex (wie von Gardner vorgeschlagen), 

die Implantation eines „Stent“ vom 4.Ventrikel, eine Duraplastik und eine Sy-

ringostomie, ist es schwierig, einen Erfolg oder Misserfolg einer der Maß-

nahmen zuzuschreiben. Es ist durchaus zu erwägen, bei zervikaler Syringo-

myelie eine ventrikuläre Drainage mit einer Rautenhirn-Dekompression zu 

kombinieren, wenn man sich für keine der Möglichkeiten entscheiden kann. 

Grundsätzlich sollte aber -wenn möglich- primär nur ein Verfahren durchge-

führt werden, um die Operationsdauer und die damit verbundenen Risiken so 

gering wie möglich zu halten (WILLIAMS 1991).  

Die Durchführung eines kombinierten Operationsverfahrens kann jedoch in 

geeigneten Fällen favorisiert werden. Dadurch kann die Ursache sowie die 

Höhle chirurgisch korrigiert werden (BARRENCHEA et al. 2006). 
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4 Material und Methodik 

Die Akten der Patienten, die in den Jahren 1975 bis 1995 in der neurochirur-

gischen Klinik des Universitätsklinikum des Saarlandes in Homburg/Saar be-

handelt worden waren, wurden ausgewertet. Ein Score wurde erstellt, über 

den verschiedene Parameter vergleichbar gemacht wurden.  

Zuerst wurden Patientengruppen aufgrund des pathogenetischen Ursprungs 

gebildet. Es wurde versucht, Gemeinsamkeiten im Hinblick auf das therapeu-

tische Vorgehen zu finden. Anschließend erfolgte ein Vergleich mit der Fach-

literatur. 

4.1 Untersuchtes Patientengut 

In den Jahren 1975 bis 1995 wurden in der neurochirurgischen Ambulanz 

des Universitätsklinikums des Saarlandes in Homburg/Saar 43 Patienten mit 

einer Syringomyelie, größtenteils über einen längeren Zeitraum, betreut. Es 

handelt sich um 23 Männer und 20 Frauen. 

Bei der ersten Vorstellung waren die Patienten zwischen 4 Jahren und 2 Mo-

naten und 79 Jahren und 5 Monaten alt (Mittelwert 43,7 Jahre). Die Be-

obachtungszeit variierte zwischen 3 Monaten und 21 Jahren 11 Monate (Mit-

telwert 5 Jahre 2,5 Monate). Bevor sich die Patienten in der Sprechstunde 

vorstellten, waren die ersten Symptome für einen Zeitraum bis zu 28 Jahre 6 

Monate präsent (Mittelwert 3 Jahre 9 Monate). Die 20 weiblichen Patientin-

nen hatten sich spätestens bis zum 50. Lebensjahr erstmalig in der Sprech-

stunde vorgestellt. Die männlichen Patienten unternahmen diesen Schritt 

grundsätzlich später: 5 Männer begannen mit der Therapie nach dem 49. 

Lebensjahr, einer erst mit 79 Jahren und 7 Monaten. Zu einer Therapie ent-

schlossen sich 18 Männer und 16 Frauen.  

Bei 9 Patienten konnte eine Ursache für die Erkrankung nicht eindeutig fest-

gelegt werden, weil sie die Operation ablehnten und sich nicht mehr in der 

Sprechstunde vorstellten. Diese Patienten sind zum Großteil in der ersten 

Patientengruppe (ohne Operation) aufgeführt. 
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Eine Patientin wurde nur konservativ therapiert.  

4.2 Score 

Wir erarbeiteten ein Scoresystem, mit dem wir versuchten, die Erkrankung 

der Patienten unterschiedlichen Schweregraden zuzuordnen. Der Score-

Wert entsteht aus subjektiven Beschwerden der Patienten und aus dem ob-

jektiv erhobenen Befund. Der subjektive und der objektive Befund wurden 

jeweils bei der ersten Vorstellung, nach der operativen Intervention und wei-

ter in sechsmonatigen Abständen erhoben. 

Die Syrinx-Ausdehnung wurde pro Segment mit 0,25 Punkten bewertet. In 

einem Fall (H.-G.-G. *10.10.41) war die exakte Ausdehnung aus den Unter-

lagen nicht mehr nachvollziehbar.  

Bei den subjektiven Beschwerden wurden für Kopf- und Nackenschmerzen 

sowie Schmerzen der Extremitäten nach der Ausprägung Punkte verteilt. Bei 

den Kopfschmerzen 1, 3 oder 5 Punkte, bei den Nackenschmerzen 1, 2 oder 

3 Punkte, um der individuellen Beeinträchtigung Rechnung zu tragen. Die 

Extremitätenschmerzen wurden pro Quadrant mit 0,5 oder einem Punkt be-

wertet. Paresen erhielten im Score nach Mono-, Para- und Tetraparesen und 

nach Ausprägung 1 bis 5 Punkte. Spastiken wurden nach Mono-, Para- und 

Tetraspastik und Ausprägung mit 2 bis 8 Punkten bewertet.  

Bei den objektiven Befunden wurde weiter auf  Sensibilitätsstörungen ver-

schiedener Qualität, auf Koordinations- und auf Reflexstörungen Wert gelegt. 

Die Sensibilitätsstörungen wurden in Störungen des Temperatur-, Schmerz- 

und Vibrationsempfindens sowie in die „dissoziierte Empfindungsstörung“ un-

terteilt. Eine Störung des Temperatur-, Schmerz- und Vibrationsempfindens 

wurde je nach Ausprägung mit 0,5 bis 1,5 Punkten bewertet. Koordinations-

störungen der oberen und unteren Extremitäten wurden je nach Schwere-

grad mit 2, 4 oder 6 Punkten bewertet. Bei den Reflexstörungen wurden für 

Hyperreflexie, Hyporeflexie und das Auftreten von pathologischen Reflexen 

je ein Punkt vergeben. Die Scores wurden aufgrund von Untersuchungen er-

hoben. Untersuchungszeitpunkt 1 war die erste Vorstellung in unserer 
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Sprechstunde. Wenn bis zum Operationstermin eine längere Zeit verstrich, 

wurde unmittelbar vor der Operation der klinische Status aktualisiert. Die ers-

te postoperative Untersuchung fand im Krankenhaus vor der Entlassung 

statt. Die weiteren Untersuchungen erfolgten in zwei- bis sechsmonatigen 

Abständen. 

4.3 Patientengut 

4.3.1 Nichtoperative Gruppe 

9 von 43 Patientinnen und Patienten hatten relativ blande Beschwerden, de-

nen meist niedrige Score-Werte zwischen 3,5 und 10 Punkten entsprachen. 

Zwei Patienten hatten zu Behandlungsbeginn einen höheren Score-Wert, es 

wurde jedoch nicht direkt eine Operationsindikation gestellt. Auf eine Opera-

tion wurde ebenso verzichtet, wenn die  Indikation nicht klar gestellt werden 

konnte oder  wenn sich die Patienten nicht zu einer Operation entschließen 

konnten. Bei diesen Patienten wurden in zwei Fällen ausgeprägte degenera-

tive Wirbelsäulenveränderungen, in drei Fällen eine Chiari I-Malformation, in 

einem Fall eine Chiari II-Malformation, und einmal ein Verschluss des IV. 

Ventrikels diagnostiziert. Die Ausprägung der Höhlen bewegte sich zwischen 

einem zervikalen Segment und bis zum gesamten Rückenmark. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Material und Methodik 

42 
 

Patienten- 
kenndaten

Erstvorstellung zu Beginn am Ende

degen. WS, 
Hydrozephalus,

7 4/88-5/94

SA-Zyste 5 Jahre 1Monat

degen. WS 
(zervikal),

5 7/89-5/90

enger Spinalkanal 10 Monate

5,5 6/91-5/95

3 Jahre 11 Monate

6 5/90

einmalige 
Untersuchung

5,5 3/92; 

einmalige 
Untersuchung

4 8/93-9/93

1 Monat

13 12/93-4/95

1 Jahr 4 Monate

massiver 
Hydrozephalus bei 

12 1/89; 

Okklusion des IV. 
Ventrikels

einmalige 
Untersuchung

3,5 10/89-4/92

2 Jahre 6 Monate

Lfd.Nr. Pathogenese
Score 

Behandlungsdauer

1 G.B. m 4/88 7

2 H.F. m 7/89 10

3 J.D. m 6/91 degen. WS (zervikal) 5

4 A.R. m 5/90 Chiari I-Malformation -

5 M.K. m 3/92 Chiari I-Malformation -

6 A.E. w 8/93 Chiari I-Malformation 6

9 E.D. w 10/89 andere 11,5

7 C.D. w 12/93 Chiari I-Malformation 
Dysraphie-Syndrom

5,7

8 M.B. w 1/89

 

Tab. 2: Patienten Nr. 1 bis 9: nichtoperative Gruppe  

 



Material und Methodik 

43 
 

Pat. Nr.1, G.B. m:  

Anamnese: Erstuntersuchung 4/88 im Alter von 57 Jahren bei Auftreten einer 

zunehmenden Gangstörung 

Klinik: leichte spastisch-ataktische Gangstörung mit beginnender Paraspas-

tik, Hyperreflexie rechtes Bein, Vibrationsempfinden in den Beinen herabge-

setzt, Score-Wert 7 Punkte 

Röntgen/CT/MRT:  

MRT (21.6.88): Fehlbildung des kraniozervikalen Übergangs, Syringomyelie 

des gesamten Rückenmarks, Markverschmächtigung, Kleinhirntonsillentief-

stand  

CT (4.7.88): kein Nachweis einer Chiari-Malformation, Subarachnoidalzyste 

im Bereich der Zisterna magna, Zeichen für einen Hydrozephalus internus e 

vacuo;  

Verlauf: Nachdem sich der Patient im  Jahr 1988 zweimal vorgestellt hatte, 

wurde aufgrund des geringen Beschwerdedruckes auf eine Operation ver-

zichtet. Letzte Untersuchung 5/94: Nahezu unverändertes klinisches Bild, bei 

ausbleibender Progredienz keine Operationsindikation, erhöhtes Operations-

risiko bei Aortenklappenprothese und Lungenemphysem. 

Zusammenfassend ist aufgrund eines eher geringen Leidensdrucks und feh-

lender Progredienz der Symptomatik auf eine operative Intervention verzich-

tet worden. Zusätzlich hatte der Patient durch kardiale Beschwerden ein 

deutlich erhöhtes Operationsrisiko.  

 

Patient Nr. 2, H.F., m:  

Anamnese: Symptomdauer drei Jahre neun Monate, Erstuntersuchung im 

Alter von 31 Jahren (7/89) mit einer Paraparese der Beine  

Klinik: deutliche Paraparese der Beine, progrediente Gangunsicherheit, Hy-

perreflexie im rechten Bein, Score-Wert: 5 Punkte  

Röntgen/CT/MRT:  

MRT (6/89): Osteochondrosen, Spondylosen bei engem Spinalkanal, Suba-

rachnoidalraum verschmälert, generalisierte Myelopathie, Zyste von C1 bis 
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C2, Ausdünnung und Schnürfurche in der dorsalen Duralsackkontur und 

Kompression der Zisterna magna 

Verlauf: Die Symptomatik war während der Beobachtungszeit stetig progre-

dient. Retrospektiv ist aus der Krankenakte nicht zu rekonstruieren, warum 

keine Operationsindikation gestellt wurde. Ob der Patient sich nicht operieren 

lassen wollte oder ob ihm aufgrund der fehlenden pathogenetisch entschei-

denden Struktur abgeraten wurde, geht nicht hervor. Bei der letzten Untersu-

chung 5/90 bestand nach wie vor eine progrediente Gangstörung mit Para-

parese, Score-Wert 10 Punkte.  

Medikamentöse Therapie mit Lioresal und Akantinol  

 

Patient Nr.3, J.D., m:  

Anamnese: Symptomdauer neun Monate, Erstuntersuchung im Alter von 52 

Jahren (6/91) mit Gang- und Sensibilitätsstörung  

Klinik: etwas breitbeiniger Blindgang, Hypästhesie an beiden Oberschenkeln 

und Th 4 bis 9 dorsal, linksbetont mit dissoziierter Empfindungsstörung, 

Score-Wert 5,5 Punkte  

Röntgen/CT/MRT:  

Röntgen (5/91): Abgeflachte Halslordose, Osteochondrose, multiple Spondy-

losen bei C5/6 und C6/7 

MRT (4/92): Syringomyelie von C6 bis Th3, geringe strukturelle Abnormalitä-

ten der HWS, progrediente Syrinxhöhlen; 

Verlauf: Bei geringem Leidensdruck und ausbleibender Progredienz der 

Symptome (entsprechend Werten zwischen 3 und 5,5  Punkten) wurde bei 

fehlendem Angriffspunkt für eine operative Intervention keine Operation 

durchgeführt; der Score war bei der letzten Untersuchung 5/95 bei leichter 

Größenzunahme der Syringomyelie-Höhle (C5 bis Th1) weitgehend gleich 

geblieben. 
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Patient Nr.4, A.R., m:  

Anamnese: Einmalige Vorstellung in der neurochirurgischen Ambulanz 5/90 

im Alter von 53 Jahren bei seit vier Jahren bestehenden Schmerzen im lin-

ken Bein und Gangunsicherheit 

Klinik: deutliche Störung der Feinmotorik der oberen Extremitäten, deutlich 

unsicheres Gangbild, leichte Schmerzen im linken Bein, Score-Wert 6 Punk-

te 

Röntgen/CT/MRT:  

kein deutlich pathologischer Befund vorliegend, bekanntes Chiari I-Syndrom 

mit Syringomyelie von C6 bis Th3, geringe degenerative Veränderungen der 

HWS  

Verlauf: Aufgrund geringen Leidensdruckes und fehlender Progredienz der 

Beschwerden in der Anamnese wurde keine Operation durchgeführt.  

Medikamentöse Therapie mit Laraxyl 25 und Saroten 75mg bei bekannten 

Depressionen  

 

Patient Nr.5, M.K., m:  

Anamnese: einmalige Vorstellung in der neurochirurgischen Ambulanz 3/92 

im Alter von 30 Jahren bei seit einem Jahr und zwei Monaten bestehenden 

Sensibilitätsstörungen und Schmerzen  

Klinik: etwas unsicheres Gangbild, Hyperreflexie des linken Beines, leichte 

Nackenschmerzen, Sensibilitätsstörung im Sinne einer Hemihypästhesie der 

rechten Körperhälfte sowie einer Störung des Temperatur- und Schmerz-

empfindens, Score-Wert 5,5 Punkte  

Röntgen/CT/MRT:  

Es ist kein ausführlicher Befund vorhanden, Syringomyelie im gesamten Rü-

ckenmark, bekanntes Chiari I-Syndrom 

Verlauf: Es wurde die operative Dekompression mit Erweiterungsplastik emp-

fohlen. Bei der relativ geringen klinischen Beschwerdesymptomatik konnte 

sich der Patient nicht zur empfohlenen operativen Therapie entscheiden. 
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Patient Nr.6, A.E., w:  

Anamnese: Symptomdauer ca. neun Monate, Erstuntersuchung im Alter von 

fast 33 Jahren (8/93), mit Sensibilitätsstörungen und Nackenschmerzen  

Klinik: leichte Kopf-, stärkere Nackenschmerzen, Hypästhesie rechts para-

vertebral im Teilgebiet Th3/4, Score-Wert 4 Punkte  

Röntgen/CT/MRT: 

MRT (26.8.93): Chiari I-Malformation, zervikale und thorakale Syringomyelie 

(C2 bis Th4) mit mehr als 1 cm Durchmesser und ausgeprägter Kompression 

des Myelons  

Verlauf: Bei relativ blander Symptomatik sah man von einer Operation ab, 

auch wenn bei ausgeprägtem MRT-Befund die Symptomatik nach einem 

Monat nur leicht progredient war.  

 

Patient Nr.7, C.D., w:  

Anamnese: Symptomdauer sechs Monate, Erstuntersuchung im Alter von 35 

Jahren (12/93) wegen Schmerzen, Funktions- und Sensibilitätsstörungen des 

rechten Armes 

Klinik: deutliche Parese mit Funktionsstörung des rechten Armes, Schmerzen 

in den oberen Quadranten, rechts stärker, dort auch Sensibilitätsstörungen 

mit ausgeprägter dissoziierter Empfindungsstörung und vermindertem Vibra-

tionsempfinden, Score-Wert 10,5 Punkte  

Röntgen/CT/MRT:  

MRT (30.9.93): ausgedehnte Syringomyelie von C1 bis in den Thorakalbe-

reich, Spondylosis deformans der BWS  

MRT (10.1.94): Syringomyelie von C1/2 bis unterer Thorakalbereich bei Te-

thered cord in Höhe LWK4  

MRT (4/95): keine Zunahme der Höhle, Chiari I-Malformation 

Verlauf: Die Klinik war bis zur letzten Untersuchung 4/95 konstant mit unver-

änderter Darstellung der Syrinxhöhle. Im Beobachtungszeitraum wurde die 

Patientin nicht operiert. 
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Patient Nr.8, M.B., w:  

Anamnese: Einmalige Vorstellung in der neurochirurgischen Ambulanz 1/89 

im Alter von 42 Jahren bei seit gut sechseinhalb Jahren bestehender, zu-

nehmender Bewegungsstörung der Arme und Beine 

Klinik: progrediente Tetraparese mit Betonung der unteren Extremitäten, pro-

grediente Gangstörung, milde Koordinationsstörung der Arme und Hände, 

Score-Wert 12 Punkte  

Röntgen/CT/MRT:  

MRT (1/89): im gesamten Spinalmark zystische Aufweitungen, Myelon bildet 

nur schmalen Randsaum, intrakraniell erhebliche hydrozephale Aufweitung 

des Ventrikelsystems, KHT ragen in das Foramen magnum 

Verlauf: Der Patientin wurde ein ventrikulo-kardialer Shunt bei deutlichem 

Hydrozephalus empfohlen. Sie konnte sich aber zu diesem Eingriff nicht ent-

scheiden. 

  

Patient Nr.9, E.D., w:  

Anamnese: Symptomdauer: elf Monate, Erstuntersuchung im Alter von 38 

Jahren (10/89) mit Schmerzen im Nacken und im linken Arm 

Klinik: fehlender Trizepssehnenreflex links, leichte Schmerzen im Nacken 

und linken Arm, stärkergradig in der linken Schulter, Score-Wert 3,5 Punkte 

Röntgen/CT/MRT:  

Röntgen (10/89): beginnende Osteochondrose C5/6, dorsale und ventrale 

Spondylose 

MRT (27.03.90): Syrinxhöhle in Höhe C6/7, 1,5cm Länge  

Verlauf: Nach zehn Monaten kam es erstmalig zu einer Beschwerdezunah-

me, gefolgt von einem stabilen Intervall von eineinhalb Jahren. Bei der letz-

ten Untersuchung 4/92 war es erneut zu einer deutlichen Progredienz ge-

kommen mit Hyporeflexie des Trizepssehnenreflexes links, leicht unsicherem 

Gangbild mit Kraftverlust in den Beinen, beginnender Parese der linken 

Hand, deutlichen Schmerzen in Kopf, Nacken, linker Schulter und im linken 
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Arm, Score-Wert 11,5. In den bildgebenden Verfahren war keine chirurgisch 

therapierbare Pathologie erkennbar. 

4.3.2 Operative Gruppe 

Bei den 34 operierten Patienten wurden unterschiedlichste Operationsstrate-

gien verfolgt. Sieben Patienten wurden mehrfach operiert.  

Die Patientengruppen wurden entsprechend der zugrundeliegenden Patho-

genese gebildet. 
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4.3.2.1 Syringomyelie bei Chiari-I-Malformation 

Patienten- 
kenndaten

Erstvorstellung zu Beginn am Ende
5 8/78 bis 8/94

16 Jahre

10,5 4/87 bis 5/92

5 Jahre 1 Monat

15,5 10/87 bis 8/88

10 Monate

9,5 6/88 bis 10/90

2 Jahre 4 Monate

9,5 2/89 bis 5/89

3 Monate

3/90 bis 7/95

5 Jahre 4 Monate

5/90 bis 5/95

5 Jahre

1/91 bis 10/92

21 Monate

2/91 bis 10/91

8 Monate

6 10/91 bis 5/95

3 Jahre 7 Monate

7,5 5/92 bis 8/92

3 Monate

12/92 - 9/93

9 Monate

8/93 - 3/94

7 Monate

4/94 - 9/94

5 Monate

22 K.S. w 8/93
4Jahre

thorakale 
Laminektomie +SSS

6 3

23 E.A. w 4/94
46Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+  
SSS

22 18

20 B.F. m 5/92
80Jahre

zervikale 
Dekompression

3

21 E.B. w 12/92
42Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+  
SSS

7,5 3

18 I.W., 2/91, m
30Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+  
SVS

11,5 7

19 C.R. M 10/91
27Jahre

kraniozervikale 
Dekompression

13

17 M.B. 1/91, w
36Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+ 
SVS

12 8

16 H.W., 5/90, m
30Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+ 
SVS

16,5 12

15 G.D., 3/90, w     
38Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+ 
SVS

7,5 10

14 G.S. m 2/89
59Jahre

kraniozervikale 
Dekompression

7

13 A.G. w 6/88
47Jahre

1.) kraniozervikale 
Dekompression, 2.) 
zervikale 
Dekompression

9

12 A.O. w 10/87
35Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+ 
SSS

8

11 H.N. m 4/87
51Jahre

1.) thorakale  
Dekompression + 
SSS, 
2.)kraniozervikale 
Dekompression 
+VAS

11

10 H.G. m 8/78
48Jahre

cervikale und 
thorakale 
Dekompression und 
SSS

17

Lfd.Nr. Operationsmethode
Score 

Behandlungsdauer
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Tab. 3: Patienten Nr. 10 bis 23: Syringomyelie mit einer  

 Chiari I-Malformation (vorherige Seite) 

 

Bei 14 Patienten konnte als Ursache für die Syrinx-Höhlen-Bildung ein Chia-

ri I-Syndrom gefunden werden. Die Patientengruppe teilt sich in 8 Frauen 

und sechs Männer auf. Die meisten dieser Patienten bemerkten eine progre-

diente Symptomatik nach ihrem 30. Lebensjahr. Bei diesen Patienten wurde 

immer eine kraniozervikale oder eine zervikale Dekompressionsoperation 

durchgeführt. In acht dieser Fälle wurde die Dekompression durch ein Shunt-

verfahren ergänzt, zwei Patienten mussten mehrfach operiert werden. Eine 

Patientin wurde bereits mit vier Jahren symptomatisch (s.u.). Bei ihr wurden 

die Dekompression und die Shunteinlage thorakal durchgeführt. 

Der präoperative Score-Wert variierte zwischen fünf und 22 Punkten, im Dur-

chschnitt 10,46 Punkte. Bei neun Patienten konnte der Befund durch die Be-

handlung verbessert werden. Bei zwei Patienten konnte keine deutliche Ve-

ränderung beobachtet werden, drei Patienten verschlechterten sich. 

 

 

Patient Nr.10, H.G., m: 

Anamnese: Behandlungsbeginn 8/78 bei Einsetzen der syringomyelieassozi-

ierten Symptome mit 48 Jahren 

Klinik: zunehmende Schwäche der Beine, leichte Atrophie des linken Arms, 

Hyposensibilität linker Arm und Minderung des Vibrationsempfindens linkes 

Bein, Score-Wert 5 

Röntgen/CT/MRT: 

präoperatives Röntgen: fixierte Kyphoskoliose mit rechtsseitigem Schulter-

hochstand 

Myelographie: deutliche Verbreiterung des Markschattens, Tonsillen-

Tiefstand  

CT (8/78): ausgeprägter Hydrozephalus internus, große Syrinx bis C7 rei-

chend, eine weitere Höhle erstreckt sich bis BWK11 
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postoperative Myelographie (3.5.79): Freie Passage in sämtlichen Wirbelsäu-

lenabschnitten 

CT (28.2.80): keine Veränderung des Hydrozephalus internus, die Hirnzister-

nen kommen teilweise zur Darstellung 

(28.8.81 bis 14.5.87): keine Befundänderung 

MRT (21.5.87): Atrophie der Gesamtmasse des Hals- und Brustrückenmarks, 

keine Syringomyeliehöhle 

(3.5.89): kollabierte Syrinx zervikal und thorakal 

(1991): älterer Deckplatteneinbruch LWK3, sehr schmale Syrinx bei BWK11 

weiter nach kaudal reichend, kleine intraspinale Lipome in der Cauda equina 

(7.4.92): Deutlicher Hydrozephalus, Syrinx von BWK2 bis 7 nachweisbar 

Operation (2.11. und 8.12.78): kraniozervikale Dekompression, Laminekto-

mie C1 und C2, syringoventrikulärer Shunt in den Brückenwinkel, Tiefstand 

der Kleinhirntonsillen bis C2, deutliche Verwachsungen in Höhe der hinteren 

Schädelgrube, Laminektomie Th 11 und Th12 

Verlauf: postoperative Verschlechterung (Score-Werte von 13 und 19), bei 

der letzten Untersuchung 16 Jahre postoperativ deutliche Gangataxie mit 

linksbetonter Paraspastik, Schmerzen rechtes Bein, dissoziierte Empfin-

dungsstörung und Vibrationsempfindungsstörung rechter Arm, Score-Wert 

17 

 

Patient Nr.11, H.N., w:  

Anamnese: Symptomdauer ein Jahr, Erstuntersuchung im Alter von 511/2 

Jahren (4/87) mit Gangstörung und Schmerzen in den Armen  

Klinik: unsicheres Gangbild mit leichter spastisch-ataktischer Komponente 

bei leicht ausgeprägter Paraspastik der Beine, beginnende Parese der Arme, 

Schmerzen in beiden Armen, gestörtes Vibrationsempfinden in den unteren 

Extremitäten, Score-Wert 11,5 

Röntgen/MRT/CT: 

präoperative MRT (1.4.87): Kompression der Medulla durch Spondylophyten 

C5/6 und C6/7, Syringomyelie bis mindestens Th6, nicht kommunizierend 
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prä-/postoperativ (zwischen Operation I und II) (16.5.90): unveränderte Dar-

stellung der bekannten Syrinxhöhle von C1 bis Th8  

postoperativ (7.11.90): deutliche Abnahme der Syrinxhöhle 

(18.10.91): Bandscheibenprotrusion bei C4 bei Dorsalverlagerung von 

HWK4, bei Th2/3 geringe Zunahme der Höhle, Längsausdehnung der Höhle 

vermindert 

Operationen:  

I): (22.4.87): Laminektomie von Th4 und 5, sowie die Implantation eines sy-

ringosubarachnoidalen Shuntsystems in dieser Höhe 

II): (18.10.90): Laminektomie von C1 und C2, Rekonstruktion einer Zisterna 

magna, Implantation eines Shuntes vom vierten Ventrikel in den Subarach-

noidalraum bei deutlichem Kleinhirntonsillentiefstand mit ausgeprägten Ver-

wachsungen  

Verlauf: Zunahme der klinischen Symptome nach der ersten Operation, keine 

Verlaufskontrollen zwischen 8/87 und 8/90, danach weitere Progredienz; zu-

nehmende Beschwerden in den ersten 14 Monaten nach der zweiten Opera-

tion, in den folgenden sechs Monaten Besserung auf das präoperative Ni-

veau, bei der Abschlussuntersuchung 5/92 weiter fortschreitende Gangunsi-

cherheit, Deltoideusparese rechts, leichte Schmerzen im rechten Arm, eine 

Hyperpathie am rechten Fuß, rechtsbetonte Störung des Temperaturempfin-

dens der unteren Extremitäten, Verminderung des Vibrationsempfindens an 

den Beinen, Score-Wert 11 
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Patient Nr.12, A.O.-G., w: 

Anamnese: Symptomdauer ein Jahr 8 Monate, erste Vorstellung im Alter von 

36,5 Jahren mit Gangstörung, Bewegungsstörung des rechten Armes und 

Gefühlsstörung von rechtem Arm und Bein. 

Klinik: feinmotorische Schwäche der rechten Hand, deutliche Gangataxie, 

rechtsbetonte Paraspastik, Schmerzen und dissoziierte Empfindungsstörung 

im rechten Arm und Bein, Score-Wert 15,5 

Röntgen/MRT/CT:  

präoperative MRT (12/87): Syringomyelie von C1 bis Th1, septiert, Chiari I-

Malformation 

Operation (18.1.88): Zisterna-magna-Rekonstruktion, Laminektomie C1, 

Teillaminektomie C2, Implantation eines syringosubarachnoidalen Shunt 

Verlauf: letzte Untersuchung sieben Monate postoperativ mit Koordinations-

störung und Monoparese der rechten Hand, ausgeprägten Schmerzen im 

rechten Arm, Sensibilitätsstörungen in den Fingern der rechten Hand, Score-

Wert 8 

 

Patient Nr.13, A.G., w:  

Anamnese: Erstuntersuchung im Alter von 47 Jahren mit Auftreten der 

Symptome (6/88)  mit deutlicher Gangunsicherheit, Schmerzen und Gefühls-

störungen in Armen und Beinen  

Klinik: deutliche Gangunsicherheit mit beginnender Paraspastik, Schmerzen 

und Hyposensibilität in beiden Armen und Beinen, Score-Wert 8 

Röntgen/MRT/CT:  

präoperative MRT (6/88): Platybasie und Retroversion des Dens axis mit ret-

rodentaler bindegewebiger Hypertrophie, Kleinhirntonsillentiefstand bis zum 

Oberrand von C2, Syringomyelie von der Medulla bis C7 

prä-/postoperativ (zwischen Operation I und II) (23.9.88): Kompressionseffekt 

am kraniozervikalen Übergang, Syrinx deutlich erkennbar, Syringomyelie von 

C1 bis C7  
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Operationen:  

I): (14.7.88): Resektion des Dens und des ventralen Atlasbogens, erhebliche 

Kompression durch den retroflektierten Dens, Kleinhirntonsillentiefstand bis 

zum Oberrand C2 

II): (12.6.89): Laminektomie C1 bis C3, Duralsackerweiterung mit Durapatch, 

Zustand nach Zisterna-magna-Rekonstruktion 

Verlauf: Deutliche Rückbildung der Beschwerden drei Monate nach der ers-

ten Operation, erneute Zunahme weitere zwei Monate später, 16 Monate 

nach der zweiten Operation sind die Beschwerden etwas stärker als vor der 

ersten Operation, letzte Untersuchung (10/90) mit schwerer Gangataxie im 

Sinne einer progredienten Paraspastik, diskreter Koordinationsstörung der 

linken Hand, leichter Sensibilitätsstörung am rechten Arm und Bein, herab-

gesetztem Vibrationsempfinden an den Beinen, Score-Wert 9 

 

Patient Nr. 14, G.S., m:  

Anamnese: Erste ambulante Vorstellung im Alter von 58 Jahren und drei 

Monaten (2/89) kurz nach Auftreten von Bewegungsstörungen, Schmerzen 

und Empfindungsstörungen insbesondere in der linken Hand 

Klinik: linksbetonte Paresen der kleinen Handmuskeln mit Koordinationsstö-

rungen der Hände, leichte Schmerzen der ulnaren Finger li. Hand, vermin-

dertes Temperatur-, Berührungs- und Schmerzempfinden in den Händen, 

vermindertes Vibrationsempfinden der Beine, Atrophien der interdigitalen 

Muskulatur , Score-Wert 9,5 

Röntgen/CT/MRT:  

präoperative MRT (2/89): Hyperlordose der HWS, extreme Kyphose in der 

BWS, Syringomyelie von C2 bis Th1 undTh2 bis Th12, Chiari I-Malformation 

Postoperativ (5/89): unveränderter Befund  

Operation (1.3.89): Zisterna-magna-Rekonstruktion, Laminektomie C1 

Verlauf: Kontrolluntersuchung ca. drei Monate postoperativ (letzte Untersu-

chung): Beschwerden rückläufig, alle Empfindungsstörungen geringer 

ausgeprägt, Paresen der Hände gebessert, Score-Wert 7   
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Patient Nr.15, G.D., w: 

Anamnese: Symptomdauer zwölf Jahre, Erstuntersuchung im Alter von 50 

Jahren (3/90) mit Schwäche der linken oberen und unteren Extremität, leich-

ter Gangunsicherheit, Nackenschmerzen und Gefühlsstörung im linken Arm 

Klinik: leichte Gangunsicherheit beim Zehen- und Hackengang, mäßige 

Schwäche der linken oberen Extremität, Fußsenkerschwäche links, Nacken-

schmerzen, Schmerzen und Sensibilitätsstörung im linken oberen Quadran-

ten, Score-Wert 7,5 

Röntgen/MRT/CT: 

postoperative MRT (12/90): Restsyrinx am okzipito-zervikalen Übergang, 

Chiari I-Malformation 

MRT (4/91): Syrinx-Höhle C2 bis C4 

Operation (3.7.90): Laminektomie C1 und Teillaminektomie C2 mit Resektion 

des Dornfortsatzes, Shuntanlage von der Syrinx in Höhe C1 in den vierten 

Ventrikel, verwachsene, tiefstehende Kleinhirntonsillen bis Unterkante C1 

reichend 

Verlauf: Zwei Monate postoperativ zunächst deutliche Befundbesserung, 

dann neuerliche Progredienz, letzte Untersuchung 7/95 mit stärkeren Symp-

tomen als präoperativ: Koordinationsstörung der oberen und unteren Extre-

mitäten, Parese beider Hände, persistierende Nackenschmerzen, aufgeho-

bene Armschmerzen, weniger stark ausgeprägte Sensibilitätsstörungen al-

lerdings mit Ausbreitung auf beide Beine, neu aufgetretene, dissoziierte 

Empfindungsstörung, Score-Wert 10 

 

Patient Nr.16, H.W., m: 

Anamnese: Symptomdauer 22 Jahre und zwei Monate, Erstuntersuchung im 

Alter von 50 Jahren (5/90) mit deutlicher Gangstörung und Funktionsstörung 

beider Hände, Schmerzen des rechten Armes und Gefühlsstörung der rech-

ten Körperhälfte 

Klinik: rechtsbetonte Tetraspastik mit zusätzlicher Funktionsstörung des lin-

ken Armes, deutlich unsicherer Blind- und Schrittgang, Muskeleigenreflexe 
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rechts nicht auslösbar, leichte Schmerzen der rechtsseitigen Extremitäten, 

Hypästhesie und Temperaturempfindungsstörung der rechten Körperseite, 

Score-Wert 16,5 

Röntgen/MRT/CT: 

präoperative MRT (12.4.90): Syringomyelie von der Densspitze bis LWK1, 

Chiari I-Malformation 

postoperative MRT (8.8.90): zervikale Syrinx allenfalls minimal kleiner 

MRT (6.2.91): keine Progredienz 

Operation (26.7.90): Laminektomie C1 und Teillaminektomie C2, Shuntim-

plantation zwischen Zisterna magna und 4. Ventrikel 

Verlauf: Beobachtungszeitraum fünf Jahre vier Monate postoperativ Ver-

schlechterung des Beschwerdebildes, nach weiteren vier Monaten Verbesse-

rung der Symptomatik, Konstanz über weitere 4 Jahre 2 Monate mit gebes-

serter Tetraparese, rechtsseitiger Reflexabschwächung und unveränderter 

Sensibilitätsstörung, Score-Wert 12 

 

Patient Nr.17, M.B., w: 

Anamnese: Symptomdauer ein Monat, Behandlungsbeginn im Alter von 35 

Jahren und vier Monaten (1/91) mit Ungeschicklichkeit der Hände, Gangun-

sicherheit, Kopfschmerzen, Schmerzen in Händen und Füssen, Empfin-

dungsstörungen der rechten Körperhälfte 

Klinik: Ungeschicklichkeit der Hände, deutliche Gangataxie, starke Kopf-

schmerzen in das Gesicht ziehend, Schmerzen in Händen und Füßen, 

Hypästhesie und Störung des Temperaturempfindens auf der rechten Kör-

perseite, Score-Wert 12 

Röntgen/MRT/CT:  

präoperative MRT (25.01.91): feine Syrinx von C4 bis D7 bei skoliotischer 

Fehlhaltung der BWS, Kleinhirntonsillentiefstand bis C1, Chiari I-

Malformation 

postoperative MRT (7.5.91): keine Befundänderung zur Voruntersuchung 
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MRT (7.10.92): ausreichend dimensionierte Zisterna-magna-Plastik, fraglich 

diskrete Größenzunahme der Syrinx zerviko-thorakal 

Operation (18.03.91): Laminektomie C1 und Teillaminektomie C2, Anlage 

eines syringo-ventrikulären Shuntes 

Verlauf: postoperative Meningitis, vier Monate postoperativ deutliche Befund-

verbesserung, letzte Untersuchung 20 Monate postoperativ mit unsicherem 

Blindgang, gebesserten Kopfschmerzen, persistierenden Schmerzen in den 

Füßen, Hypästhesie rechts, leichtgradig auch links, Störung des Vibrations-

empfindens rechts, Score-Wert 8 

 

Patient Nr.18, I.W., m: 

Anamnese: Symptomdauer 23 Jahre sechs Monate, Erstuntersuchung im 

Alter von 52,5 Jahren (2/91), mit leichten Bewegungsstörungen des linken 

Armes, deutlicher Gangstörung, Kopf- und Rückenschmerzen und Gefühls-

störung rechtsseitig im unteren Thorakalbereich 

Klinik: leichte Koordinationsstörung im linken Arm, deutliche Gangstörung, 

Kopf- und Rückenschmerzen, leichte Schmerzen beider Schultern, Hypäs-

thesie im unteren Thorakalbereich rechts, gestörtes Vibrationsempfinden 

bds. ab Th4 kaudalwärts, Score-Wert 11,5 

Röntgen/MRT/CT: 

präoperative MRT (28.2.91): Syringomyelie von C2 bis Th11, Protrusion C6/7 

postoperative MRT (3.6.91): Skoliose der BWS, Syringomyelie vom Dens 

axis bis Th11 (in den folgenden MRT keine Befundänderung) 

Operation (14.3.91): Laminektomie C1 und Teillaminektomie C2, Anlage ei-

nes ventrikulo-zisternalen Shunts, Kleinhirntonsillentiefstand bis unteres Drit-

tel C1, Verwachsungen zwischen den Tonsillen und dem vierten Ventrikel 

und dem Obex, Chiari I-Syndrom 

Verlauf: postoperative Besserung mit Stabilisierung über den gesamten Be-

obachtungszeitraum, letzte Untersuchung 10/91 mit verstärkter Koordinati-

onsstörung im linken Arm, sehr unsicherem Blindgang bei sonst sicherem 
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Gangbild, aufgehobenen Schmerzen, Hypästhesie ab Th4 links, Score-

Wert 7 

 

Patient Nr.19, C.R., m: 

Anamnese: Symptomdauer vier Monate, erste ambulante Untersuchung im 

Alter von 27 Jahren sieben Monaten (10/91) mit Kopfschmerzen und Gefühl-

losigkeit im rechten Schulter-Arm-Bereich 

Klinik: starke Kopfschmerzen, komplette Anästhesie des rechten oberen 

Quadranten, Score-Wert 6 

Röntgen/CT/MRT:  

präoperative MRT (13. und 17.9.91): Syrinx von C4 bis Th12, Hauptbefund 

zwischen BWK5 und 9, Chiari I-Malformation 

postoperative MRT (6.1.92): Rückbildung der Syrinx auf Th 2 bis Th12 

Operation (5.12.91): Zisterna-magna-Rekonstruktion, Duraerweiterungsplas-

tik, Laminektomie C1 

Verlauf: Symptomatik gleichmäßig progredient, postoperativ Beschwerdezu-

nahme über drei Jahre und fünf Monate: leichte Störung der Feinmotorik der 

oberen Extremitäten mit Kraftminderung im rechten Arm, Blindgang etwas 

unsicher, Kopfschmerzen, Schmerzen in rechter Schulter, rechtem Arm und 

leichtgradig im rechten Bein, Sensibilitätsstörung mit dissoziierter Empfin-

dungsstörung im rechten oberen Quadranten, Score-Wert 13 

 

Patient Nr. 20, B.F., m: 

Anamnese: Erstvorstellung im Alter von 79 Jahren und fünf Monaten (5/92) 

bei Auftreten von Kopf- und Nackenschmerzen sowie Sensibilitätsstörungen 

Klinik: selbstständiges Stehen nicht möglich, pathologische Reflexe am lin-

ken Bein, leichte Kopf- und Nackenschmerzen, diskrete Sensibilitätsstörung 

mit Störung des Vibrationsempfindens am linken Fuß, Score-Wert 7,5  

Röntgen/CT/MRT:  

präoperatives Röntgen: Retrospondylose C6/7 mit Myelonkontakt 
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postoperatives Röntgen (19.8.92): extreme Spondylose mit beginnende 

Knickkyphosierung C3/4, Pseudospondylolisthesis und Spondylose bei C6/7; 

Operation (10.6.92): Abtragung der Spondylosen C3/4 und C6/7 und Flach-

dübelfusion 

Verlauf: Postoperativ kam es zu einer Minderung der Beschwerden     

(Beobachtungszeitraum bis 8/92) mit Anlaufbeschwerden in den Beinen und 

angedeutet pathologischem Reflexmuster im rechten Bein, Score-Wert 3. 

 

Patient Nr.21, E.B., w:  

Anamnese: Symptomdauer neun Monate, Behandlungsbeginn im Alter von 

42 Jahren (12/92) mit einer progredienten Bewegungsstörungen der rechten 

Hand, Empfindungsstörungen im rechten Arm, Gangstörung, Kopfschmerzen  

Klinik: feinmotorische Störung der rechten Hand, unsicherer Blindgang mit 

Fallneigung nach rechts, mittelstarke Kopfschmerzen und dissoziierte Emp-

findungsstörung im rechten oberen Quadranten mit Hals- und Thoraxseite, 

Score-Wert 7,5 

Röntgen/MRT/CT: 

präoperatives CCT (2/93): Die Vorderhörner und der dritte Ventrikel sind bal-

loniert, Hygromsäume über Kleinhirnhemispheren, Chiari I-Malformation 

postoperatives CCT (3/93): rückläufige Ventrikelweite 

Operation (19.2.93): Zisterna magna-Rekonstruktion, Laminektomie C1/2, 

Implantation eines syringosubarachnoidalen Shuntes 

(9.3.93): Implantation einer Spiegelberg-Sonde 

Verlauf: neun Monate nach der ersten Untersuchung leichte Kopfschmerzen 

und geringe Sensibilitätsstörung beider Beine, Score-Wert 3 

 

Patient Nr.22, K.S., w: 

Anamnese: Symptomdauer zwei Monate, erste ambulante Vorstellung im Al-

ter von vier Jahren (6/89) mit zunehmende Gangunsicherheit und Bewe-

gungsstörung des linken Beines 



Material und Methodik 

60 
 

Klinik: Gangunsicherheit mit progredienter Parese des linken Beines bei aus-

geprägter Fußheberparese, MER am linken Bein negativ, Dyslalie, Score-

Wert 6 

Röntgen/CT/MRT:  

Präoperativ MRT (12.8.93): aufgeweiteter Zentralkanal mit ausgedehnter Sy-

rinxhöhle von C3 bis L1 mit Linksbetonung im Konusbereich 

postoperative MRT (18.8.93): deutliche Reduktion der Syrinx 

MRT (20.8.93): deutliche Volumenverkleinerung der thorakalen Syrinx bei 

unveränderter Septierung der Höhle 

MRT (3/94): zervikale Höhlenzunahme (C5 bis Th2), sonst unverändert 

Operation (17.8.93): Laminektomie Th 11 und 12, syringosubarachnoidaler 

Shunt 

Verlauf: postoperativ zunehmende Besserung der klinischen Ausfälle, letzte 

Untersuchung sieben Monate postoperativ mit relativ sicherem Gangbild, 

leichtem Hinken und leichter Fußheberschwäche links, MER weiter negativ, 

Sprache deutlich besser mit einem, Score-Wert 3 

 

Patient Nr.23, E.A., w: 

Anamnese: Symptomdauer 18 Jahre vier Monate, erste Vorstellung im Alter 

von 63 Jahren (4/94) mit Bewegungs- und Empfindungsstörung im rechten 

Arm, weniger im rechten Bein 

Klinik: Störung der Feinmotorik des rechten Armes und rechtsbetont der Bei-

ne, Parese des rechten Armes, deutliche Gangstörung, pathologische Refle-

xe am rechten Arm, Atrophien und Sensibilitätsstörungen des rechten oberen 

Quadranten, dissoziierte Empfindungsstörung des rechten Beines, Score-

Wert 22 

Röntgen/MRT/CT: 

präoperative MRT: ausgedehnte Syringomyelie von C2 bis mittlere BWS, 

Chiari I-Malformation 

Operation (10.5.94): Zisterna-magna-Rekonstruktion, Laminektomie C1/2 

und Anlage eines syringosubarachnoidalen Shunts zum Kleinhirnbrücken-
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winkel bei ausgeprägter Syringomyelie mit Chiari I-Malformation und tiefste-

henden verwachsenen Kleinhirntonsillen 

Verlauf: einzige postoperative Untersuchung nach fünf Monaten mit rückläu-

figer Koordinationsstörung der oberen Extremität, progredienter Koordinati-

onsstörung der unteren Extremität, rechts- und beinbetonter Tetraspastik, 

Schmerzen im Rücken und beiden Beinen, leichter bis mäßiger Sensibilitäts-

störung im rechten Bein, Score-Wert 18,5 

4.3.2.2 Syringomyelie bei Chiari II-Malformation 

Patienten- 
kenndaten

Erstvorstellung zu Beginn am Ende
3/75 – 8/92

17 Jahre 5 Monate

14 12/77 - 6/93

14 Jahre 6Monate

2/87 - 3/90

3 Jahre 1 Monat

2/90 - 12/90

10 Monate
7/90 - 10/90

3 Monate

10/90 – 8/95

4 Jahre 10 Monate

6/92 - 7/95

3 Jahre 1 Monat

30 C.L. w 6/92,
28Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+  
SSS

12,5 11,5

29 G.C. w 10/90,
49Jahre

1.) kraniozervikale 
Dekompression, 2.) 
thorakale 
Dekompression 
+SSS

8,5 17

28 M.H. w 7/90,
24Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+  
SVS

21,5 22,5

27 C.Z. M 2/90
39Jahre

kraniozervikale 
Dekompression+  
SSS

10,5 3

26 V.N. m 2/87
45Jahre

thorakale 
Dekompression+ 
SSS

7 8

25 W.M. w 12/77
38Jahre

kraniozervikale 
Dekompression

10,5

24 B.M. W 3/75,
23Jahre  

Gardner-Operation 10 2

Lfd.Nr. Operationsmethode
Score 

Behandlungsdauer

 
Tab. 4: Patienten Nr. 24 bis 30: operative Gruppe, Syringomyelie mit  

 einer Chiari-II-Malformation als pathogenetische Ursache  

 

Die Gruppe der Patienten bei denen eine Chiari II-Malformation als Auslöser 

der Höhlenbildung angesehen werden kann beläuft sich auf 7 Patienten, 5 

Frauen und 2 Männer. Die behandlungsbedürftige Beschwerdezunahme trat 
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insgesamt etwas früher, häufig bereits in der 3. Lebensdekade auf. Die 

Score-Werte bewegen sich zu Therapiebeginn zwischen 7 und 21,5 Punkten, 

der Mittelwert beträgt 12.  

Eine reine Dekompressions-Operation reichte in einem Fall aus um einen Er-

folg zu erreichen. Bei allen anderen Patienten musste zusätzlich eine Shunt-

Implantation vorgenommen werden. Einmal wurde dies im Rahmen einer 

Gardner-Operation durchgeführt, eine Patientin wurde mehrfach operiert.  

Die Beschwerden von 3 Patienten konnten verbessert werden, bei drei weite-

ren konnte zumindest eine Progredienz aufgehalten werden. Lediglich eine 

Patientin verschlechterte sich, auch nach zwei Operationen.   

 

 

Patient Nr.24, B.M., w: 

Anamnese: Symptomdauer drei Jahre, Erstuntersuchung im Alter von 251/2 

Jahren (3/75) mit unsicherem Gang, Sensibilitätsstörungen in den Fingerspit-

zen und Kopf-/Nackenschmerzen 

Klinik: unsicherer Gang, ausgeprägte Kopf- und Nackenschmerzen, Hypo-

sensibilität aller Fingerspitzen, Taubheitsgefühl im Unterkiefer- und Nacken-

bereich, Anästhesie im dritten Trigeminusast, Score-Wert 10 

Röntgen/MRT/CT:  

präoperatives CCT (10/78): kranial kein Anhalt für Liquorabflussstörung 

Operation (23.5.75): Gardner-OP, Laminektomie C1, Teillaminektomie C2, 

ventrikulo-atrialer Shunt über einen Rickham-Katheter, Implantation eines 

Muskelstückes in den Zentralkanal, untere Zirkumferenz der Kleinhirntonsil-

len bei C2, Chiari II-Malformation 

(14.9.90): Entfernung des Rickham-Katheters 

Verlauf: aseptische Meningitis nach der ersten Operation, anschließend Bes-

serung und Stabilisierung der Symptomatik, Progredienz ab 3/90, letzte Un-

tersuchung 8/92 mit spontaner Besserung und nicht Syringomyelie-

assoziierten, migräneartigen Kopfschmerzen, Score-Wert 2 
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Patient Nr. 25, W.M., w: 

Anamnese: Symptomdauer zwei Jahre, erste ambulante Vorstellung im Alter 

von 38 Jahren (12/77) mit Gangunsicherheit, Schmerzen und Sensibilitäts-

störungen der oberen Extremitäten 

Klinik: Dysdiadochokinese bds. unsicheres Gangbild, leichte Nacken- und 

leichte bis ausgeprägte Schmerzen der oberen Extremitäten, deutliche Atro-

phien der Interdigitalmuskulatur, stark ausgeprägte dissoziierte Empfin-

dungsstörung und Störung des Temperaturempfindens, Score-Wert 14 

Röntgen/CT/MRT: (Präoperativ: liegt in den Akten nicht vor) 

postoperatives Röntgen (1.2.80): Kyphoskoliose C6/7, Osteochondrose, 

Spondylosis deformans 

MRT (10.8.87): Syringomyelie mit allgemeiner Höhlenbildung von kraniozer-

vikal bis thorakal 

Operation (29.12.77): Zisterna-magna-Rekonstruktion, Laminektomie C1 und 

C2 bei basilärer Impression, Kleinhirntonsillentiefstand bis C2 und Chiari II-

Malformation 

Verlauf: postoperativ zunächst Beschwerdebesserung für ein Jahr, dann 

Stagnation auf etwas schlechterem Niveau bis zur letzten Untersuchung 

nach 141/2 Jahren mit Parese des Schultergürtels, Schmerzen im Rücken, 

leichter in den Schultern, Hypästhesie beider Arme und Hände, erloschenem 

Temperaturempfinden in den Armen, Score-Wert 10,5 

 

Patient Nr.26, V.N. m:  

Anamnese: Symptomdauer sechs Monate, erste ambulante Vorstellung im 

Alter von 46 Jahren (2/87) mit Zervikobrachialgien und Sensibilitätsstörungen 

im linken Arm, Zustand nach Plattenosteosynthese C5/6 

Klinik: leichte Nackenschmerzen in den linken Arm einstrahlend, Hyposensi-

bilität der linken Hand, Temperatursinn linksseitig erloschen, Score-Wert 7 
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Röntgen/CT/MRT: 

präoperative MRT (23.6.87): Syringohydromyelie von C1 bis Th4, rechts-

links-konvexe BWS-Skoliose 

postoperative MRT (26.1.88): deutlich tiefstehende Kleinhirntonsillen 

MRT (12/87): rückläufige Syrinx im Halsmark, in Höhe Th4 Syrinx mit Kontakt 

zum Duralsack 

MRT (15.6.88): stark reduzierte zervikale Resthöhle 

MRT (8/89): fragliche Zunahme der zervikalen Höhle, „kinking“ des Myelons 

nach dorsal im Operationsgebiet aufgrund arachnitischer Verwachsungen 

MRT (17.4.90): Protrusion einer zervikalen Bandscheibe, Syrinx unverändert, 

Chiari II-Malformation 

Operation (27.10.87): Laminektomie Th4 und Th5, syringosubarachnoidaler 

Shunt 

Verlauf: postoperative Stabilisierung der Symptomatik auf den Ausgangsbe-

fund, letzter Befund (3/90): MER im linken Arm ausgefallen, starke Kopf-

schmerzen, Schmerzen im rechten Bein und im linken Arm, deutliche Stö-

rung des Temperatur- und Vibrationsempfindens im rechten Bein und im lin-

ken Arm, Score-Wert 8 

 

Patient Nr.27, C.Z., m : 

Anamnese: Symptomdauer acht Jahre fünf Monate, Behandlungsbeginn im 

Alter von 47 Jahren und fünf Monaten (2/90) mit Funktionsstörung der linken 

Hand, ausgeprägter Gangstörung, Schmerzen in beiden Armen und Gefühl-

losigkeit der linken Hand 

Klinik: motorische Störung der linken Hand, deutlich progrediente Gangstö-

rung mit linksbetonten Kloni, leichte Schmerzen in beiden Armen rechtsbe-

tont, nahezu Anästhesie der linken Hand, herabgesetztes Temperaturemp-

finden der unteren Extremitäten, Score-Wert 10,5 

Röntgen/MRT/CT: 

präoperative MRT (10/89 und 3/90): hydrozephale Ventrikelaufweitung, Sy-

ringomyelie C2 bis Th8, Chiari II-Malformation 
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postoperative MRT (5/90): schmale Restsyrinx C2 bis C6, keine Auftreibung 

mehr 

Operation (23.3.90): osteoklastische Trepanation der Hinterhauptsschuppe 

mit Laminektomie C1 bis C4, Shuntimplantation zwischen Syrinx und Zis-

terna magna, arachnoidale Verwachsungen 

Verlauf: stetige Besserung im Beobachtungszeitraum, letzte Untersuchung 

12/90 mit Restsymptomatik des linken Armes mit einer leichten Schwäche, 

leichtgradigen Kribbelparästhesien, Hypalgesie und –ästhesie, Score-Wert 3 

 

Patient Nr.28, M.H., w: 

Anamnese: Symptomdauer 20 Jahre acht Monate, Erstuntersuchung im Alter 

von 44 Jahren und neun Monaten (7/90) mit armbetonter Tetraparese, 

Schmerzen in rechter Schulter und rechtem Arm, Gefühlsstörung am gesam-

ten Körper 

Klinik: armbetonte Tetraparese, rollstuhlpflichtig (seit 1978), Schmerzen im 

rechten oberen Quadranten, durchgehende Hypästhesie ab C2, leicht in der 

oberen, stark in der unteren Körperhälfte, Score-Wert 21,5 

Röntgen/MRT/CT: 

präoperative MRT (2.6.90): leichte Verplumpung des mittelständigen Ventri-

kelsystems und angedeutete Erweiterung der äußeren Liquorräume, zervika-

le rechtskonvexe Skoliose, ausgedehnte Syrinx von C1 bis Th12 mit Sy-

ringobulbie und Hydromyelie, Chiari II-Malformation 

Operation (27.7.90): Laminektomie C1 und Teillaminektomie C2, Shuntanla-

ge zwischen der Zisterna magna und der Syrinx, Kleinhirntonsillentiefstand, 

tiefstehende Arteriae cerebelli posteriores, Platybasie, kräftig adhärente Dura 

kraniozervikal, Verwachsungen der Tonsillen mit der Medulla und der Dura 

und am Obex  

Verlauf: postoperative Liquorfistel, im weiteren Verlauf allmähliche Progredi-

enz der Beschwerden, letzte Untersuchung 10/90 mit verschlechterter Koor-

dination der unteren Extremitäten verschlimmert durch eine spastische Kom-
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ponente, aufgehobenen Schmerzen in der rechten oberen Extremität, unver-

änderten Sensibilitätsstörungen, Score-Wert 23 

 

Patient Nr.29, G.C., w:  

Anamnese: Symptomdauer 18 Monate, Erstuntersuchung im Alter von fast 

41 Jahren (10/90) mit Bewegungsstörungen der Arme, Gangunsicherheit, 

Empfindungsstörungen am ganzen Körper, Schmerzen in Kopf, Nacken und 

den Armen  

Klinik: diskrete rechtsbetonte Koordinationsstörung der oberen Extremitäten, 

langsam progrediente Gangunsicherheit, Dysästhesien am ganzen Körper 

ausser im Gesicht, leichte Kopfschmerzen und leichte Schmerzen in den Ar-

men, stärkere Nackenschmerzen, Score-Wert 8,5 

Röntgen/MRT/CT:  

präoperative MRT(22.1.91): tiefstehende Kleinhirntonsillen  

prä-/postoperativ (zwischen Operation I und II) MRT(20.6.91): Adhäsionen im 

zervikalen Rückenmark in Höhe C2 (Duraplastik), flächenhafter Demyelinisie-

rungsherd/ Syrinx C2 bis C4 

(6/93): progrediente Syringomyelie okzipital mit Höhlenbildung bisTh3, be-

ginnende Syringobulbie 

(9/93): deutliche Zunahme der Syrinx 

Operationen:  

I): (18.2.91): Laminektomie von C1 und C2, minimale Rekonstruktion der Zis-

terna magna, Chiari II-Malformation mit Tiefstand der Kleinhirntonsillen bis 

C2  

II): (24.6.93): Hemilaminektomie in der mittleren BWS und Implantation eines 

syringosubarachnoidalen Shuntes mit Kollaps des Marks   

Verlauf: Progredienz der Symptome unmittelbar postoperativ, gefolgt von 

spontaner Besserung im Lauf des ersten Jahres, Progredienz ein Jahr später 

mit erneuter Besserung nach der zweiten Operation, dramatische Ver-

schlechterung weitere 19 Monate später (letzte Untersuchung 8/95) mit be-

ginnender Parese des Schultergürtels, gestörter Koordination der oberen 
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Extremitäten, ataktischem Gangbild, starken Nacken-, deutlichen Rumpf- und 

Schulter-Arm-Schmerzen beidseits, gestörtem Berührungs- und Temperatur-

empfinden am Rumpf, aufgehobenem Berührungs- und Temperaturempfin-

den an beiden Armen, Score-Wert 17 

 

Patient Nr.30, C.L., w: 

Anamnese: Symptomprogredienz seit zwei Jahren fünf Monaten, Behand-

lungsbeginn im Alter von 30 Jahren (6/92) mit Koordinationsstörung der Ar-

me und Beine, einer Schwäche im Schultergürtel und Empfindungsstörungen 

in den Armen 

Klinik: leichtgradige Koordinationsstörung der Arme und der Beine mit zu-

nehmender Schwäche im Schultergürtel und beiden Armen, am linken Arm 

Areflexie, leichte Schmerzen und Muskelatrophien in beiden Schultern, leich-

te Hyposensibilität im linken Unterarm bis in die Finger und dissoziierte Emp-

findungsstörung an beiden Armen, Score-Wert 12,5 

Röntgen/MRT/CT: 

postoperative MRT (8/93): keine Zunahme der Syrinx, Chiari II-Malformation 

Operation (25.6.92): kraniozervikale Dekompression mit Zisterna-magna-

Plastik, Laminektomie C1, 2 und Teillaminektomie C3, Implantation eines sy-

ringosubarachnoidalen Shuntes bei C2/3 

Verlauf: postoperativ deutliche Verringerung der Symptome, letzte Untersu-

chung 7/95, Score-Wert 11,5 
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4.3.2.3 Syringomyelie mit degenerativen Wirbelsäule nveränderungen 
als Ursache 

Patienten- 
kenndaten

Erstvorstellung zu Beginn am Ende
6/71 – 7/94

24 Jahre 1 Monat

1/85 – 10/93

8 Jahre 9 Monate

zervikale 
Dekompression

14 11/85-2/92

6Jahre 3 Monate

zervikale 
Dekompression

9 1/92-2/93

1 Jahr 1 Monat

34 H.S. m 1/92,
52Jahre   

1,5

33 P.N. m 11/85,
44Jahre

11,5

1.) kraniozervikale 
Dekompression, 2.) 
thorakale Dekom-
pression+ SPS

6,5 532 R.S. M 1/85,
54Jahre

31 J.K. m 6/71,
46Jahre 

1.) thorakale Dekom-
pression+SSS, 2.) 
Gardner-Operation, 
3.) zervikale Dekomp

5 23

Lfd.Nr. Operationsmethode
Score 

Behandlungsdauer

 

            Tab. 5: Patienten Nr. 31 bis 34: Syringomyelie bei degenerativen  

   Wirbelsäulenveränderungen (HWS)  

 

Vier Patienten aus unserem Patientengut, alle männlich, hatten degenerative 

Wirbelsäulenveränderungen (HWS) als Auslöser für die Höhlenbildung. Bei 

der therapieentscheidenden Beschwerdezunahme waren alle über 40 Jahre 

alt. Die Ausprägung der Beschwerden bei Therapiebeginn entsprechen 

Score-Werten zwischen 5 und 14 Punkten, im Mittel 8,63 Punkten. Bei zwei 

Patienten wurde ein rein dekomprimierender Eingriff durchgeführt, bei beiden 

konnten die Beschwerden verbessert werden. Die beiden anderen Patienten 

wurden mehrfach operiert (zusätzliche Shunt-Implantationen). Bei einem 

konnte die Progredienz nicht aufgehalten werden, sein Zustand verschlech-

terte sich zunehmend. Bei dem anderen Patienten kam es lediglich zu einer 

geringen Besserung der Beschwerden.    
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Patient Nr.31, J.K., m:  

Anamnese: Symptomdauer zwei Monate, Erstuntersuchung im Alter von  

451/2 Jahren (6/71) mit deutlich progredienter Gangstörung, Gefühlsstörung 

am Oberkörper und den Oberschenkeln und degenerativen Wirbelsäulenver-

änderungen  

Klinik: progrediente ataktisch-spastische Gangstörung, deutliche Dysästhe-

sien in beiden Oberschenkeln (Hyperästhesie ab Th11, Hyperalgesie ab L1), 

Hypästhesie und –algesie ab Th3/4, Ausfall des Vibrationsempfindens ab 

Th3, Score-Wert 7 

Röntgen/MRT/CT:  

präoperative Myelographie (7/71): inkompletter Kontrastmittelstop bei Th3  

prä-/postoperativ (zwischen den Operationen II und III) Myelographie (11/72): 

freie Kontrastmittelpassage  

postoperativ ( nach der letzten Operation) Myelographie(8.8.78): inkomplette 

Darstellung der Strukturen im zervikothorakalen Übergang 

CCT (22.4.77): kein Hydrozephalus, Verbreiterung des Interhemisphä-

renspaltes  

(18.11.82): Zeichen eines deutlichen Hydrozephalus externus bei geringer 

Aufweitung des Ventrikelsystems 

spinales CT (15.9.83): kein Anhalt für eine Zystenbildung 

MRT (11.7.86): völliger Kollaps der Höhle, Restsaum in der hochgradig atro-

phischen Medullasilhouette 

(27.5.93): diskrete Erweiterung des Zentralkanals distal C6, ausgeprägte gli-

öse Veränderung in Verlängerung des Hinterhorns des Seitenventrikels, kein 

Anhalt für Syringobulbie, kein Kleinhirntonsillentiefstand, dorsale Verlagerung 

des verschmächtigten Markes im zervikothorakalen Übergang, spinale Enge, 

diskrete Erweiterung des Spinalkanals in Höhe der oberen Thorakalsegmen-

te 

(16.9.91): intrakraniell unverändert, Hirnatrophie, Entmarkungsherd im zervi-

kalen und thorakalen Spinalkanal, Restsyrinx bis Th4 
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Operationen:  

I): (9.9.71): Laminektomie Th1 bis Th3 und Anlage eines syringoarachnoida-

len Shuntsystems in Höhe Th2/3, Entleerung von gelblicher Flüssigkeit aus 

der Zyste  

II): (22.11.71): Anlage eines ventrikulo-atrialen Shuntes  

III): (26.10.72): Revision bei disloziertem ventrikulo-atrialem Hakim-Ventil  

IV): (14.11.73): Operation nach Gardner, Hydromyelie und Hydrozephalus 

V): (6.2.75): Laminektomie C6/7 und Th4/5, schwallartige Entleerung der 

Zystenflüssigkeit bei einer Syringostomie  

VI): (21.2.77): Entfernung des Hakim-Ventils bei Verdacht auf Ventilsepsis  

Verlauf: präoperativ progrediente Symptomatik, jeweils leichte Rückbildung 

der Symptome im Anschluss an die ersten beiden Operationen, Implantation 

eines Hakim-Ventils bei erneuter Progredienz, danach keine klinische Ver-

besserung, nach einer Gardner-Operation allerdings deutliche klinische Bes-

serung mit Stabilisierung für ca. 16 Monate; bei erneuter Beschwerdeprogre-

dienz Laminektomie mit postoperativer Besserung über einen Zeitraum von 

nahezu zwei Jahren, nach Ventilentfernung bei fraglicher Sepsis erneute ste-

tige Zunahme der Beschwerden mit rechtsbetonter Spastik der oberen Ext-

remitäten und linksbetonten Paresen der unteren Extremitäten, gefolgt von 

einer beinbetonten Tetraspastik, zusätzlich leichte Kopf- und Nackenschmer-

zen bis in die Schultern einstrahlend, leichte Sensibilitätsstörungen mit dis-

soziierter Empfindungsstörung am rechten Unterarm, verminderter Tempera-

turwahrnehmung und Hyperpathie des rechten Beines, Score-Wert 25 

 

Patient Nr. 32, R.S., m:  

Anamnese: Symptomdauer vier Jahre zehn Monate, Erstvorstellung im Alter 

von 54 Jahren (1/85) mit Funktionsstörung, Gefühlsstörung und Schwäche 

des linken Armes sowie Nacken-Arm-Schmerzen links  

Klinik: leichte Trizeps-, Hand- und Fingerflexorenparese links, ausgeprägte 

Nackenschmerzen und Schmerzen im linken oberen Quadranten mit dissozi-

ierter Empfindungsstörung, Score-Wert 6,5 
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Röntgen/MRT/CT:  

präoperatives Röntgen HWS (1985): spondylotische und spondylarthrotische 

Veränderungen mit Schwerpunkt im Bereich C7/Th1 

Myelographie (1985): von C4 bis Th1 reichende, kolbige, intramedulläre 

Raumforderung mit Kompression des Subarachnoidalraumes 

CT (1985): Myelon von C4 bis Th1 aufgetrieben mit zentraler Hypodensität  

prä-/postoperativ (zwischen II und III)  MRT (8/88): Syringomyeliehöhle von 

C3 bis Th3 mit erheblicher Raumforderung in der unteren Hälfte  

postoperativ (nach der letzten Operation)  CCT (7/89): bilaterale subdurale 

Hygrome  

MRT (5/93): im Laminektomiebereich zervikal Ausziehung des Markes und 

Adhärenz an der Dura im Bereich des Shuntes 

Operationen:  

I): (18.2.85): Laminektomie C3 bis C7 und Implantation eines syringosubara-

chnoidalen Shuntes in dieser Höhe, bei beträchtlichen arachnoidalen Ver-

wachsungen, aufgetriebener Duralsack, in der Konsistenz vermindertes Mark  

II): (17.8.87): Wechsel des Shuntsystems: Implantation eines syringoarach-

noidalen Shuntes in Höhe C3/4 bei nachweisbar insuffizientem Shunt 

III): (26.5.89): Laminektomie Th1 und Th2, Implantation eines syringopleura-

len Shuntes in Höhe Th1 bei deutlichen intraduralen Verwachsungen  

Verlauf: deutliche Verschlechterung nach der ersten Operation, wieder rück-

läufig nach ungefähr einem Jahr aber weiterhin schlechter als präoperativ, 

bei erneuter Progredienz Revisions-Operation. In den folgenden 16 Monaten 

weitere Progredienz, gefolgt von einer spontanen Besserungsphase, weiter 

aber schlechter als vor der Revisionsoperation; bei erneuter, leichter Be-

schwerdezunahme zusätzliche Shuntanlage thorakal, Stabilisierung der 

Symptome auf das Niveau vor der ersten Operation. Nach weiteren zwei 

Jahren und sieben Monaten letzte Untersuchung 10/93: Parese im linken 

Arm (Grad 4), beeinträchtigtes Gangbild mit unsicherem Blindgang, Hypore-

flexie im linken Arm, Hyperpathie der gesamten linken Körperhälfte, Verlust 

des Temperaturempfindens, Score-Wert 4,5  
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Patient Nr.33, P.N., m:  

Anamnese: Symptomdauer sechs Jahre und neun Monate, erste ambulante 

Vorstellung im Alter von 50 Jahren und neun Monaten (11/85) mit Gangstö-

rung und Bewegungsstörung der Arme sowie Koordinationsstörungen 

Klinik: Mittelgradige Koordinationsstörung der Arme und unsicheres atakti-

sches Gangbild mit rechtsbetonter Paraparese, Sensibilitätsstörung in den 

Armen und Beinen (reduzierte Vibrationsempfindung in Beinen und im rech-

ten Arm, Temperaturempfindung in den Beinen und im linken Arm, dissoziier-

te Empfindungsstörung im linken Arm), Score-Wert 14 

Röntgen/CT/MRT:  

präoperatives CT: Spondylogene Einengung C3/4 und C6/7, Bandscheiben-

vorfall C3/C4 

präoperative MRT: Syringomyelie C2 bis C4/5 

postoperative MRT (9.7.92): Intramedullärer Prozess (= Syrinx) C3/4, gerin-

ger Bandscheibenvorfall bei C6/7  

Operation (6.11.85): Abtragen der Spondylose C3/4 und Ausräumung des 

Massenbandscheibenvorfalls, Flachdübelfusion 

Verlauf: letzte ambulante Vorstellung am 25.2.92 (Beobachtungszeit fünf 

Jahre drei Monate): Breitbeinige Gangstörung mit Hinken, Fußklonus links, 

Schmerzen im rechten Bein, Sensibilitätsstörungen in den Beinen (Tempera-

tursinn rechts, Schmerzempfinden links), Score-Wert 11,5 

 

Patient Nr.34, H.S., m: 

Anamnese: Erstvorstellung im Alter von 52 Jahren (1/92) wegen Auftreten 

von Schmerzen und Sensibilitätsstörungen in den Armen, Gangstörung, de-

generativen Wirbelsäulenveränderungen; Behandlungsdauer 13 Monate (bis 

2/93)  

Klinik: Koordinationsstörung der Beine, Schmerzen und Atrophien der oberen 

Extremitäten, Sensibilitätsstörungen der rechten Quadranten, Störung von 

Vibrations- und Temperaturempfinden sowie dissoziierte Empfindungsstö-

rung, Score-Wert 9 Punkte  
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Röntgen/CT/MRT:  

präoperatives Röntgen: ausgeprägte Retrospondylosen bei C4, C5 und C6, 

V.a. verkalkte Bandscheibenvorfälle bei C4/5 und C5/6 mit Myelonkompres-

sion, Höhle von C2 bis C7 

Operation (17.02.92): Entfernung der Bandscheibenvorfälle, Abtragung der 

Spondylosen, Fusion mit Beckenkammspan  

Verlauf: Postoperativ besserte sich die Klinik stetig, die letzte ambulante Vor-

stellung erfolgte am 2.2.93 mit Belastungsschmerzen der rechten Schulter 

und leichten Sensibilitätsstörungen des rechten Fußes und der rechten 

Hand, Score-Wert 1,5  

4.3.2.4 posttraumatische Syringomyelie 

Patienten- 
kenndaten

Erstvorstellung zu Beginn am Ende
2/74 - 9/92

18 Jahre 7 Monate

26 4/85-11/91

6 Jahre 7 Monate

2/92 - 5/95

3 Jahre 3 Monate

24 2237 U.T. M 2/92,
30Jahre

thorakale 
Dekompression+  
SSS

36 H.G. M 4/85,
42Jahre

thorakale 
Dekompression

16

2135 P.H. m 2/74,
32Jahre

thorakale 
Dekompression+  
SSS

20,5

Lfd.Nr. Operationsmethode
Score 

Behandlungsdauer

 
Tab. 6: Patienten Nr. 35 bis 37: posttraumatische Syringomyelie 

 

Drei Patienten in unserem Kollektiv (alle männlich) haben eine posttraumati-

sche Syringomyelie. Alle sind zwischen 30 und 42 Jahre alt. Alle hatten zu 

Beginn der auf die Syringomyelie gerichtete Therapie starke Beschwerden 

(posttraumatisch), daraus ergeben sich entsprechend hohe Score-Werte 

zwischen 20,5 und 26 Punkten, im Mittel 23,5 Punkte. Bei einem Patienten, 

konnten die Beschwerden deutlich verbessert werden, er wurde mit einer 

Dekompression behandelt. Die anderen beiden verbesserten oder ver-

schlechterten sich minimal, bei beiden wurde zusätzlich ein syringo-

subarachnoidaler Shunt eingelegt.  
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Patient Nr.35, P.H., m: 

Anamnese: Symptomdauer 21 Jahre (nach Querschnitt von Th9 abwärts 

rechtsbetont 1955); Zustand nach Laminektomie Th7 bis Th10, im Alter von 

32 Jahren (1971); neuerliche Progredienz der Schmerzen und Empfindungs-

störung, ambulante Erstuntersuchung im Alter von 35 Jahren (2/74), zweite 

Konsultation 1982 mit unveränderter Klinik (der Vorschlag einer Gardner-

Operation wird vom Patienten abgelehnt), nächste Untersuchung 1992 mit 

Zunahme der Querschnittsymptomatik 

Klinik: rollstuhlpflichtig, deutliche Schmerzen im linken oberen Quadranten, 

dissoziierte Empfindungsstörung von der linken Halsseite in den linken Arm 

und die Hand ausstrahlend, MER im linken Arm negativ, Score-Wert 20,5 

Röntgen/Myelographie/CT/MRT: 

präoperatives Röntgen (2/74): rechtsseitige Halbwirbelbildung zwischen Th8 

und Th9, gibbusartige nach vorne und links offene Knickbildung, unilateraler 

Keilwirbel unter Th7 

Röntgen (19.2.74): deutliche Streckstellung der HWS und beginnende dege-

nerative Veränderungen 

Myelographie (4.3.74): mittlere BWS-Gibbusbildung mit Rechts-Rotation der 

Wirbelsäule, Keilwirbel BWK8 

MRT (13.1.92): Knickwirbelbildung bei BWK8, Kyphosewinkel ca. 60°, Hyd-

romyelie vom 4. Ventrikel bis in den Syrinxbereich 

Postoperativ MRT (12.8.92): unverändert große Syrinx oberhalb der Knick-

bildung bei Th8 

Operation (6.4.92): Laminektomie Th6 und Implantation eines syringosuba-

rachnoidalen Shunts, geblähtes Myelon kollabiert nach Punktion deutlich, a-

rachnoidale Verwachsungen bei Th7 bis Th9 

Verlauf: postoperativ (8/92) geringe Verbesserung der Klinik, 9/92 erneute 

Progredienz mit unveränderter Gangstörung, distal betonter Armparese links, 

geringeren Schmerzen im Arm, unveränderter Sensibilitätsstörung, Score-

Wert 21  
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Patient Nr. 36, H.-G. G., m:  

Anamnese: Symptomdauer gut 3 Jahre (nach Polytrauma 1982 mit subtota-

ler Amputation des linken Armes, Rippenserienfrakturen und instabilen BWK 

7- und 8-Frakturen im Alter von 41 Jahren), Erstvorstellung 4/85 mit komplet-

ter Bewegungsunfähigkeit, Gefühlsstörung des Armstumpfes, zunehmender 

Bewegungsstörung der Beine 

Klinik: hochgradige Paraparese der Beine, komplette Plegie des Armstump-

fes rechts und starken Schmerzen im Stumpf mit kompletter Anästhesie, 

Score-Wert 26 

Röntgen/CT/MRT:  

präoperatives Röntgen: ausgeprägte Gibbusbildung im ehemaligen Fraktur-

bereich 

Operation (25.9.91): Laminektomie in Höhe Th 6, 7 und 8, am 2.9. Revision 

und Hämatomausräumung 

(15.10.91): ventrale Fusion Th 8 und 9 mit Knochenspaninterposition 

(21.10.91): Plattenosteosynthese und dorsale Zuggurtung 

Verlauf: letzte ambulante Vorstellung am 8.11.91 mit hochgradiger Parapare-

se beider Beine und Sensibilitätsstörung, Score-Wert 16 

 

Patient Nr.37, U.T., m: 

Anamnese: Symptomdauer drei Monate (nach Motorradunfall 1986 mit in-

kompletter, hauptsächlich motorischer Querschnittslähmung, (rollstuhlpflich-

tig), Erstuntersuchung im Alter von 31 Jahren mit progredienten Bewegungs-

schmerzen der oberen Extremitäten und Sensibilitätsstörungen in Armen und 

Beinen und Schmerzen im linken Bein 

Klinik: Koordinationsstörung der oberen Extremitäten, Gangunfähigkeit mit 

ausgeprägten Streckspasmen, leichte bis starke Nackenschmerzen, ebenso 

im linken Bein, deutliche dissoziierte Empfindungsstörung im linken, begin-

nend im rechten oberen Quadranten, leichte Störung des Vibrations- und des 

Temperaturempfindens an den Beinen, Score-Wert 24 
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Röntgen/CT/MRT: 

präoperative MRT (28.1.92): Syringomyelie im gesamten Zervikalmark, im 

zervikothorakalen Übergang Kompression des Marks von zentral 

postoperative MRT: gute Rückbildung der Syringomyelie, besonders apikal 

Operation (13.3.92): Resektion des Dornfortsatzes und mediale Laminekto-

mie Th2, Myelolyse und Einlage eines syringosubarachnoidalen Shunts. Es 

zeigt sich eine multiple Septierung der Syrinx.   

Verlauf: erste postoperative Untersuchung nach zwei Monaten ohne wesent-

liche Befundänderung, Nachuntersuchung nach drei Jahren und drei Mona-

ten mit rückläufiger Koordinationsstörung der oberen Extremitäten, leichten 

Zervikobrachialgien links, sonst unverändert, Score-Wert 22 

4.3.2.5 postinflammatorische (-arachnitische) Syrin gomyelie oder 
„sonstige Ursache“ 

Patienten- 
kenndaten

Erstvorstellung zu Beginn am Ende
7/75 – 4/93

17 Jahre 9 Monate

5/82 – 11/91

9 Jahre 6 Monate

8/83 – 11/92

9 Jahre 3 Monate

5/90 - 12/92

2 Jahre 7 Monate

Lfd.Nr. Operationsmethode
Score 

Behandlungsdauer

39 L.H. w 5/82,
50Jahre

thorakale Dekom-
pression+ SPS

38 E.H. m 7/75,
34Jahre

1.) thorakale 
Dekompression, 2.) 
Gardner-Operation

8 23

14 9

41 D.C. W 5/90,
48Jahre

1.) thorakale 
Dekompression+ 
SPS, 2.) Baclofen-
Pumpe

40 M.E. W 8/83,
30Jahre

zervikale Dekom-
pression+ Gardner-
Operation

8 6

20,5 4

 

Tab. 7: Patienten Nr. 38 bis 41: postinflammatorische (arachnitische)  

                     Syringomyelie und Syringomyelie „sonstige Ursache“  

 

Bei 2 Patienten (Nummer 38 und 41) in der ausgewerteten Gruppe (eine 

Frau und ein Mann) ist die Syringomyelie in Folge von Verwachsungen post-

infektiös entstanden. Sie waren bei Beginn der Beschwerdezunahme 34 und 

48 Jahre alt, hatten bei Therapiebeginn unterschiedlich starke Beschwerden, 
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die sich durch Score-Werte von 8 bzw. 20,5 Punkte verifizieren lassen. Beide 

Patienten wurden zweimal operiert. Der Patient mit den geringeren Be-

schwerden verschlechterte sich nach einer Dekompression, dann nach einer 

Gardner-Operation zunehmend. Bei der Patientin wurde primär eine thoraka-

le Dekompression mit einer syringo-subarachnoidalen Shuntimplantation 

durchgeführt. Bei einem zweiten Eingriff wurde eine Baclofen-Pumpe einge-

setzt. Ihre Beschwerden konnten durch diese Eingriffe deutlich vermindert 

werden. 

Bei 2 Patientinnen (Nummer 39 und 40) konnte der Auslöser für die Sy-

ringomyelie nicht eindeutig identifiziert werden. Es waren jedoch arachnoida-

le Adhäsionen in den Operationsberichten erwähnt worden. Zur Zeit der Be-

schwerdezunahme, die zu der entsprechenden Therapie führte, waren die 

Patientinnen 50 und 30 Jahre alt. Bei der einen Patientin wurde eine thoraka-

le Dekompression mit einem syringo-pleuralen Shunt kombiniert. Die starken 

Beschwerden zu Therapiebeginn konnten so deutlich vermindert werden. Die 

andere Patientin hatte ein geringeres Beschwerdeausmass bei Therapiebe-

ginn. Sie wurde mit einer kranio-zervikalen Dekompression und einer Gard-

ner-Operation versorgt. Bei ihr konnten die Symptome gering verbessert 

werden.  

 

Patient Nr.38, E.H., m:  

Anamnese: Symptomdauer acht Monate, Erstuntersuchung im Alter von 34½ 

Jahren (7/75) mit progredienter Bewegungsstörung des rechten Beines, be-

ginnend auch links und Gefühlsstörung der Beine  

Klinik: langsam progrediente Parese des rechten Beines, beginnend auch 

links, Reflexkloni der Beine, unscharf begrenzte Sensibilitätsstörung für alle 

Qualitäten in den Beinen, Score-Wert 8 

Röntgen/MRT/CT:  

präoperative Myelographie (7/75): kompletter Kontrastmittelstop bei Th3  

prä-/postoperativ Myelographie  (zwischen Operation II und III) (12/76): ver-

zögerte Passage des Kontrastmittels zwischen Th2 und Th4 
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Liquorraumszintigraphie (3/79): extensive Arachnitis thorakal 

CT (12/83): Syringomyelie von C2 bis Th1 

Myelographie (11/84): Stop des Kontrastmittels bei Th 9/10 

postoperative  MRT (4.8.88): mehrere Syrinxhöhlen zwischen C1 und dem 

Konus medullaris, mehrfach gekammert  

Operationen:  

I): (28.7.75): Laminektomie Th2 bis Th4, derb verdickte Dura, einschnürende 

arachnoidale Verdickung mit starker Adhärenz der Arachnoidea mit der Dura 

in Höhe Th2  

II): (6.8.75): Revision bei epiduralem Abszess  

III): (28.11.84): Operation nach Gardner 

Verlauf: leichte Verbesserung nach der zweiten Operation, erneute Progredi-

enz nach 17 Monaten, weitere 18 Monate später starke Beschwerdezunah-

me mit Gangunfähigkeit (Rollstuhl) ohne Besserung durch die Operation En-

de 1984, letzte ambulante Vorstellung 4/93 mit deutlicher Koordinationsstö-

rung der Arme und schwerster Koordinationsstörung der Beine in Form einer 

bein- und linksbetonten Tetraplegie, Anästhesie ab Th7 mit Ausbreitung nach 

kaudal entsprechend einer dissoziierten Empfindungsstörung ab Th4 rechts 

und ab Th6 links, Score-Wert 23,5 

 

Patient Nr.39, L.H., w: 

Anamnese: Symptomdauer ca. 9 Jahre, erste Untersuchung im Alter von 59 

Jahren (5/82) mit Schwäche und Bewegungsstörung beider Schultern sowie 

nahezu vollständiger Gefühllosigkeit der oberen Extremitäten (seit 1977 meh-

rere TIA-Episoden mit bekannten Sensibilitätsstörungen und Paresen) 

Klinik: proximal betonte progrediente Parese der oberen Extremitäten, Atro-

phie der Schultergürtelmuskulatur beidseits, deutliche Sensibilitätsstörungen 

beider oberen Extremitäten, erloschenes Temperatur- und Vibrationsempfin-

den in beiden Schultern, vermindertes Schmerz- und Berührungsempfinden, 

Score-Wert 14 
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Röntgen/MRT/CT: 

ein präoperativer Befund ist in den Akten nicht vorhanden. 

postoperatives CT (6/82): Syringomyelie C1 bis BWK 7/8 bei Missbildung des 

kraniozervikalen Übergangs und Fehlbildung der HWS, fragliche Chiari I-

Malformation 

CT (27.9.83): Intraspinale Raumforderung am zervikothorakalen Übergang, 

Hypodensitäten nur auf einzelnen Schnitten sichtbar 

Operation (13.5.82): Hemilaminektomie BWK 7/8 und Implantation eines sy-

ringoperitonealen Shuntes in dieser Höhe 

(24.05.82): Revisionsoperation bei Katheterdislokation 

Verlauf: bis 10/88 keine Befundverbesserung, letzte Untersuchung 11/91 mit 

erstmaliger Beschwerdebesserung bei fortbestehender proximal und linksbe-

tonter Parese mit Koordinationsstörungen der oberen Extremitäten, Rückbil-

dung der Sensibilitätsstörungen rechts auf Th10 abwärts, rückläufiger Atro-

phie der rechten Schultergürtelmuskulatur, aber Verschlechterung der Geh-

fähigkeit des rechten Beines, Score-Wert 9 

 

Patient Nr.40, M.E., w: 

Anamnese: Symptomdauer 18 Monate, Erstuntersuchung im Alter von 311/2 

Jahren (8/83) mit leichter Bewegungsstörung des rechten Armes mit Unge-

schicklichkeit, leichter Gefühlsstörung der Finger, Temperaturwahrneh-

mungsstörung beider Hände 

Klinik: leichte Parese der rechten oberen Extremität mit entsprechender Ko-

ordinationsstörung, geringgradige Hyposensibilität der Finger, reduziertes 

Temperaturempfinden beider Hände rechtsbetont, Atrophien der interdigita-

len Muskulatur beidseits, Score-Wert 8 

Röntgen/MRT/CT: 

postoperatives CT (13.11.84): Atrophie des oberen Zervikalmarkes, kleine 

Syrinx in Höhe Th1 

MRT (27.3.86): Zentralkanal normal weit, verschmälertes zervikales und tho-

rakales Myelon, in Höhe C6/7 angedeutete Knickbildung des Myelons 
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MRT (14.9.87): schmale Syrinx von der Schädelbasis bis TH4 

MRT (5.2.91): schmale Syrinx mindestens bis Th6, bis Th9 nicht mehr sicher 

nachweisbar, Syrinxmaximum C6/7 

Operation (12.8.83): Zisterna-magna-Plastik, Laminektomie C1,2 und 3, Im-

plantation eines Shuntes vom linken Brückenwinkel nach subarachnoidal, 

Abdichtung des Zentralkanals mit einem autologen Muskelstück, Kleinhirn-

tonsillen oberhalb des Foramen magnum, Zentralkanal stark erweitert 

Verlauf: ein Jahr nach der Operation Verschlechterung, ab 8/87 leichte spon-

tane Besserung, letzte Untersuchung 11/92 mit unveränderten Atrophien der 

Handmuskulatur, diskretem Horner-Syndrom, dissoziierter Empfindungsstö-

rung im linken Rumpfbereich und beiden Unterschenkeln, Hypästhesie in 

beiden Beinen und den Fingern, abgeschwächtem Schmerz- und Tempera-

turempfinden im distalen Anteil der linken Hand, gestörtem Vibrationsempfin-

den im linken Bein, Parese in der rechten Hand, Score-Wert 6 

 

Patient Nr.41, D.C., w: 

Anamnese: erste ambulante Vorstellung im Alter von 48 Jahren 5/90 (bei Z.n. 

tuberkulöser Arachnitis 1959) bei Einsetzen einer starken Beschwerdepro-

gredienz mit Rollstuhlpflichtigkeit bei Gangunfähigkeit, Zittern der Arme bei 

Bewegung, Schmerzen und Gefühlsstörung arm- und rechtsseitig betont 

Klinik: Koordinationstörung der oberen Extremitäten mit leichtem Intentions-

tremor, progrediente Paraspastik und pathologische Reflexe der unteren Ext-

remitäten, Rollstuhlpflichtigkeit, Schmerzen in der rechten Körperhälfte, Sen-

sibilitätsstörung des rechten oberen Quadranten mit dissoziierter Empfin-

dungsstörung, Score-Wert 20,5 

Röntgen/MRT/CT:  

präoperative MRT (23.05.91): im Abschnitt C1 bis C3 kollabiertes Myelon, ab 

C3 stark verschmälert 

postoperative MRT: normaler Markschatten C0/1, ab C1 zunehmende 

Markatrophie bzw. Volumenreduktion mit Restmark, von C3 bis C6 kein ein-

deutiger Markschatten mehr zu differenzieren 
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Operation (25.5.90): Laminektomie BWK 9 und Implantation eines lumboperi-

tonealen Shuntsystems in dieser Höhe, verwachsene und verdickte Arachno-

idea 

(17.7.91): Implantation einer Infusaid-Pumpe zur intrathekalen Baclofen-

Therapie 

Verlauf: ein Jahr und zwei Monate nach der ersten Operation deutliche Bes-

serung der Symptomatik, nach Implantation der Pumpe weitere Besserung in 

weiteren 18 Monaten der Beobachtungszeit, Abschlussuntersuchung 12/92 

mit nahezu unveränderter beinbetonter Tetraparese, nur noch leichten 

Schmerzen der rechten oberen Extremität, Score-Wert 14 

4.3.2.6 Syringomyelie bei intraspinaler Neoplasie 

Patienten- 
kenndaten

Erstvorstellung zu Beginn am Ende
5 19 7/87-11/88

Exitus 1 Jahr 4 Monate

9/87 – 8/92

4 Jahre 11 Monate

1843 T.H. M 10/87,
58Jahre

1.) thorakale Dekom-
pression+ SSS, 2.) 
thorakale Dekom-
pression+SPS

12,5

W.S. m 7/87,
40Jahre

zervikale und 
thorakale Dekom- 
pression

42

Lfd.Nr. Operationsmethode
Score 

Behandlungsdauer

 

Tab. 8: Patienten Nummer 42 und 43: Syringomyelie bei intraspinaler  

 Neoplasie 

 

Bei zwei Männern aus unserer Klientel war eine intraspinale Neoplasie das  

Liquorpassagehindernis und somit der Auslöser für die Bildung der Sy-

rinxhöhle. Bei beiden Patienten kam es zu der entscheidenden Befundver-

schlechterung im Alter von 40 bzw. 58 Jahren. Bei Therapiebeginn war die 

Erkrankung bei den Patienten verschieden stark ausgeprägt. Durch die Ope-

ration konnte das Beschwerdebild jeweils nicht positiv beeinflusst werden. 

Der eine Patient verstarb ein Jahr nach einer Dekompressionsoperation an 

seinem Grundleiden. Der andere Patient wurde zweimal operiert. Es erfolgte 

jeweils eine thorakale Dekompression und eine Shuntanlage. Über den 
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knapp 5-jährigen Beobachtungszeitraum kam es zu einer stetigen Be-

schwerdezunahme. 

 

Patient Nr.42, W.S., m:  

Anamnese: Symptomdauer sieben Monate, Diagnose eines intraspinalen 

Astrozytoms, erste ambulante Vorstellung im Alter von 40 Jahren (7/87) nach 

anhaltenden Beschwerden in Form von Bewegungs- und Sensibilitätsstörun-

gen im rechten oberen Quadranten 

Klinik: leichte Koordinationsstörung der oberen Extremitäten mit Parese im 

rechten Arm, leichte Atrophien im rechten oberen Quadranten, diskrete 

Hypästhesie aller Finger, Score-Wert 5 

Röntgen/CT/MRT:  

präoperative MRT (15.4.88): Gadolinium-Anreicherung von Th1 bis Th7, Sy-

ringomyelie von der Medulla oblongata bis Th4  

Operation (7.7.88): Teillaminektomie C6 und Th1, Laminektomie C7, Syrin-

gostomie 

Verlauf: Symptomatik im ersten Jahr progredient, postoperativ zunächst 

leichte Verschlechterung der Symptomatik, MRT (11/88) Ausdehnung des 

Tumors nach kranial, Verschlechterung des Allgemeinzustandes, Score-

Wert 19, 15 Monate nach der Operation am 22.11.88 notfallmäßige Aufnah-

me mit hohem Querschnitt und reduzierter Lungenfunktion, am 13.12.88 Exi-

tus. 

 

Patient Nr.43, T.H., m:  

Anamnese: Symptomdauer sechs Monate, Erstvorstellung im Alter von 58½ 

Jahren (10/87) mit intraspinalem Tumor, begleitender Syringomyelie im ge-

samten Rückenmark und Hydrozephalus 

Klinik: leichte Gangunsicherheit mit beginnender linksbetonter Paraspastik, 

Störung der Tiefensensibilität und des Berührungsempfindens an den unte-

ren Extremitäten, aufgehobenem Temperatur- und Vibrationsempfinden ab 



Material und Methodik 

83 
 

Th8 nach distal, deutlichen Rückenschmerzen sowie Schmerzen in beiden 

Beinen, Score-Wert 12,5 

Röntgen/MRT/CT:  

präoperative Myelographie (8/87): intramedulläre Raumforderungen bei Th12  

Prä-/postoperativ (zwischen den Operationen V und VI) CCT (16.1.91): Deut-

liche e-vacuo-Aufweitung der inneren und äußeren Liquorräume  

postoperative Myelographie (7/92): ungehinderter Abfluss des Kontrastmit-

tels, das thorakale Myelon ist verschmälert  

Operationen:  

I): (6.10.87): Laminektomie Th8, Implantation eines syringosubarachnoidalen 

Shuntes in dieser Höhe, Zystenentleerung durch Syringostomie  

II): (23.3.88): Laminektomie Th9, Th10 und Th11, Anlage eines syringo-

pleuralen Shuntes, Kollaps der kaudalen, septierten Zyste  

III): (20.2.89): Resektion Ependymom II° 

IV): (31.3.89): Anlage einer intrathekalen Baclofen-Pumpe in Höhe L4/5 

V): (21.3.90): Revision des Pumpenkatheters  

VI): (22.3.91): Wechsel des Pumpensystems  

Verlauf: Progredienz der Symptome nach den beiden ersten Operationen mit 

Stabilisierung auf niedrigem Niveau nach der Tumorentfernung, erneute Pro-

gredienz sieben Monate später, anhaltende Paraspastik der Beine mit lang-

jähriger intrathekaler, spasmolytischer Therapie, Sensibilitätsstörung im rech-

ten und Anästhesie im linken Bein, dissoziierte Empfindungsstörung ab Th4 

nach distal, Score-Wert 17 

 

 



Ergebnisse 

84 
 

5 Ergebnisse 

5.1 Patientenkollektiv 

Im Zeitraum 1979 bis 1995 wurden 43 Patienten mit der Diagnose Syringo-

myelie erfasst und bilden die Grundlage der vorliegenden Arbeit. Von diesen  

wurden 34 mit unterschiedlichen Techniken, teils auch in Kombination (zum 

Beispiel Dekompression +/- Anlage eines syringosubarachnoidalen oder sy-

ringopleuralen Shuntsystems, Gardner-Operation) operiert, acht Patienten 

sogar mehrfach. Die operierten Patienten wurden im Durchschnitt 59,4 Mo-

nate (zwischen drei und 271 Monaten) beobachtet, wobei die Untersu-

chungsintervalle vor allem von der Mitarbeit der Patienten bzw. von ihren 

Restbeschwerden abhängig waren.  

Die neun Patienten, die in der Beobachtungszeit von 1975 bis 1995 nicht 

operiert worden waren, hatten sich entweder trotz gestellter OP-Indikation 

nicht mehr vorgestellt (n=4) oder waren aufgrund unklarer Pathogenese 

und/oder geringer Klinik (n=5) konservativ behandelt worden.  

5.2 Pathogenese 

Unterschiedliche pathogenetische Auslöser für die Syringomyelie konnten 

beobachtet werden. Am Häufigsten waren kraniozervikale Missbildungen, 

nämlich die Chiari I-Malformation (n=18) und die Chiari II-Malformation (n=7). 

Sieben Patienten wiesen schwere degenerative Veränderungen der Wirbel-

säule auf (ausgeprägte Kyphose, Skoliose oder schwere Osteochondrose).  

Bei drei Patienten war die Syringomyelie traumatischen Ursprungs, drei Pati-

enten hatten eine entzündliche Anamnese, zwei Patienten hatten einen in-

traspinalen Tumor. Bei drei Patienten konnte der auslösende Faktor nicht ge-

funden werden.  

Als häufigste Begleiterscheinung hatten sechs Patienten einen Hydrozepha-

lus und sechs weitere eine Hydromyelie. 20 Patienten zeigten unabhängig 

und zusätzlich zum primär auslösenden Faktor unterschiedlich stark ausge-
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prägte Wirbelsäulenabnormalitäten (zehn Patienten mit Chiari I-Malformation, 

drei mit Chiari II-Malformation, naturgemäß alle Patienten mit posttraumati-

scher Syringomyelie und beide Patienten mit intraspinalen Tumoren).  

5.3 Tabellen 

Fallzahl Score-Wert Zeit bis Therapie-

-In () ohne 
OP-   

bei Erstunter-
suchung

Therapie- 
beginn

dauer

Chiari I- W:10(2) 9,6 39J.7Mo. 57,5Mo. 35,4 Mo.

Malformation M:8(2) (4-22) (4-79J.5Mo.) (1-283Mo.) (0-156Mo.)

Chiari II- W:5 12 33J.5Mo. 66,1Mo. 77,4 Mo.

Malformation M:2 (7-21,5) (23-45J.6Mo.) (6-248Mo.) (4-204Mo.)

W:0 9 46J.10Mo. 29Mo. 87,1 Mo.

M:7(3) (5-14) (28-57 J.) (0-81Mo.) (12-263Mo.)

postarach- W:5(1) 11 39J. 37,7Mo. 122 Mo.

nitisch M:1 (3,5-20,5) (29-50J.) (0-109Mo.) (30-189Mo.)

intraspin. W:0 8,75 48J.9Mo. 6,5Mo. 32 Mo.

Tumor M:2 (5 bzw. (39J.5Mo. (7 bzw. (16 / 48Mo.)

12,5) bzw. 58J.) 6Mo.)

posttraumatisch W:0 23,5 34J.5Mo. 22,7Mo. 112,6 Mo. 

M:3 (20,5-26) (30-41J.) (2-36Mo.) (40-220Mo.)

degen. 
Wirbelsäulenverä
nderungen

Alter bei Erst-
manifestation

 

Tab. 9: Pathogenese vs. präoperative Symptomdauer, Zeitpunkt der Erstma-

nifestation, Latenz bis zum Therapiebeginn und Therapiedauer  

 

 

Zu Tab. 9:  

In der Gruppe der Patienten mit einer Chiari I-Malformation (n=18) wurden 

vier Patienten nicht operiert. Von den Patienten mit degenerativen Wirbelsäu-

lenveränderungen als auslösender Faktor (n=7) verzichtete man in drei Fäl-

len auf eine Operation und von den Patienten mit arachnitischer Genese 

(n=6) in zwei Fällen. 
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Die Score-Werte (bei Erstkonsultation in Homburg) variierten sowohl inner-

halb der einzelnen, nach der Pathogenese eingeteilten Gruppen, als auch 

zwischen den Gruppen: 

Bei den Patienten mit posttraumatischer Syringomyelie liegen sie mit einem 

Mittelwert von 23,5 am höchsten. Bei diesen drei Patienten konnte die Symp-

tomatik im Therapieverlauf nicht unter einen Wert von 16 Punkten reduziert 

werden. Alle hatten eine Querschnittssymptomatik, die die Syringomyelie as-

soziierten Beschwerden teilweise überlagerte. In allen anderen Untergruppen 

betrug der Score-Wert bei der Erstuntersuchung zwischen 3,5 und 22 Punk-

ten. Die niedrigsten Score-Werte waren bei Patienten mit degenerativen Wir-

belsäulenveränderungen mit einem Mittelwert von 7,6 (5–9) und in der  Un-

tergruppe „intraspinaler Tumor“ zu verzeichnen. Der mittlere Score-Wert bei 

arachnitisch bedingter Syringomyelie lag bei 11 (3,5–20,5), bei tumorassozi-

ierter Syringomyelie bei 8,8 (5-12,5), bei Chiari I-Malformation bei 9,8 (4–22) 

und bei Chiari II-Malformation bei 12 (7-21,5). 

Aufgrund der Komplexität dieser Tabelle werden in den folgenden drei Tabel-

len einzelne Aspekte isoliert dargestellt. 

 

 

<10J. 10-20J. 20-30J. 30-40J. 40-50J. 50-60J. 60-70J. 70-80J.

Chiari I 1 0 4 5 5 2 0 1

Chiari II 0 0 3 2 2 0 0 0

arachnitisch 0 0 0 2 1 0 0 0

degen. WS 0 0 1 0 3 3 0 0

posttrauma. 0 0 0 2 1 0 0 0

Tumor 0 0 0 1 0 1 0 0

andere 0 0 1 1 1 0 0 0

Gesamt 1 0 9 13 13 6 0 1

 

Tab. 10: Pathogenese vs. Alter der Patienten bei Auftreten der Symptome  
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Zu Tab. 10: 

Erste syringomyelietypische Beschwerden traten im Mittel zwischen der 

zweiten und sechsten Dekade auf. Einen frühen Beginn zeigten Patienten mit 

Chiari-Malformation, nach Trauma und postarachnitisch. Bei degenerativen 

Veränderungen der Wirbelsäule aber auch bei intraspinalen Tumoren ver-

schiebt sich der Symptombeginn in spätere Dekaden (30-60 Jahre).  

 

 

Chiari-I 10 4 0 2 2 57,89 Mon.

Chiari-II 1 4 0 1 1 66,14 Mon.

degenerative 
WS

4 1 2 0 0 29,14 Mon.

postarachnit. 2 2 1 1 0 26,00 Mon.

posttraumat. 1 2 0 0 0 23,00 Mon.

tumorassoz. 2 0 0 0 0 6,50 Mon.

Gesamt 20 13 3 4 3 34,78 Mon.

0-10 
Monate

>0-50 
Monate

>50-100 
Monate

>100-200 
Monate

> 200 
Monate

Monate Latenz 
Durchschnitt

 

Tab. 11: Pathogenese vs. Dauer der Symptome vor der Behandlung  

 

 

Zu Tab. 11: 

Die Krankheitsdauer bis zur Erstvorstellung lag im Mittel bei drei Jahren elf 

Monaten mit einer maximalen Dauer von 28 Jahren und sechs Monaten.  

Am kürzesten war sie bei Patienten mit tumorassoziierter Syringomyelie 

(t=6,5 Monaten) trotz niedriger Score-Werte, gefolgt von den Patienten mit 

posttraumatischer Syringomyelie (t=23 Monaten), denen mit degenerativen 

Wirbelsäulenveränderungen (t=29,14 Monaten), denen mit postarachniti-

scher (t=37,7 Monaten), denen mit Chiari I-Malformation (t=57,89 Monaten) 

und denen mit Chiari II-Malformation (t=66,14 Monaten).  

Die Beobachtungszeit war am kürzesten bei Patienten mit Tumoren (t=7 

bzw. t=6 Monaten). Die längste Beobachtungszeit wurde bei Patienten mit 
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einer Chiari-Malformation verzeichnet (Chiari I: t= 57,89 Monaten und Chiari 

II: t=66,14 Monaten). Es muss aber erwähnt werden, dass sich in beiden 

Gruppen „Ausreisser“ befinden (n=4 bzw. n=2) mit Zeitwerten > 100 Monaten 

(t=Durchschnittswerte für die entsprechende Dauer). 

Es hebt sich die Untergruppe mit tumorassoziierter Syringomyelie heraus.Die 

beiden Patienten dieser Gruppe  begaben sich deutlich früher in die Thera-

pie.  

 

 

0-5 Pkte. >5-10 
Pkte.

>10-15 
Pkte.

>15-20 
Pkte.

> 20Pkte Durchschnitt

Chiari-I 2 9 4 2 1   9,3±4,5

Chiari-II 0 3 3 0 1 13,4±4,4

degen. WS 2 4 1 0 0   7,6±3,2

postarachnit. 2 1 2 0 1 11,0±9,5

posttraumat. 0 0 0 0 3 23,7±2,5

tumorassoz. 1 0 1 0 0   8,8±5,3

Gesamt 6 20 10 2 5     Xxx

 

Tab. 12: Pathogenese vs. präoperative Score-Werte  

 

 

Zu Tab. 12: 

Bei den Patienten, die nicht operiert wurden, wird der „Score-Wert bei 

der Erstvorstellung“ gewertet. 

 

Patienten mit degenerativen Wirbelsäulenveränderungen zeigten präoperativ 

keine Score-Werte über 14 Punkte (m=7,6). Patienten mit tumorassoziierter 

Syringomyelie hatten präoperativ nie Score-Werte über 15 Punkte. Patienten 

mit posttraumatischer Syringomyelie zeigten alle präoperative Score-Werte 

größer 16 Punkte. In der Chiari I-Gruppe lagen die präoperativen Score-

Werte durchschnittlich bei 9,3, in der Chiari II-Gruppe bei 13,4. Die Patienten 
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mit postarachnitischer Genese hatten im Mittel 11 Score-Punkte präoperativ. 

Die Patienten sind gleichmässig über die Gruppen verteilt. Bei den beiden 

tumorassoziierten Syringomyelien hatte ein Patient einen Score von fünf 

Punkten, der andere von 12,5 Punkten.  

Aufgrund der niedrigen Abweichungen können die Gruppe mit degenerativen 

Veränderungen sowie die kleine Untergruppe mit posttraumatischer Sy-

ringomyelie als homogen angesehen werden. Die Patienten mit den degene-

rativen Wirbelsäulenveränderungen hatten alle verhältnismässig schwache 

Ausprägungen, die mit den posttraumatischen Veränderungen alle starke. 

Die grösste Streuung konnte bei den Patienten mit Chiari I-Malformation be-

obachtet werden. 

 

 

0-10 
Monate

10-50 
Monate

50-100 
Mon.

100-200 
Mon.

> 200 
Mon.

besser 7 5 0 3 1

unverändert 4 4 1 0 2

schlechter 5 1 0 1 0

 

Tab. 13: „outcome“ vs. Erkrankungsdauer vor Therapiebeginn  

 

 

Zu Tab. 13: 

Patienten mit einer Anamnesedauer von über zehn Monaten bis zur Operati-

on verschlechterten sich bis auf zwei Ausnahmen (n=18) nicht. Lediglich in 

der ersten Gruppe mit einer Latenz bis zu 10 Monaten verteilten sich die 16 

Patienten relativ gleichmäßig, mit einer Verschlechterungsrate von 33%.  
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prä 11,9 (5-26) ±6,6

post 10,4 (5-19) ±6,0

prä 13,3 (5-24) ±6,4

post 11,5 (3-23) ±6,9

prä 17,3 (14 und 
20,5) ±5,6
post 12,5 (10+15) 
±3,5
prä 9 (8 und 10) ±1,4

post 4 (2+7) ±3,5

prä 9,1(7-12,5) ±1,9

prä/post 12,3(7-18) 
±12,3
post 15,3 (5-25) 
±15,3

Operationstechnik n

Dekompression 8

syringosubarach-
noidaler Shunt

15

syringopleuraler 
Shunt

2

Gardner-Operation 2

mehrfach operiert      
(insgesamt 16 
Eingriffe)

7

19,6 Mo. ± 47,5

(1 – 107 Mo.)

85,9 Mo. ±109,9

Symptomdauer 
präoperativ

(<1 - 282 Mo.)

54,5 Mo. ±75,7

(1 + 108 Mo.)

27 Mo. ±12,7

(18 + 36 Mo.)

15,4 Mo. ±19,8

(1-58 Mo.)

Schwere der 
Symptomatik 

präop./postop.

 

Tab. 14: OP-Methode vs. präoperative Symptomdauer und Entwicklung  

 der Score-Werte  
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Zu Tab. 14: 

Die am häufigsten angewandten Operationsmethoden sind die Dekompres-

sionsoperationen mit oder ohne syringosubarachnoidale Shuntanlagen.  

Die dritte größere Gruppe bilden die mehrfach operierten Patienten.  

Die acht Patienten, bei denen ausschließlich eine Dekompressions-

Operation zur Anwendung kam, hatten im Durchschnitt eine geringere Symp-

tomdauer als die Patienten, die zusätzlich mit einem syringosubarachnoida-

len Shunt versorgt wurden (19,6 vs. 85,9). Die durchschnittlichen Score-

Werte verminderten sich während der Therapie im Durchschnitt um 1,5 bzw. 

1,8 Scorepunkte, also geringfügig.  

Bei den sieben Patienten, die mehrfach operiert wurden, erfolgten insgesamt 

16 Operationen. Die erste Operation war eine reine Dekompressionsoperati-

on (n=4), bzw. kombiniert mit einem syringosubarachnoidalen Shunt (n=3). 

Als zweite Operation wurde eine weitere Dekompressionsoperation (n=1), 

eine Shuntanlage syringosubarachnoidal (n=3), syringopleural (n=2) und in 

einem Fall eine Operation nach Gardner durchgeführt. Der Patient, der ein 

drittes Mal operiert wurde, wurde nochmals dekomprimiert. Sie hatten durch-

schnittlich eine geringere Latenz (15,4 Monate) bis zum Therapiebeginn als 

die reine Dekompressionsgruppe.  

Ein syringopleuraler Shunt oder eine Gardner-OP kamen in je zwei Fällen 

primär zur Anwendung. Die Durchschnittswerte und die Abweichungen sind 

bei diesen kleinen Gruppen nicht verwertbar.    

 

Im Weiteren werden nur noch die operierten Patiente n in den Tabellen 

berücksichtigt. 

 

Bei Betrachtung pathogenetischer Zusammenhänge sind wegen der gerin-

gen Gruppenstärke in den folgenden Tabellen und ihren Erläuterungen die 

Untergruppen wie folgt zusammengefasst:  

„spinale Syringomyelie“: degenerative Wirbelsäulenerkrankungen, postara-

chnitische, tumorassoziierte und die posttraumatische Syringomyelie;  

„kraniozervikale Syringomyelie“: Chiari I- und Chiari II-Malformation  
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Dekompression 4

SSS 13

SPS 0

Gardner-OP 1

mehrere OPs 3

Gesamt 21

4

13

4

2

2

1

Operationstechnik
spinale 

Syringomyelie 
kraniozervikale 
Syringomyelie

 

Tab. 15: Pathogenese vs. ausgewähltes Operationsverfahren 

 

 

Zu Tab. 15: 

Patienten mit einer „kraniozervikalen Syringomyelie“ (n=21) wurden 13-mal 

mit einem syringosubarachnoidalen Shunt (SSS) versorgt. Bei „spinaler Sy-

ringomyelie“ (n=10) wurde ein syringosubarachnoidaler Shunt nur bei post-

traumatischer Genese implantiert. Ein rein dekomprimierender Eingriff als 

alleiniges Verfahren wurde bei 40% der Patienten mit „spinaler Syringomy-

elie“ und 19% mit „kraniozervikaler Syringomyelie“ gewählt. Ein syringoperi-

tonealer bzw. –pleuraler Shunt (SPS) wurde bei je einem Patienten mit spi-

naler Syringomyelie (ca. 20%) implantiert.  Mehrere Operationen waren bei 

vier bzw. drei Patienten erforderlich. Jeweils ein Patient wurde nach Gardner 

operiert.  
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besser 11

unverändert 6

schlechter 4

kraniozervikale 
Syringomyelie

5

5

3

Operationstechnik
spinale 

Syringomyelie 

 

Tab. 16: „outcome“ vs. Pathogenese 

 

 

Zu Tab. 16: 

Das postoperative Outcome bei „spinaler Syringomyelie“ variierte bis auf die 

Untergruppe „posttraumatisch“, in der sich kein Patient verschlechterte, stark. 

Bei Patienten mit „kraniozervikaler Syringomyelie“ war das Outcome insge-

samt günstiger. 81% der Patienten waren nach Operation stabilisiert bzw. 

gebessert.  

 

 

0-5 Pkte.
>5-10 
Pkte.

>10-15 
Pkte.

>15-20 
Pkte.

>20Pkte. Durchschnitt

Dekompr. 1 4 2 0 1 11,4/6,9

SSS 1 4 4 2 4 13,3/6,4

SPS 0 0 1 0 1 17,3/4,6

Gardner 0 2 0 0 0 9/1,4

mehrere 0 5 2 0 0 8,8/1,8

Präoperativer Score-Wert

 

Tab. 17: Operationsverfahren vs. Präoperativer Score-Wert 
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Zu Tab. 17: 

Mit einer Ausnahme wurde eine rein dekomprimierende Operation nur bei 

geringer Klinik (Score-Wert <15 Punkte) durchgeführt. Die Verwendung eines 

syringoarachnoidalen (bzw. syringoventrikulären) Shuntsystems zeigt keine 

Abhängigkeit zum präoperativen Score. Auf den Einsatz eines SPS wurde 

bei Score-Werten unter 10 Punkten nicht zurückgegriffen. Die beiden Patien-

ten mit Gardner Operation hatten beide ähnliche Score-Werte von 8 bzw. 10. 

Diese Gruppe ist jedoch wie die „SPS-Gruppe“ zu klein, um eine valide 

Schlussfolgerung ziehen zu können. 

Auffällig ist, dass die Patienten, die mehrfach operiert wurden, präoperativ 

keine Score-Werte über 12,5 Punkten hatten. Bei einem durchschnittlichen 

präoperativen Score-Wert von 8,8 haben die Werte bei diesen Patienten eine 

sehr geringe Streuung (+/-1,8). 

 

 

0-5 Pkte. 5-10 Pkte. 10-15 
Pkte.

15-20 
Pkte.

> 20Pkte.

besser 0 7 5 2 2

unverändert 0 3 4 0 4

schlechter 3 4 0 0 0

Präoperativer Score-Wert

 

Tab. 18: Outcome (Verlauf) vs. Präoperativer Score-Wert: 

 

 

Zu Tab. 18: 

In der Gruppe mit den niedrigsten präoperativen Score-Werten (bis 5 Punkte) 

konnte eine Progredienz durch eine Operation nicht aufgehalten werden. In 

der Gruppe mit präoperativem Score zwischen 5 und 10 Punkte sind die Ver-

läufe der Patienten verteilt. Bei sieben Patienten kam es zu einer Verbesse-

rung, sieben blieben „unverändert“ (n=3), oder verschlechterten (n=4) sich. 

Bei den Gruppen mit höheren Ausgangsscores (n=17) verschlechterte sich 
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kein Patient, 8  blieben weitestgehend unverändert. 52% konnten gebessert 

werden. In der letzten Gruppe mit Ausgangsscores >20 Punkten konnte je-

doch nur bei zwei von sechs Patienten eine Befundverbesserung erreicht 

werden. Die anderen vier blieben zumindest stabil. 

Bei Patienten mit sehr geringer Symptomausprägung konnte in unserem Pa-

tientengut die Progredienz nicht aufgehalten werden. Bei schwersten Verläu-

fen kann zumindest mit einem Aufhalten der Progredienz gerechnet werden.  

 

 

besser
keine 

deutliche 
Änderung

schlechter gesamt

5 1 2 8

7 6 2 15

2 0 0 2

1 1 0 2

1 3 3 7

Operationstechnik

Dekompression

syringosubarachnoidaler 
Shunt
syringopleuraler Shunt

Gardner-Operation

mehrfach operiert

Outcome

 

Tab. 19: angewandten Operationstechniken vs. „outcome“ 

 

 

Zu Tab. 19: 

Von den 27 Patienten, die einmal nach einem der oben genannten Verfahren 

operiert wurden, waren 15 (55,5%) am Ende der Beobachtungszeit klinisch 

gebessert, vier Patienten (14,8%) verschlechtert und acht Patienten (29,6%) 

unverändert.  

Nach reiner Dekompression besserten sich fünf von acht (64%), 2 Patienten 

verschlechterten sich postoperativ (24%), einer von ihnen verstarb, ein Pati-

ent (12%) zeigte unveränderte Score-Werte.  
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Sieben von 15 Patienten mit SSS besserten sich postoperativ (46,7%), zwei 

(13,3%) verschlechterten sich, 6 (40%) konnten stabilisiert werden.  

Beide Patienten mit SPS verbesserten sich.  

Auch nach Gardner-Operation (2 Fälle) war der postoperative Verlauf positiv 

mit Symptombesserung in einem Fall und Symptomstabilisierung im ande-

ren. Diese beiden Gruppen konnten jedoch nur anekdotisch betrachtet wer-

den, da sie mit je 2 Patienten zu klein für eine richtungsweisende Aussage 

sind. 

Bei den mehrfach operierten Patienten besserten sich die Beschwerden bei 

einem Patienten. Bei drei Patienten (42,9%) war der Zustand nur unwesent-

lich verändert, bei den anderen drei (42,9%) konnte die Progredienz nicht 

aufgehalten werden. 
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6 Diskussion 

6.1 Spezifische Fragestellungen 

Das therapeutische Vorgehen bei Syringomyelie mit neurologischen Ausfäl-

len unterlag im letzten Jahrzehnt einem ständigen Wandel. Um beste Hei-

lungsaussichten zu ermöglichen, versuchte man den optimalen Zeitpunkt für 

eine Operation herauszufinden. In Abhängigkeit von der Symptomatik, der 

Ausprägung und der Pathogenese wurde angestrebt, ein bestimmtes Opera-

tionsverfahren favorisieren zu können. In diesem Zusammenhang sind Kern-

fragen aufgetaucht, die mit dieser Arbeit beantwortet werden sollen:  

- Kann ein direkter Bezug zwischen der Syrinxgröße un d der Aus-

prägung der Symptomatik hergestellt werden? 

- Wann ist eine operative Intervention bei einer Syri ngomyelie er-

forderlich? 

- Nach welchen Parametern richtet sich diese Entschei dung?  

- Gibt es für spezielle Pathogenesen ein zu favorisie rendes Opera-

tionsverfahren?  

- Warum verschlechtern sich einige Patienten postoper ativ weiter? 

- Kann durch weitere Operationen das klinische Ergebn is übli-

cherweise weiter verbessert werden?   

- Kann im Beobachtungszeitraum ein Paradigmenwechsel im the-

rapeutischen Vorgehen beobachtet werden? 

 

Die Angaben, die in der Fachliteratur zu finden sind, werden ausgewertet. 

Die Kernaussagen werden der zusammengefassten Auswertung der Patien-

tenakten aus den Jahren 1975 bis 1995 gegenüber gestellt. 
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I. Kann ein direkter Bezug zwischen der Syrinxgröße  und der Ausprä-

gung der Symptomatik hergestellt werden? 

 

Dieser Zusammenhang wird in der Literatur kontrovers diskutiert. Einige Au-

toren (DI LORENZO et al. 1995; WYSOKINSKI und KIWIE 1998; GUYOTAT 

et al. 1998; FELDSTEIN und CHOUDHRI 1999; MUNSHI et al. 2000) konn-

ten in verschiedenen Patientenbeobachtungen feststellen, dass gute posto-

perative Ergebnisse normalerweise mit einer deutlichen Verkleinerung der 

Syrinxgröße einhergehen. Andere (SAKAMOTO et al. 1999; DEPREITERE 

et al. 2000; GOEL et al. 2000; NISHIZAWA et al. 2001; REBAI et al. 2002) 

konnten dies hingegen nicht bestätigen. Sie konnten keinen konstanten Zu-

sammenhang zwischen den postoperativen Beschwerden und der Sy-

rinxgröße beobachten. 

In unserem Patientengut wurde die Syrinxgröße nicht bei allen Patienten im 

Verlauf dokumentiert. Bezüglich unseres Patientengutes kann jedoch bestä-

tigt werden, dass eine Reduktion der Syrinxgröße nicht immer mit einer klini-

schen Besserung einherging.  

 

 

II. Wann ist eine operative Intervention bei einer Syringomyelie erforder-

lich und nach welchen Parametern richtet sich diese  Entscheidung? 

 

In der Literatur findet sich zu dieser Frage keine einheitliche Meinung. Man-

che teilen die Ansicht, dass eine Chiari-assoziierte Syringomyelie bei Diag-

nosestellung operiert werden sollte (NISHIKAWA et al. 1999; OZERDE-

MOGLU et al. 2003). Sie vertreten diese Meinung, da man so bleibende 

Schäden am ehesten vorbeugen kann. Andere wie Dyste und Menezes, Za-

deh oder Enle und Erickson favorisieren ebenso die operative Intervention 

nach der Diagnosestellung, da sich dadurch eine irreversible Myelopathie 

und damit verbunden eine Progredienz aufhalten lässt (DYSTE et al. 1989; 

ZADEH et al. 1995; ENLE et al. 2002). Yeom et al. betonen, dass bei gleich-

zeitigem Vorkommen einer Syringomyelie und einer Skoliose die Operation 
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früh erfolgen sollte; insbesondere wenn der Patient jünger als zehn Jahre ist, 

kann die Progredienz der Skoliose reduziert werden (YEOM et al. 2007) . 

Bains et al. zeigen, dass ein frühes neurochirurgisches Vorgehen auch bei 

der posttraumatischen Syringomyelie das Ausmass einer frühen irreversiblen 

Schädigung minimieren kann. Diese Operation soll primär darauf abzielen, 

die Wirbelsäule zu stabilisieren, ohne eine spinale Enge hervorzurufen 

(BAINS et al. 2001). Attal et al. empfehlen ebenso die frühe Operation bei 

der posttraumatischen Syringomyelie. Sie beobachteten, dass damit insbe-

sondere bleibende Temperatur- und Empfindungsstörungen minimiert wer-

den (ATTAL et al. 2004) . 

HAROUN führte mit seiner Gruppe eine Befragung unter 77 Neurologen. Die 

meisten dieser lehnen eine „prophylaktische“ Operation bei weitgehend 

asymptomatischen Patienten ab (HAROUN et al. 2000).     

Nishizawa und Kollegen konnten in einer Langzeitstudie zeigen, dass die 

asymptomatische, zufällig diagnostizierte Syringomyelie mit einer Chiari-

Malformation häufig einen benignen Verlauf nimmt (NISHIZAWA et al. 2001).  

Sacco und Scott empfehlen ebenso, dass asymptomatische Patienten nicht 

operiert werden sollen (SACCO et al. 2003).  

Schijman und Steinbok schränken diese Aussage zusätzlich ein. Sie sind der 

Meinung, dass eine asymptomatische Chiari-Malformation nicht operiert wer-

den sollte, es sei denn, es existiert gleichzeitig eine Syringomyelie 

(SCHIJMAN et al. 2004). 

Nash und andere sehen eine operative Therapie bei symptomatischen Pati-

enten sogar erst indiziert, wenn radiologische Veränderungen und/oder Ab-

normalitäten am Stammhirn bestehen (NASH et al. 2002). 

Zusammenfassend ist zu sagen, dass die Autoren in den Jahren 1985 bis 

1999 eine primäre operative Maßnahme nach der Diagnosestellung empfah-

len. Beginnend mit o.g. Umfrage aus dem Jahr 2000 wurde zunehmend al-

ternativ eine abwartende Haltung empfohlen. 
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Einige dieser Beobachtungen decken sich mit denen, die in der Neurochirur-

gie Homburg gemacht wurden. In unserem Patientengut wurde die Mehrheit 

der Patienten kurz nach der Erstvorstellung operiert.  

In der untersuchten Patientenklientel wurden die Patienten nach Pathogene-

se und präoperativer Latenz untersucht (Tab.9.). Die Patienten, die einen in-

traspinalen Tumor hatten, wurden im Durchschnitt nach sechseinhalb Mona-

ten operiert. Zwischen 20 und 30 Monaten nach Diagnosestellung wurden 

Patienten mit degenerativen Veränderungen und die mit posttraumatischer 

Genese operiert. Die Patienten mit postarachnitischer Genese wurden im 

Durchschnitt nach 37,7 Monaten (zwischen 8 und 109 Monaten) nach Diag-

nosestellung operiert. Klammert man den Ausreißer mit einer Latenzdauer 

von 109 Monaten aus, ergibt sich ein Durchschnittswert von 23,4 Monaten. 

Die Patienten mit kraniozervikaler Syringomyelie wurden im Durchschnitt erst 

nach 57 bis 69 Monaten operiert. Ansonsten kann man aus den Akten erse-

hen, dass die Patienten erst operiert wurden, wenn es zu einer Befundver-

schlechterung (>20% des Score-Wertes) gekommen war oder wenn die Pa-

tienten stark beeinträchtigt waren. Bestand zusätzlich ein anatomisches Kor-

relat, welches operativ korrigiert werden kann, bestand Aussicht auf ein gu-

tes Ergebnis.  

 

 

III. Welches sind die Primärziele einer Operation? 

 

Dones und seine Kollegen vertreten die Meinung, dass es das Primärziel ei-

ner operativen Intervention bei Chiari I-Malformation mit oder ohne Syringo-

myelie sein muss, die Progredienz der Symptome aufzuhalten (DONES et al. 

2003). 

Die Anfänge der Syrinxchirurgie waren primär auf eine Beseitigung der Sy-

rinxhöhle gerichtet. Es wurden selten alleinige Dekompressions-Operationen 

durchgeführt. Häufiger wurden diese durch Shunt-Implantationen ergänzt. Im 

Laufe der Zeit konnte man aber feststellen, dass diese Shuntimplantationen 

eine erhöhte Morbidität zur Folge hatten (BATZDORF et al. 1998).  
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Die Patienten, die in Homburg untersucht wurden, kamen häufig aufgrund 

einer starken Beschwerdezunahme. Somit war das primäre Ziel auch bei un-

serem Patientengut, ein Fortschreiten der Symptomatik aufzuhalten. Rever-

sible Symptome sollten so weit wie möglich verbessert werden. 

 

 

IV. Gibt es ein Operationsverfahren, welches bei ei ner kraniozervikalen 

Syringomyelie (mit Chiari-Malformation) zu favorisi eren ist? 

 

Die operative Korrektur einer kraniozervikalen Syringomyelie baut zunächst 

auf einer Dekompression der Fossa posterior auf. Mit diesem Eingriff soll 

Platz geschaffen werden, damit die tiefer stehenden KHT (Kleinhirntonsillen) 

nicht mehr komprimiert werden.  

Eine erhebliche Anzahl von Autoren halten die alleinige knöcherne Dekom-

pression am Foramen magnum für ausreichend. Sie erachten diesen Eingriff 

zumindest primär als Standardverfahren. Sollte der dekomprimierende Effekt 

nicht ausreichend sein, können danach weitere Schritte geplant werden. Sie 

stellen fest, dass Shuntversorgungen eine stärkere Wirkung haben, jedoch 

komplikationsträchtiger sind. Revisionen werden nicht selten erforderlich. Ein 

Verschluss des Obex (nach Gardner) bringt keinen sicheren Vorteil, birgt je-

doch häufig Komplikationen in sich (BATZDORF 1989; KLEKAMP et al. 

1996; LUND-JOHANNSEN et al.1997; DAVID et al. 1999; SAKAMOTO et al. 

1999; MUNCHI et al. 2000; GOEL et al. 2000; TUBBS et al. 2003; SACCO et 

al. 2003). 

Andere Gruppen von Medizinern erweiterten den dekomprimierenden Eingriff 

durch eine C-1-Laminektomie, falls erforderlich auch von dem C2-Bogen. 

Zusätzlich empfehlen sie eine Erweiterung der Dura oder zumindest Durain-

zisionen um ein besseres Langzeitergebnis zu erreichen (ISU et al. 1993; DI 

LORENZO et al. 1995; NAVARRO et al. 2004; TAKAYASU et al. 2004; 

TUBBS et al. 2004). Perrini et al. befürworten die extraarachnoidale kranio-

zervikale Dekompression. Dieses Verfahren stellt ein sicheres Vorgehen bei 
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einer Syringomyelie mit Chiari-Syndrom dar. Sie beschränken es aber auf 

Fälle ohne arachnoidale Verwachsungen. Sie betonen, dass es für den Er-

folg der Operation wichtig ist, die Arachnoidea nicht zu verletzen. Das helfe, 

postoperative Komplikationen zu vermeiden (PERRINI et al. 2007). Takayasu 

et al. decken den Laminektomiedefekt mit einer kaudalen Transposition der 

Hinterhauptsschuppe ab (TAKAYASU et al. 2004). 

Hida und Kollegen sind eine der wenigen, die bei Patienten mit einer größe-

ren Höhle die Insertion eines syringosubarachnoidalen Shuntes favorisieren. 

Sie erzielten gute Ergebnisse mit diesem Vorgehen. Die Nachbeobachtungs-

zeit betrug im Mittel 60 Monate (HIDA et al. 1995). Hida und Iwasaki fanden 

heraus, dass es entscheidend ist, den Shunt an der dorsalen Wurzel einzu-

bringen, und ihn dann im ventralen Subarachnoidalraum zu platzieren (HIDA 

et al. 2001).  

Guyotat und die Gruppe um Arruda untersuchten, welchen Effekt eine zu-

sätzliche Resektion der KHT hat. Guyotat beobachtete, dass dieses Verfah-

ren eindeutige Vorteile gegenüber Shuntverfahren hat. Arruda et al. fanden 

heraus, dass sich chiari- und syrinxassoziierte Symptome gleichermaßen 

nach einem Eingriff mit Resektion der KHT verbessern (GUYOTAT et al. 

1998; ARRUDA et al. 2004).  Galarza et al. haben eine Population von 48 

Kindern nachuntersucht und fanden heraus, dass die knöcherne Dekom-

pression unbedingt durch eine Teilresektion der KHT ergänzt werden sollte 

(GALARZA et al. 2007). 

 

Bei den Patienten, die im Beobachtungszeitraum in Homburg operiert wur-

den, erfolgte bei vier Patienten (von 21 Patienten mit kraniozervikaler Sy-

ringomyelie) lediglich eine Dekompression des kraniozervikalen Übergangs. 

Diese vier Patienten verbesserten sich in drei Fällen, der Vierte verschlech-

terte sich.  

In 13 Fällen wurde zusätzlich die Anlage eines syringosubarachnoidalen 

Shuntes durchgeführt. Von diesen verbesserten sich sieben, vier Patienten 

blieben weitgehend unverändert, zwei Patienten verschlechterten sich.  
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Von den drei Patienten mit kraniozervikaler Syringomyelie, die mehrfach ope-

riert worden waren, wurden zwei Patienten primär dekomprimiert. In einem 

Fall konnte eine Progredienz aufgehalten werden. Jedoch, um eine Verbes-

serung zu erzielen, erfolgte eine weitere Operation. In einem anderen Fall 

wurde zumindest eine vorübergehende Befundverbesserung erreicht. Eine 

erneute Progredienz konnte durch Folgeeingriffe nicht aufgehalten werden. 

Bei dem dritten mehrfach operierten Patienten mit kraniozervikaler Syringo-

myelie änderte sich die Symptomatik nach Dekompression und einem syrin-

gosubarachnoidalen Shunt in Thorakalhöhe nicht. Durch diesen und die Fol-

geeingriffe wurde eine Befundverschlechterung im Beobachtungszeitraum 

verhindert. 

Eine Patientin wurde mit einer Gardner-Operation versorgt. Die Beschwerden 

konnten im Beobachtungszeitraum verbessert werden. 

In unserem Patientengut überwiegen unter den Patienten, die nur dekompri-

miert wurden, diejenigen die sich verbesserten (3/4). Unter denen, die zu-

sätzlich mit einem Shunt versorgt wurden (syringosubarachnoidal) verbesser-

ten sich 7/11 (ca. 64%). 

Im Gros der aufgeführten Beiträge wird also bei der Chiari-assoziierten Sy-

ringomyelie ein dekomprimierender Eingriff als Primärmaßnahme favorisiert. 

Zunächst muss die Hinterhauptschuppe erweitert werden, ggfs. eine La-

minektomie bei C1 (und C2) erfolgen. Einige Autoren empfehlen unbedingt, 

dass die knöcherne Dekompression durch eine Duraerweiterung ergänzt 

werden sollte. Ein Teil der Autoren hält die Shuntimplantation für erforderlich, 

wenn intraoperativ kein dekomprimierender Effekt festzustellen ist. Wenige 

halten im Falle einer großen Syrinx eine Shunteinlage für erforderlich. Eine 

andere Autorengruppe hat mit einer Teilresektion der KHT gute Erfolge er-

zielt. Sie bevorzugen dieses Resektionsverfahren insbesondere gegenüber 

der Shunteinlage. Als Hauptgrund geben sie eine geringere Komplikationsra-

te an. Vergleicht man unsere Patientengruppe  zeigt sich, dass die Dekom-

pression mit Shunteinlage am häufigsten angewendet wurde.  

Elf Patienten hatten in der Beobachtungszeit einen zufriedenstellenden Ver-

lauf- sie verschlechterten sich nicht (sieben verbesserten sich). 
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Vergleicht man das nachuntersuchte Patientenklientel mit den Untersuchun-

gen in der Fachliteratur, wurde die Verwendung von Shuntsystemen in Hom-

burg eher bevorzugt. Die Ergebnisse waren im Beobachtungszeitraum posi-

tiv. Die Auswertung der Patientenakten führt zu dem Schluss, dass die hohe 

Komplikationsrate von Shunteinlagen dieses Verfahren nicht als Primärein-

griff in Frage kommen lässt. Der primäre Effekt ist zwar gut, wird aber durch 

eine sehr hohe Komplikations-/Dysfunktionsrate (Shunt) relativiert. Sollte ei-

ne Dekompression die Progredienz nicht aufhalten, kann im Einzelfall eine 

Shuntimplantation sinnvoll sein. 

 

 

V. Gibt es ein Operationsverfahren, welches bei ein er posttraumati-

schen Syringomyelie zu favorisieren ist? 

 

Die Gruppen um Falci und Bains stellen fest, dass Patienten mit einem Wir-

belsäulentrauma bei der Primärversorgung durch eine dekomprimierende 

Operation vor dem Entstehen einer Syrinx bewahrt werden sollten. In erster 

Linie sollen jedoch irreversible spinale Schäden vermieden werden. Ist es 

trotzdem zu einer Höhlenbildung gekommen, sollte erst bei einer Symptom-

progredienz erneut operiert werden (FALCI et al. 1999, BAINS et al. 2001) .  

Carroll und Brackenridge stellen aufgrund einer retrospektiven Studie in Fra-

ge, ob eine frühe Operation tatsächlich das Risiko für spinale Schäden 

(durch die Syrinx) verringern kann. Sie zweifeln generell die operativen Mög-

lichkeiten bei einer posttraumatischen Syringomyelie an. QIU et al. (2004) 

weisen darauf hin, dass bei Wirbelköperfrakturen oder bei anhaltender 

Symptomatik eine Syrinx abgeklärt werden muss (CARROLL et al. 2005). 

Die Studiengruppen um Sgouros und Williams, David und Tadie sowie 

Schaan und Jaksche beobachteten bei Patienten mit posttraumatischer Sy-

ringomyelie, dass Shuntimplantationen durch Dysfunktionen eine hohe Kom-

plikationsrate haben (SGOUROS et al. 1996; DAVID et al. 1999; SCHAAN 

und JAKSCHE 2001). Sgouros und Williams empfehlen in schweren Fällen 

tiefe Inzisionen im Rückenmark zu setzen. Schaan und Jaksche empfehlen 



Diskussion 

105 
 

die Anlage eines artefiziellen Shuntreservoirs um die Liquorschwankungen 

auszugleichen.  

Lee et al. weisen darauf hin, dass der entscheidende Schritt bei einer Opera-

tion das „untethering“, das sorgfältige Lösen des Rückenmarks ist. Mit einer 

zusätzlichen Duraplastik kann die ungestörte Liquorpassage langfristig er-

möglicht werden (LEE et al. 2000; 2001) . 

Batzdorf wägt die Shuntinsertion gegen eine reine Dekompression ab. Auch 

er sieht die eventuellen Nachteile der Shunteinlage als entscheidend. Zwar 

ist die Operationstechnik einfach, das Risiko für Spätkomplikationen aber 

hoch. Somit favorisiert Batzdorf die knöcherne Dekompression, sowie eine 

Erweiterung des Subarachnoidalraumes und eine Resektion des Narbenge-

webes (BATZDORF 2000). 

Zusammenfassend geht aus der Fachliteratur hervor, dass zunächst das 

Wirbelsäulentrauma stabilisiert werden muss, knöcherne Liquorfluss-

Behinderungen müssen ausgeräumt werden. Sollte eine Symptomatik persis-

tieren, muss eine Syrinxhöhle abgeklärt werden. Stellt man den Grund für 

eine Liquorabflussstörung fest, muss entschieden werden, ob eine knöcher-

ne Dekompression oder ein Weichteileingriff erforderlich ist. Shunteinlagen 

werden auch in diesen Fällen als wirksam aber komplikationsträchtig einge-

stuft. Klekamp verdeutlicht, Ziel ist, die Wiederherstellung der Liquorpassa-

gewege zu erreichen. Zu diesem Zweck muss bei der posttraumatischen Sy-

ringomyelie in der Höhe der Verletzung eine gründliche Myelolyse durchge-

führt werden (KLEKAMP et al. 1997).  

 

Bei den drei Patienten in unserem Kollektiv erfolgte die Syringomyelie-

Operation erst sekundär, Monate bis Jahre nach dem eigentlichen Trauma. 

Ein Patient wurde nur dekomprimiert, bei ihm konnten die Beschwerden 

deutlich verbessert werden. Bei den anderen beiden Patienten erfolgte zu-

sätzlich die Implantation eines syringosubarachnoidalen Shuntes. Ihre Be-

schwerden konnten nicht dauerhaft verbessert werden, sie verschlechterten 

sich aber auch nicht wesentlich. Dass die Insertion eines Shuntsystems nicht 
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unbedingt Vorteile gegenüber einer Dekompressionsoperation bringt, deutet 

sich also auch in unserer kleinen Patientenzahl an. 

 

 

VI. Gibt es ein Operationsverfahren, welches bei ei ner anderen spinalen 

Syringomyelie zu favorisieren ist? 

 

Eine Gruppe um Klekamp untersuchten 1997 über 100 Patienten mit einer 

post-arachnitischen Anamnese. Sie fanden heraus, dass eine gründliche De-

kompression des Subarachnoidalraumes und eine vorsichtige mikrochirurgi-

sche Resektion des Narbengewebes die besten Langzeitergebnisse erbrin-

gen (KLEKAMP et al. 1997). David und Tadie favorisieren hingegen den Ein-

satz von syringopleuralen Shuntsystemen. Sie geben aber zu bedenken, 

dass die Langzeitergebnisse deutlich schlechter sind (DAVID et al. 1999).  

Lund-Johannsen und Wester berichten, dass sie bei Patienten mit großen 

multikompartimentellen Zysten gute Langzeitergebnisse erzielten, wenn sie 

solche Shuntsysteme verwendet haben (LUND-JOHANNSEN et al. 1997).  

Tubbs et al. tendieren zu minimal-invasiven Verfahren. Sie halten aber eine 

großzügige Duraerweiterung für entscheidend. Sollten Verwachsungen zu 

Tage treten, schlagen sie vor, diese mehrfach zu fenstern (TUBBS et al. 

2004). 

Aus den vorliegenden Veröffentlichungen lässt sich schließen, dass zu den 

Laminektomien Weichteileingriffe am effektivsten sind. Ob ein zusätzlicher 

Benefit durch Shuntsysteme vor allem im Langzeitverlauf erzielt werden 

kann, ist fraglich. 

 

Die Operationsverfahren, die in Homburg in den Jahren 1975 bis 1995 bei 13 

Patienten mit spinaler Syringomyelie angewandt wurden, waren nicht einheit-

lich (Tab. 15). 

Bei vier Patienten kam eine reine Dekompressionsoperation zum Einsatz. 

Zwei dieser Patienten verbesserten sich. Bei einem Patienten konnte zumin-

dest die Progredienz aufgehalten werden (alle drei hatten degenerative Wir-
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belsäulenveränderungen). Bei einem Patienten mit einem intraspinalen Tu-

mor konnte durch die Dekompression und die Tumorentfernung kein anhal-

tender Erfolg erzielt werden. Er erlag seinem Grundleiden. 

Bei vier Patienten wurde ein Shuntsystem implantiert, bei zwei Patienten 

wurde ein syringosubarachnoidaler Shunt eingesetzt (beide Patienten ver-

schlechterten sich nicht weiter). Die anderen beiden Patienten wurden mit 

einem syringopleuralen Shunt versorgt (beide verbesserten sich).  

Eine Patientin wurde nach Gardner operiert. Bei ihr konnte die Symptomatik 

verbessert werden.  

Weitere vier Patienten mussten mehrfach operiert werden, bei einem Patien-

ten konnte zumindest die Progredienz aufgehalten werden, die drei anderen 

verschlechterten sich weiter. Der Patient, der sich stabilisierte, hatte degene-

rative Wirbelsäulenveränderungen. Er wurde dekomprimiert, später wurde 

ein syringosubarachnoidaler Shunt implantiert.  

Die drei Patienten, die sich im Verlauf der Operationen verschlechterten, hat-

ten je einmal degenerative Wirbelsäulenveränderungen, einmal einen in-

traspinalen Tumor, und bei einem Patienten war eine postarachnitische Ge-

nese der Auslöser für die Syringomyelie. Bei dem ersten Patient bestand die 

erste OP in einer Dekompression sowie der Anlage eines subarachnoidalen 

Shuntsystems. Der Shunt musste einmal gewechselt werden. Bei erneut 

progredienter Symptomatik erfolgte eine Operation nach Gardner. Bei dem 

nächsten Patienten wurden zunächst eine Dekompression und die Insertion 

eines syringosubarachnoidalen Shuntes durchgeführt. Die Dekompression 

musste in der nächsten Operation erweitert werden, ein syringopleuraler 

Shunt wurde zusätzlich implantiert. In einem weiteren Eingriff wurde die Tu-

morresektion vorgenommen. Zuletzt wurde eine Baclofen-Pumpe, die mehr-

fach revidiert werden musste, implantiert. Bei dem dritten Patienten erfolgte 

erst eine weite Dekompression, aufgrund einer postoperativen Infektion 

musste ein Abszess ausgeräumt werden. Die progrediente Symptomatik soll-

te dann mit einer Operation nach Gardner aufgehalten werden, was nicht ge-

lang. 
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Es bleibt festzuhalten, dass multiple Operationen per se Ausdruck eines un-

zureichenden Therapieergebnisses sind. Ein einheitliches Therapieschema 

existierte für diese Patientengruppe nicht, hier erfolgten die Therapieent-

scheidungen auf einer individuellen Basis.  

Insgesamt ergeben sich in unserer Patientenpopulation leichte Vorteile für 

die reine Dekompressionsoperation bei Patienten mit spinaler Syringomyelie. 

Da der Grund für die Unterbrechung des Liquorflusses extra- oder intraspinal 

liegen kann und die Syrinx häufig in unmittelbarer Nähe ist, hat schon die 

Dekompression in der Regel einen guten therapeutischen Effekt. Die Höhle 

wird dabei ebenso entlastet. 

 

 

VII. Wann besteht die Indikation für eine weitere O peration? 

 

Bei der Literaturrecherche konnten zu dieser Frage nur wenige Stellen ge-

funden werden.  

Die Gruppen um Sacco und Tubbs stimmen in der Indikation für eine Re-

Operation überein. Bei anhaltender Symptomatik und unverändert großer Sy-

rinx sollte eine weitere Operation erfolgen (SACCO et al. 2003; TUBBS et al. 

2003). Die Gründe für eine Revision bestehen nach Sacco und Scott sowie 

Mazzola und Fried generell in einer insuffizienten Primäroperation (SACCO  

et al. 2003, MAZZOLA et al. 2003). Sacco und Scott sehen weiter komplexe 

Missbildungen am kraniozervikalen Übergang und junges Alter bei der Pri-

märoperation als Hauptursache für das primäre Therapieversagen an. Maz-

zola und Fried sehen die Gründe auch in perioperativen Umständen, haupt-

sächlich in postoperativen Komplikationen. Häufig beobachten sie einen 

ausbleibenden Therapieerfolg nach Duraplastiken. 

Als Hauptgrund eines ausbleibenden Therapieeffekts gilt in der Fachliteratur 

eine insuffiziente Primäroperation, durch die z.B. das Foramen Magendie 

nicht offen gehalten werden kann. Ebenso werden komplexe knöcherne 

Missbildungen am kranio-zervikalen Übergang als prognostisch ungünstig 

eingestuft. 
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In unserem Patientengut wurden sieben Patienten mehrfach operiert. Alle 

waren vor 1990 zum ersten Mal operiert worden. Die präoperative Symptom-

dauer betrug im Mittel 15,4 Monate (zwischen 1 und 58 Monaten), der 

präoperative Score im Durchschnitt 9,1 Punkte (zwischen 7 und 12 Punkten). 

Diese Werte zeigen, dass bei diesen Patienten präoperativ, d.h. vor der ers-

ten Operation, keine besonders schwere Symptomatik bestand und dass die 

Symptomdauer vor dem Primäreingriff auch nicht überdurchschnittlich lang 

war (Tab. 14, 17 und 19).  

Bei einem Patienten verbesserten sich die Beschwerden im Verlauf der The-

rapie, bei drei Patienten konnte zumindest eine Progredienz aufgehalten 

werden. Bei drei weiteren Patienten verschlechterte sich das Beschwerdebild 

deutlich. Pathogenetische Gemeinsamkeiten waren nicht augenscheinlich: 

Jeweils zwei der Patienten hatten eine degenerative Wirbelsäulenerkrankung 

oder eine Chiari I-Malformation. Die übrigen drei Patienten hatten als Auslö-

ser eine Chiari II-Malformation, einen Tumor, oder eine postarachnitische Sy-

ringomyelie.  

Die Gründe für eine Folgeoperation waren unterschiedlich. Bei 13 Shuntope-

rationen erfolgten sieben aufgrund einer Shuntinsuffizienz. In zwei Fällen ge-

lang es nicht, das Foramen Magendi offen zu halten; in den übrigen vier Fäl-

len führten Zysten in anderer Höhe zu einer weiteren Progredienz. Die Re-

Operationen erfolgten also aufgrund einer ausbleibenden Befundbesserung. 

Betrachtet man die Ursachen für die ausbleibende Besserung genauer, so 

wurde das Gros infolge Shuntdysfunktionen erforderlich. Bei zwei weiteren 

Fällen (15,4%) wurde der Liquor-Fluss nicht ausreichend offen gehalten.  

Bezüglich einer Veränderung der Syrinxgrößen kann nach den vorliegenden 

Unterlagen keine Aussage getroffen werden. 

Bei dieser Subgruppe wird auch deutlich, dass nach einer Reoperation selten 

eine Verbesserung der Beschwerden erreicht werden konnte. Die Indikation 

muss darum sehr streng gestellt werden; bei progredienter Verschlechterung 

der Klinik und ggfs. einer ausbleibenden Syrinxverkleinerung kann bei ent-

sprechendem Leidensdruck des Patienten eine Revisionsoperation in Be-

tracht gezogen werden. 
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Eine alleinige Zunahme oder ausbleibende Reduktion der Höhle stellte im 

Therapieregime in der Neurochirurgie Homburg keine Indikation zur Reope-

ration dar. Dagegen war aber eine Beschwerdeprogredienz bei vorhandener 

Liquor-Passagestörung eine ausreichende Indikation für eine Folge-

Operation. 

 

 

VIII. Welche Prädiktoren weisen auf das Langzeiterg ebnis einer Opera-

tion hin? 

 

Klekamp und Kollegen fanden in einer retrospektiven Untersuchung von 107 

Patienten heraus, dass bei Patienten mit spinaler Syringomyelie das Ausmaß 

einer Arachnitis und die Operationsmethode ausschlaggebend sind. Sie wei-

sen auf die starken Vernarbungen nach Shuntimplantationen hin (KLEKAMP 

et al. 1997). Sakamoto et al. beschrieben, dass sich Syringomyelie-Patienten 

mit assoziierten arachnoidalen Adhäsionen und Patienten mit lang bestehen-

den Beschwerden sich nach einer Operation eher schlecht erholen. Diese 

Umstände führen oft zu (irreversiblen) Schäden des Rückenmarkes (SAKA-

MOTO et al. 1999).  

Hess und Foo teilen die Beobachtung mit Klekamp, dass sich Shuntimplanta-

tionen ungünstig auf das Langzeitergebnis auswirken können. Insbesondere 

die Shuntdysfunktionen sehen sie als Gründe für eine postoperative Befund-

verschlechterung an (HESS et al. 2001). 

Sacco und Scott beobachteten 2003 häufiger schlechte postoperative Ver-

läufe, wenn die Patienten bei der ersten Operation sehr jung waren, ebenso 

wenn sich am Foramen magnum eine knöcherne Abnormalität fand (wie z.B. 

bei einem Chiari-Syndrom) oder wenn es dem Operateur nicht gelingt, das 

Foramen Magendi offen zu halten, bzw. wenn der Shunt nicht gut plat-

ziert/fixiert wird (siehe oben) (SACCO et al. 2003). 

Wysokinski und Kiwie sehen als präoperative Umstände eine bestehende 

Muskelatrophie oder eine Skoliose als ungünstige Vorzeichen an. 
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Es werden also sowohl individuelle, patientenabhängige als auch operations-

technische Prädiktoren beschrieben (WYSOKINSKI et al.1998). 

 

In unserer Klientel hatten die sechs Patienten, bei denen die Therapie im Al-

ter zwischen 31 und 40 Jahren begann, die besten Aussichten. 4 von ihnen 

(66%) verbesserten sich. Unter den 21 Patienten, die in Homburg wegen ei-

ner Syringomyelie mit Veränderungen des kraniozervikalen Übergangs ope-

riert wurden, verbesserten sich in 52,4% (11/21). Patienten mit einer Sy-

ringomyelie anderer Genese konnten nur in 38,5% (5/13) verbessert werden. 

Bei den sieben mehrfach operierten Patienten erfolgte die Re-Operation in 

drei Fällen aufgrund einer Shuntdysfunktion und/oder –dislokation. 

Wir können erkennen, dass Patienten mit einer kurzen Erkrankungsdauer 

eher schlechte postoperative Ergebnisse haben (Tab.13). Aus dieser Tabelle 

geht hervor, dass Patienten, deren Erkrankungsdauer kürzer als zehn Mona-

te war, häufiger ein schlechtes Langzeitergebnis haben (5/16). Unter den Pa-

tienten mit einer Erkrankungsdauer zwischen zehn und 50 Monaten ver-

schlechterte sich nur einer von zehn Patienten. War die Dauer der Sympto-

matik vor Therapiebeginn noch länger, verschlechterte sich noch 1/8. Diese 

Tendenz wird in der Literatur nicht bestätigt. Bezüglich der Symptomdauer 

bis zum optimalen Operationszeitpunkt  kann keine Aussage getroffen wer-

den. Es wird aber betont, dass beim Eintreten einer neurologischen Progre-

dienz operiert werden soll. 

Betrachtet man die verschiedenen Operationsverfahren unabhängig von der 

Pathogenese, kann aus der Tabelle 19 eine geringe Tendenz zur primären 

Shuntanlage bei der posttraumatischen Syringomyelie erkannt werden:  

Wurden die Patienten mit einer Dekompression operiert, verschlechterten 

sich 2/8 Patienten (25%). Die Patienten, bei denen ein Shunt (syringosuba-

rachnoidal oder syringopleural) implantiert wurde, verschlechterten sich in je 

zwei Fällen, jedoch aus einer Gesamtzahl von 17 Patienten (11,8%). 35,3% 

dieser Gruppe zeigten aber einen stabilen Verlauf. Daraus geht hervor, dass 

die Anwendung eines Shuntes bei unseren Patienten nicht unbedingt als un-

günstiger Prädiktor angesehen werden kann. Dies kann daran liegen, dass in 
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unserer Klientel keine einheitliche Beobachtungsdauer besteht, einige Pati-

enten kamen nur zu wenigen postoperativen Kontrollen, insbesondere nach 

primär deutlicher Verbesserung. 

 

 

IX. Warum verschlechtern sich einige Patienten nach  einer Operation 

weiter? 

 

Sgouros und Williams haben die häufigsten und schwersten Komplikationen 

nach Shuntimplantationen untersucht. Mindestens 5% der Shunts sind im 

Verlauf verstopft oder disloziert. In die Komplikationsrate von 15,7% fallen 

weiter Infektionen und Blutungen (SGOUROS et al. 1995). 

Batzdorf und andere untersuchten 42 Patienten im Verlauf nach Shunt-

implantationen. Bei 50% konnten sie erneute Vergrößerungen der Zysten 

beobachten, weil es zu Shuntdysfunktionen gekommen war. Am häufigsten 

war der Shunt mit Bindegewebe verstopft. Eine weitere Komplikation war die 

bindegewebige Adhärenz des Rückenmarkes, das so genannte „tethering“ 

(BATZDORF et al. 1998). 

 

In dem für diese Arbeit untersuchten Patientengut zeigten sich bei 17 Revisi-

onsoperationen fünf verschiedene Indikationen: In elf Fällen wurde eine 

Folgeoperation bei ausbleibender Wirkung durchgeführt; es erfolgte eine 

Operation in einer anderen Höhe (7/11), bei zwei Patienten wurde zusätzlich 

einer Operation nach Gardner durchgeführt, bei den anderen beiden wurde 

eine Baclofen-Pumpe implantiert bzw. ein Tumor entfernt. In vier Fällen kam 

es zu einer Dysfunktion des implantierten Materials. In zwei Fällen war es zu 

einer Infektion gekommen.  

Somit war die häufigste Indikation für eine Revision eine ausbleibende Wir-

kung nach der Primäroperation bzw. eine symptomatische Höhle in einer an-

deren Höhe. Implantatdysfunktionen waren in unserer Klientel nicht häufig. 
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X. Kann im Beobachtungszeitraum ein Paradigmenwechs el im thera-

peutischen Vorgehen beobachtet werden? 

 

Williams und Page schlugen 1987 vor, bei Patienten die Shuntversorgung 

immer mit einer Dekompression im cranio-zervikalen Übergang zu kombinie-

ren um Patienten mit einer Arachnitis im cranio-zervikalen Übergang zu ver-

sorgen. Ebenso stellt dieses Verfahren  eine gute Alternative bei vergeblich 

dekomprimierten Patienten dar. Die Progredienz kann so aufgehalten wer-

den. Grundsätzlich empfehlen sie Shuntverfahren bei posttraumatischer, 

Tumor- oder Arachnitis-assoziierter Syringomyelie (WILLIAMS und PAGE 

1987). Padovani et al. zeigten 1989 in einer Nachuntersuchung von 29 Pati-

enten nach Implantation eines syringosubarachnoidalen Shunts, dass in der 

Regel ein gutes radiologisches Ergebnis erreicht wird. Im Kollektiv waren Pa-

tienten mit den bekannten Syringomyelieformen. Bei 59% konnte eine Stabi-

lisierung der Symptome erreicht werden, bei 31% sogar eine deutliche Ver-

besserung (PADOVANI et al. 1989). Isu et al. kommen ebenso 1989 in einer 

Nachuntersuchung von 31 Patienten mit Syringomyelie zu dem Schluss, 

dass syringosubarachnoidale Shunts nicht ideal sind um Patienten mit Chiari-

assoziierter Syringomyelie zu versorgen. Posttraumatische und entzündliche 

Formen sollten bevorzugt mit syringoperitonealen Shunts versorgt werden. 

Bei Hydrozephalus sollte ein ventrikulo-peritonealer Shunt implantiert wer-

den. Die Shuntverfahren seien in jedem Fall einer Syringostomie vorzuziehen 

(ISU et al. 1989). Gamache und Ducker fanden 1990 heraus, dass ein kom-

pletter Kollaps der Höhle nicht unbedingt zu einer kompletten Beschwerde-

freiheit führt. Soll primär die Höhle reduziert werden, kann die Verwendung 

eines Shunts bei der „nicht-kommunizierenden“ Syringomyelie sinnvoll sein. 

Bei kommunizierenden Formen sollte der Ventrikel durch einen Shunt entlas-

tet werden. Sie ziehen Shuntverfahren den reinen Dekompressionsoperatio-

nen vor (GAMACHE et al. 1990). Milhorat et al. hatten 1992 über 6 Patienten 

berichtet, bei denen der Shunt in die Cisterna magna eingebracht wurde. Das 

neurologische und das radiologische Ergebnis waren in der Folge in allen 

Fällen gut. Der Beobachtungszeitraum betrug im Mittel 20,3 Monate (MIL-
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HORAT et al. 1992). Hida et al. haben 1995 70 Patienten mit Chiari-

assoziierter Syringomyelie nachuntersucht. Bei den Patienten wurde entwe-

der eine Dekompression am kranio-zervikalen Übergang oder zusätzlich eine 

syringosubarachnoidale Shuntanlage durchgeführt. Der mittlere Beobach-

tungszeitraum betrug 60 Monate. Postoperativ waren die Ergebnisse (kli-

nisch und radiologisch) in der Shunt-Gruppe etwas besser (HIDA et al. 

1995). Williams und Kollegen stellten danach heraus, dass die Anlage einer 

Drainage bei Syringomyelie nie das primäre Vorgehen darstellen sollte. Ins-

besondere, da durch die Drainage/Shunt die Ursache der Erkrankung selten 

beeinflusst wird. Sie hatten 73 Patienten nachuntersucht und festgestellt, 

dass über 50% der Patienten nach zehn Jahren klinisch stabil waren, eine 

Komplikationsrate von über 15% jedoch inakzeptabel sei. Sie postulieren, 

dass eine Drainage nur in besonders schwierigen Fällen implantiert werden 

sollte. Nicht zuletzt sollte das Primärziel einer Operation die Wiederherstel-

lung der Liquorpassage sein (WILLIAMS et al. 1995). Klekamp et al. zeigten 

in einer  Nachbetrachtung von 133 Patienten im Jahr 1996 in einer Untersu-

chung von 133 Patienten dass Shuntverfahren meist zu einer deutlichen Ver-

ringerung der Höhle führen. Dieser Effekt sei jedoch normalerweise nur vo-

rübergehend. Den besten klinischen Effekt erziele man mit einer Dekom-

pressionsoperation. Sie empfehlen eine sparsame Kraniektomie, die Eröff-

nung der Dura und Dissektion der Arachnoidea (KLEKAMP et. al. 1996). Im 

darauffolgenden Jahr zeigte Klekamp mit Kollegen 107 Patienten mit Sy-

ringomyelie bei arachnitischer Vernarbung und deren „follow-up“ . Ein Ergeb-

nis war, dass es nach Shuntinsertionen im längeren Verlauf in über 90% zu 

Rezidiven kommt. Erfolgversprechender sei die sorgfältige Dissektion der 

Arachnoidea und eine Dekompression (KLEKAMP et al. 1997). Lund-

Johansen und Wester untersuchten 1997 18 Patienten, die mit einem syrin-

gosubarachnoidalen Shunt versorgt worden waren. Bei diesen Patienten 

konnte die Progredienz aufgehalten werden. Sie schliessen daraus, dass 

Shuntoperationen erste Wahl bei grossen Syrinx-Höhlen sein sollten. Bei 

Chiari-Malformationen sollten sie 2. Wahl bleiben (LUND-JOHANSEN und 

WESTER 1997). Batzdorf et al. untersuchten 1998 42 Patienten nach. Alle 
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waren mit Shunts versorgt worden, bei der Hälfte kam es jedoch zu Rezidi-

ven. Sie folgern, dass bei Shunt-Verfahren sehr häufig Ko-Morbiditäten ent-

stehen (BATZDORF et al. 1998).  

Parker und Kollegen berichteten 1999 über 32 Patienten mit Syringomyelie-

erkrankungen unterschiedlicher Genese. Unter den verschiedenen Thera-

piestrategien führten Shuntanlagen in über 60% der Fälle zu Rezidiven. Auch 

sie empfehlen bei spinaler Syringomyelie eher eine Dekompression sowie 

eine grosszügige Dissektion der Arachnoidea (PARKER et al. 1999). Goel  

und Desai überblicken in ihrer Zusammenfassung von 2000 163 Patienten. 

Bei idiopathischer Syringomyelie empfehlen sie die Shunt-Operation. Bei der 

kranio-zervikalen Syringomyelie sollte eine kranio-zervikale Dekompression 

ausreichen, ggfs. in Kombination mit einem Shunt. Bei anderen sekundären 

Syringomyelieformen sollte zunächst der Auslöser -wenn möglich- beseitigt 

werden. Sie fassten zusammen, dass das klinische Resultat eher als der ra-

diologische Befund ein Indikator für die gelungene Therapie darstellt (GOEL 

und DESAI 2000). Iwasaki und Kollegen untersuchten 49 Patienten mit Chia-

ri-Malformation, denen ein syringosubarachnoidaler Shunt implantiert wurde. 

Die genaue Lage des Shuntes wurde verglichen. Es konnte beobachtet wer-

den, dass Patienten bei denen der Shunt ventrolateral implantiert wurde nicht 

nachoperiert werden mussten. Sie empfehlen, dass der Shunteinsatz kritisch 

bedacht werden soll (IWASAKI et al. 2000). Hess und Foo haben 2001 den 

Langzeiteffekt von Shuntverfahren untersucht. In dieser retrospektiven Aus-

wertung zeigten sie, dass Shuntverfahren gute Lanzeitergebnisse liefern 

können. Jedoch weisen sie darauf hin, dass einige Patienten erneut operiert 

werden müssen (HESS und FOO 2001). Di Lorenzo und Cacciola weisen 

2005 darauf hin, dass eine chirurgische Intervention früh erfolgen sollte, spä-

testens wenn sich eine klinische Progredienz einstellt oder wenn sich im 

MRT eine Grössenzunahme der Höhle zeigt. Die zugrunde liegende Ursache 

für die Entstehung der Syringomyelie sollte erkannt werden. Wenn möglich 

sollte die Ursache korrigiert werden. Das Primärziel sollte sein, die Liquor-

Passagewege wieder herzustellen. Ist das nicht möglich, sollte ein Shunt 

verwendet werden. Auch sie betonen, dass das distale Ende des Katheters 
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in den anterolateralen Bereich des Subarachnoidalraumes gelegt werden 

sollte (DI LORENZO und CACCIOLA 2005). 

Wie aus den Literaturstellen hervorgeht, gibt es keinen Zeitraum in dem sich 

das chirurgische Vorgehen geändert hätte.  

Zwar findet sich in der Beobachtungszeit (1975-1995) der operierten Patien-

ten der Neurochirurgie Homburg/Saar kein eindeutiger Wechsel im therapeu-

tischen Vorgehen, aber ein Einzelfall, in dem der postulierte Paradigmen-

wechsel exemplarisch abgelesen werden kann: 

Ein Patient, U.T., Nr. 21 wurde wie folgt therapiert: Primär war bei einer post-

traumatischen Syringomyelie eine thorakale Dekompression erfolgt und ein 

syringo-subarachnoidaler Shunt implantiert worden. In den 3 Jahren und 3 

Monaten der Nachbeobachtung kam es zu keiner weiteren Verschlechterung. 

In den folgenden 10 Jahren setzte aber eine deutliche Progredienz ein. Herr 

T. begab sich 2006 in die Neurochirurgische Klinik. Aufgrund einer neuerli-

chen Liquorpassagestörung, wegen einer Arachnopathie waren die Be-

schwerden wieder progredient geworden (Abbildung 5 links). Die Operation-

sindikation wurde erneut gestellt: Diesmal wurde eine Myelolyse im Verlet-

zungsgebiet mit knöcherner Dekompression durchgeführt. Abschliessend 

wurde eine Duraerweiterungsplastik angeschlossen um die Liquorpassage 

langfristig zu ermöglichen, auf eine direkte Eröffnung der Syrinx wurde ver-

zichtet (Abbildung 5 rechts). Diese Operation erfolgte 2004. Seither ist der 

Patient nicht mehr schlechter geworden mit deutlich verbesserter Lebens-

qualität. 

Dieses Vorgehen erfolgte in Analogie zu Klekamp et al. (KLEKAMP und SA-

MII, 2001; KLEKAMP 2004), ein Verfahren, das sich zur Behandlung der Sy-

ringomyelie weitgehend durchgesetzt hat. 

6.2 Vergleich der Erfahrungen der vorliegenden Lite ratur mit unseren 
Ergebnissen 

Ob und inwieweit die Syrinxgröße in direktem Zusammenhang mit der Aus-

prägung der Beschwerden steht, konnte bislang nicht geklärt werden.  
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Die Literatur beschreibt als optimalen Zeitpunkt für eine operative Interventi-

on den Zeitraum nach der Diagnosestellung bis zum Eintritt einer Progredi-

enz. Entsprechend wurde im Beobachtungszeitraum in der Neurochirurgie 

Homburg/Saar verfahren. Das Primärziel besteht darin, eine Progredienz 

aufzuhalten. Darin deckten sich die Angaben mit den Erfahrungen in der be-

obachteten Klientel.  

Das operative Vorgehen bei kraniozervikaler Syringomyelie erfolgt nicht ein-

heitlich. Einige Autoren empfehlen, zunächst eine Dekompression durchzu-

führen, bei ausbleibendem Erfolg sollte eine Shunteinlage erwogen werden. 

Sie geben zu bedenken, dass die Shunteinlage durchaus effektiver aber 

auch komplikationsträchtiger sein kann. Von der Gardner–Operation werden 

keine wesentlichen Vorteile berichtet. Die Komplikationsrate wird von ver-

schiedenen Autoren als relativ hoch angegeben. Andere Autoren tendieren 

dazu, direkt eine Shuntimplantation durchzuführen (gute Ergebnisse bis zu 

60 Monaten). Eine dritte Gruppe favorisiert die Dekompression mit Teilresek-

tion der KHT. In der beobachteten Klientel war das Vorgehen etwas einheitli-

cher. Es erfolgten reine Dekompressionsoperationen, teilweise mit Shuntein-

lagen (die reinen Dekompressionen brachten bessere Ergebnisse, keine 

Komplikationen). 

Bei Patienten mit posttraumatischer Syringomyelie findet sich ein einheitli-

ches Vorgehen. Zuerst muss das Wirbelsäulen- /spinale Trauma behoben 

werden. Bei anhaltender/zunehmender Progredienz sollte dann dekompri-

miert und die Höhle entlastet werden. Eine ausreichende Myelolyse gehört 

inzwischen jedoch zum Therapiestandard, wie von Klekamp schon gefordert 

(KLEKAMP et al. 1997). Auch bei anderen spinalen Syringomyelien besteht 

bezüglich der Therapie Einigkeit: Zwei Verfahren werden favorisiert. Zum ei-

nen wird die großzügige Resektion des arachnoidalen Gewebes empfohlen, 

zum anderen die primäre Shuntinsertion. Ebenso wurde mit den Patienten in 

Homburg verfahren. 

Eine Revisionsoperation erfolgt in den meisten Fällen bei erneuter Symp-

tomprogredienz. 



Diskussion 

118 
 

Prädiktive Faktoren für das Langzeitergebnis sind der Literatur zufolge das 

Ausmaß der Arachnitis, die Operationstechnik, knöcherne Veränderungen 

am kraniozervikalen Übergang, Patientenalter und die präoperative Erkran-

kungsdauer. Aus unseren Untersuchungen geht hervor, dass das Patienten-

alter, die präoperative Erkrankungsdauer und die Operationsmethode beein-

flussende Faktoren sind. 

Als Gründe für eine erneute Verschlechterung finden sich in der Literatur 

Shuntdysfunktionen und postoperativ entstandene Verwachsungen. In unse-

ren Untersuchungen waren neben den genannten auch weitere Höhlen in 

anderen Höhen Gründe für eine neuerliche Verschlechterung.  

Generell war das Vorgehen in der Neurochirurgie in Homburg nicht verschie-

den von dem, wie es in der Literatur beschrieben ist. Positive Therapieer-

gebnisse überwiegen in dem untersuchten Patientengut. 16 der 34 operierten 

Patienten konnten deutlich verbessert werden. Die Beschwerden von zehn 

Patienten blieben durch die operative Therapie weitgehend unverändert. Nur 

bei 8 Patienten konnte die Progredienz nicht aufgehalten werden. 
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Abbildung 2.) 

Chiari I-Malformation im MRT (T1-Wichtung) 
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Abbildung 3.) 

Syringomyelie und Hydrozephalus bei Chiari II-Malformation 

 

 

     

  Mc Lone et al. 2003 

 

 

 
Abbildung 4.) 

Pathomechanismus einer Syringomyelie bei Chiari-Syndrom 
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Abbildung 5.) 

Posttraumatische Syringomyelie; präoperativ (links) und nach einer Dekom-

pression und Adhäsiolyse (rechts) im MRT (T2-Wichtung) 
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9 Abkürzungsverzeichnis 

Degen. WS degenerative Wirbelsäulenveränderungen 

C  zervikal 

ca. circa 

Th  thorakal 

L lumbal 

HWS  Halswirbelsäule 

HWK  Halswirbelkörper 

BWS  Brustwirbelsäule 

BWK  Brustwirbelkörper 

LWS  Lendenwirbelsäule 

LWK Lendenwirbelkörper 

SA-Zyste  Subarachnoidal-Zyste 

SPS  syringo-pleuraler Shunt 

SSS syringo-subarachnoidaler Shunt 

SVS  syringo-ventrikulärer Shunt 

CT  Computertomographie 

MRT  Magnetresonanztomographie 
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