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Posttraumatische Syringomyelie —
eine schwierige Differentialdiagnose

T. Thormann, R. Hilger, D. Sachs, H. K. Kursawe
Neurologische Abteilung des St. Josefs-Krankenhauses Potsdam

Zusammenfassung

Anhand der Vorstellung eines 61jéhrigen Patienten mit Syringomyelienachweis von Brustwirbelkorper (BWK) 12
bis bulbir wird die Differentialdiagnose zwischen posttraumatischer Genese und Anlagestorung erortert. Dabei
werden Entscheidungskriterien fiir die posttraumatische Genese wie Symptomausbreitung nach einem Intervall
und die Lokalisation herausgearbeitet. Auf die gutachterliche Relevanz wird hingewiesen.

Schliisselworter: Syringomyelie

Posttraumatic syringomyelia — a difficult differential diagnosis

T. Thormann, R. Hilger, D. Sachs, H. K. Kursawe

Abstract

Based on the case of a 61-year-old man with syringomyelia extending from thoracic vertebra 12 to the brainstem,
we will discuss the differential diagnosis between posttraumatic genesis versus congenital disorder. We will pre-
sent criteria for the posttraumatic genesis such as speading of symptoms after a time interval and localisation.
These considerations should be taken into account when forming a medical opinion.
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Einleitung

Als posttraumatische Syringomyelie bezeichnet man ein
Syringomyeliesyndrom, welches nach einem Intervall von
Monaten bis zu mehreren Jahren, in seltenen Fallen auch
Jahrzehnten nach einer traumatischen Riickenmarksschédi-
gung auftritt [2, 13].

Morphologisches Substrat dieser Erkrankung stellt eine pro-
gredient zystische Myelopathie dar. Die posttraumatische
Syringomyelie wird der nichtkommunizierenden Form der
Syringomyelie zugeteilt. »Nichtkommunizierend« bezieht
sich auf eine fehlende Kommunikation der posttraumati-
schen Zyste mit dem 4. Ventrikel.

Die Inzidenz der posttraumatischen Syrinx wird in der Lite-
ratur zwischen 0,3 und 3,2% (Mittelwert 1,3%) angegeben
[16]. Es gibt jedoch die Vermutung eines haufigeren Auftre-
tens zwischen 5 und 8% [5].

Intervall

Das Intervall zwischen einem spinalen Trauma und dem
Auftreten der ersten Symptome einer posttraumatischen Sy-
ringomyelie liegt zwischen einem [5] bis zwei Monaten [18]
und 45 Jahren [5].

Patienten mit einer kompletten Querschnittssymptomatik
entwickeln als Spatkomplikation seltener eine posttraumati-

sche Syringomyelie als Patienten mit inkomplettem Quer-
schnitt [2]. Barnett und Jousse [2] erklirten dieses Phéno-
men durch unphysiologische korperliche Anstrengungen,
die Patienten mit einer inkompletten Querschnittssympto-
matik zum Beispiel beim Laufen vollbringen.

Symptomatik

Als hiufigstes Frithsymptom werden Schmerzen, die beim
Niesen, Husten oder bei korperlicher Anstrengung zuneh-
men, beschrieben [3, 9, 11, 12, 18]. Der Schmerz wird ge-
wohnlich in Traumahohe bzw. dariiber lokalisiert, kann in-
termittierend oder konstant auftreten, hat dumpfen oder
brennenden Charakter und strahlt in den Nacken oder die
Arme aus [11, 18].

Dariiber hinaus entwickelt sich dann die fiir das Syringo-
myeliesyndrom kennzeichnende Kombination aus dissozi-
ierten Empfindungsstorungen, atrophischen Paresen und
vegetativen Storungen.

Die Sensibilititsstorungen folgen meist den initialen
Schmerzen, konnen unilateral oder bilateral auftreten und
beginnen hdufig wenige Segmente oberhalb der Lésion mit
Ausdehnung nach kranial [13, 18]. Die dissoziierten Emp-
findungsstérungen betreffen verschiedene sensible Qualité-
ten, von denen Schmerz und Temperatur am hdufigsten
betroffen sind. Bei 30 Patienten mit posttraumatischer Syrin-
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gomyelie fanden Rossier et al. [11] 28 mit dissoziierter Sto-
rung zwischen Schmerz und Propriozeption, aber nur 21
mit dissoziierter Empfindungsstérung zwischen Schmerz
und Beriihrung.

Im weiteren Verlauf entwickeln sich atrophische Paresen
eines oder beider Arme. Die Muskelschwiche wird von der
Sensibilititsstorung und dem Fehlen bzw. der Abschwa-
chung der Muskeleigenreflexe begleitet [3]. Die unteren
Extremititen sind hauptsichlich vom initialen Trauma
beeintrichtigt. Bei wenigen Patienten mit inkomplettem
Querschnittssyndrom und kranialer Zystenausbreitung
kann eine Zunahme der Paraparese beobachtet werden [2].
Als hiufige vegetative Stérung findet man eine Hyperhi-
drose, die in Traumahdhe beginnt und je nach Ausbreitung
der posttraumatischen Zyste aszendiert oder deszendiert.
Stanworth [15] konnte sogar bei 8 von 9 Patienten mit post-
traumatischer Syrinx eine Hyperhidrose als Initialsymptom
erfassen, wobei die Hyperhidrose in den Quadranten auf-
trat, welche spater von den typischen Sensibilitdtsstorun-
gen betroffen waren.

Trophische Stérungen fithren unter anderem zu einer neu-
rogenen Arthropathie der Schulter- und Ellenbogengelen-
ke, die bei posttraumatischer Genese einer Syringomyelie
héufiger aufzutreten scheint als bei nicht traumatischer
Ursache [2].

Bei Ausdehnung der Zyste bis in die Medulla oblongata
(Syringobulbi) kénnen Hirnstammsymptome wie Pupillen-
storungen, Nystagmus und Dysphagie vorkommen.

Nach Beobachtungen von Barnett und Jousse [2] findet
man die hdufige Stérung im Trigeminusversorgungsgebiet,
die in der Ausdehnung des sensiblen Trigeminuskernes bis
in das obere Halsmark begriindet ist, [14] bei einer grofe-
ren Anzahl von Patienten mit traumatischer Syringomyelie
als mit nichttraumatischer Syringomyelie.

Klinische Symptome m

dissoziierte Empfindungsstérung 86,6
Paresen 80,0
zunehmende Spastizitdt 54,4
Hyperhidrose 37:7
Schmerz 35,6
zunehmende autonome Dysfunkfion 23,3
alternierendes Hornersyndrom 22,0

Tab. 1: Klinische Symptome bei 600 Patienten mit einer posttraumati-
schen Syringomyelie (nach Edgar und Quail [5])

Pathophysiologie

Verschiedene Theorien bestehen iiber den initialen Mecha-
nismus der Hohlenbildung und die Ausdehnung der Hohle
nach einem spinalen Trauma. Nach Williams et al. [20]
wird die Formation der Syrinx durch Verfliissigung des
zugrundegegangenen Riickenmarkgewebes oder eines ent-
standenen Hématoms posttraumatisch eingeleitet, wobei
Mikroinfarkten, lysosomalen und anderen zelluldren Enzy-
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men sowie arachnoitischen Adhdsionen eine besondere
Bedeutung zukommt. Die Erweiterung und Ausdehnung
einer entstandenen Zyste erfolgt durch Druckwellentiber-
tragung epiduraler Venen beim Niesen, Husten sowie bei
korperlicher Anstrengung.

Zwei Phanomene hierzu werden von Williams et al. [20]
beschrieben. Zum einen erfolgt eine vertikale Bewegung
der Zystenfliissigkeit infolge des erhdhten epiduralen Ve-
nendruckes. Zum anderen wird Flissigkeit aufgrund des
erhohten epiduralen Venendruckes und bestehenden Unter-
druckes in der Zyste in die Riickenmarkshohle angesogen
und kann nur langsam von dort zuriickflieBen. Es resultiert
ein Druckgradient tiber dem Subarachnoidalraum, der zu
einer Ausdehnung der Zyste nach proximal fiihrt.

Traumamechanismus

Die posttraumatische Syrinx entwickelt sich meist in Trau-
mahohe, wobei die Zyste am hdufigsten zwischen dem
Hinterhorn und der Hintersdule, einer relativ avaskuldren
Zone mit wenig Bindegewebe, gefunden wird [1, 19]. Eine
Lasion im thorakalen oder lumbalen Riickenmarkbereich
fithrt meist zu einer aszendierenden Zystenausdehnung.
Eine Storung im zervikalen Rickenmarkbereich fiihrt zu
einer sich nach kaudal ausbreitenden zystischen Myelopa-
thie [2]. Es gibt jedoch auch Fallberichte, bei denen sich die
zystische Lésion nach kranial und nach kaudal ausdehnt [2].

Untersuchungsmethoden

Frither angewandte radiologische Diagnoseverfahren wie die
Ol- und Gasmyelographie oder Metrizamid-Myelographie
mit nachfolgender Computertomographie (CT) wurden von
der Kernspintomographie abgeldst, welche heute die appa-
rative Methode der Wahl zur Darstellung der Syrinx ist.

Elektrophysiologische Messungen tragen wenig zur Dia-
gnosefindung bei, sind jedoch fiir die Differentialdiagnose
von Bedeutung und kénnen entscheidende Hinweise auf die
Ausdehnung der Zystenbildung und bereits aufgetretene
Komplikationen geben [3, 4, 11, 13]. In der Elektromyo-
graphie (EMG) findet man auf einige Segmente begrenzt
meist polyphasische verbreiterte Aktionspotentiale und
hohe Amplituden mit bei Maximalinnervation gelichtetem
Aktionsmuster als Ausdruck der Vorderhornlédsion. Fibril-
lationspotentiale und positive scharfe Wellen werden selten
beobachtet, Faszikulationspotentiale dagegen haufig [6, 11].
Die bei Syringomyelie verldngerten F-Wellen-Latenzen na-
hern sich bei den von Rossier et al. [11] untersuchten Pa-
tienten nach Syrinxentlastung postoperativ dem Normwert
als Ausdruck eines Anstieges der motorischen Einheiten.
Durch elektrophysiologische Untersuchungen ist die Erfas-
sung zusétzlich vorhandener peripherer Nervenschéden, be-
sonders von Ulnarisparesen, moglich [8]. Das zahlreiche Auf-
treten von Ulnarisldsionen bei Patienten mit Syringomyelie
wird auf den Ausfall bzw. die Herabsetzung der Schmerz-
und Temperaturempfindung und die daraus resultierenden
gehéuften Mikrotraumatisierungen zuriickgefiihrt [7, 8].
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Nach Untersuchungen von Jeilleux und Stevens [17] an
44 Patienten mit Syringomyelie sind die somatosensiblen
evozierten Potentiale (SEP) nach N. medianus- und N.
ulnaris-Reizung pathologisch, wenn alle sensiblen Qualita-
ten beeintrachtigt sind. Bei Ausdehnung der Syrinx {iber
das gesamte Zervikalmark findet man haufig eine ernie-
drigte Amplitude der N 13. Wenn nur das obere Zervikal-
mark betroffen ist, sind die Potentiale iiber diesem oft
amplitudengemindert, deformiert mit leichter Latenzzu-
nahme, wohingegen die N 13 immer normal ausfallt.

Therapie

Hinsichtlich des Zeitpunktes einer notwendigen neurochir-
urgischen Intervention existieren unterschiedliche Auffas-
sungen. Neben den Berichten iiber eine progrediente Ver-
schlechterung der neurologischen Symptome aller iiber
einen langen Zeitraum beobachteten konservativ behandel-
ten Patienten [11, 18] findet man ebenfalls Beschreibungen
von spontaner Syrinxresorption [9] oder konstanter neuro-
logischer Symptomatik [11]. Eine progressive Syringomye-
lie mit Verschlechterung des neurologischen Zustandes
stellt eine Operationsindikation dar. In bezug auf die opti-
male Operationsmethode (Nadelaspiration der Syrinx,
Myelotomie, lokale Syringostomie und syringo-subarach-
noidaler, syringo-peritonealer oder syringo-cisternaler
Shunt) gibt es unterschiedliche Ergebnisse [9, 18, 19].
Postoperativ kommt es héufig zu einer Schmerzreduktion
und Besserung der Paresen. Die Sensibilititsstorung hinge-
gen wird weniger beeinflufit [1, 11, 18]. Einige Arbeiten
berichten jedoch auch von einer deutlichen Verbesserung
der Sensibilitatsstorung [3, 9].
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Abb. 1a: MRT-Ubersicht der HWS, BWS und
LWS in T1-Gewichtung im sagittalen Schnittbild

Abb. 1b: MRT der HWS in T1-Gewichtung im
sagittalen Schnittbild
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Differentialdiagnose

Differentialdiagnostisch sollten neurologische Erkran-
kungen wie amyotrophe Lateralsklerose, Amyloidose, he-
reditire motorisch-sensible Neuropathie und ein Zervikal-
syndrom abgegrenzt werden. Eine weitere Differentialdia-
gnose stellen symptomatische Syringomyelien nicht-trau-
matischer Herkunft bei Arnold-Chiari-Malformation, bei
spinalen Raumforderungen, entziindlichen oder ischdmi-
schen Riickenmarksprozessen dar.

Bei der idiopathischen kongenitalen Form einer Syringo-
myelie besteht vermutlich eine dysraphische Anlagesto-
rung. Hierbei findet man bei den betroffenen Patienten be-
gleitende dysraphische Stigmata in unterschiedlicher Kom-
bination. Unter anderem werden Thoraxdeformititen,
Brustdriisenanomalien, relativ lange Arme und klobige Tat-
zenhdnde, Hohlfu3bildungen, Hautnaevi und Blockwirbel-
bildungen beschrieben [14].

Wir berichten nachfolgend tiber einen Patienten mit einer
posttraumatischen Syrinx, welcher jedoch auch einen Hin-
weis fiir eine mogliche Anlagestérung bot. Dabei werden
Entscheidungskriterien fiir die traumatische Herkunft der
Syringomyelie herausgearbeitet.

Kasuistik

Ein 61-jdhriger Patient wurde aufgrund von seit 1% Jahren
bestehenden dumpf-brennenden Dauerschmerzen der lin-
ken Hand mit Ausstrahlung tiber den linken Arm stationar
vorgestellt. Seit 1971 bestand ein schmerzhaftes Druckge-
fiihl im Bereich der linken Thoraxhilfte mit progredienter
Ausbreitung iiber den linken Arm, den linken Schulterbe-

Abb. 1c: MRT der BWS in T1-Gewichtung im
sagittalen Schnittbild
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reich bis nach links retroaurikuldr. Weiterhin berichtete der
Patient von einem sich seit Monaten ausbreitenden Taub-
heitsgefiihl in diesem Bereich. Zusitzlich bestanden starke
Nackenschmerzen bei Erschiitterung sowie Hyperhidrose
und Hypotrichose der linken Axilla. Erstmalig traten 1994
unbemerkt Verbrennungen der linken Hand auf.

In der Anamneseerhebung berichtete der Patient von einem
Sturz aus sieben Meter Hohe mit Kompressionsfraktur des
1. Lendenwirbelkorpers (LWK) 1967 und nachfolgender in-
kompletter Paraparese mit Blasen- und Mastdarmst6rungen.
Die neurologische Untersuchung erbrachte folgende patho-
logische Befunde:

Horizontaler Blickrichtungsnystagmus mit rotatorischer
Komponente im Uhrzeigersinn bei Blick nach links > rechts.
Analgesie, Thermanisthesie, Hypéasthesie und aufgehobe-
ne Dermolexie im Trigeminusversorgungsgebiet Ast 2 und
3 links mit abgeschwiachtem Kornealreflex links. Atrophie
des linken Armes mit Dominanz im Schulter- und Hand-
bereich und distal betonter Parese des linken Armes als
Ausdruck einer Lasion der motorischen Vorderhornzellen.
Analgesie, Thermandsthesie, Hypésthesie und aufgehobe-
ne Dermolexie der Segmente C 2 bis D 11/12 links. Pall-
andsthesie und Aufhebung des Lagesinns im linken Arm.
Atrophie der Unterschenkelmuskulatur mit Krallenzehen
beidseits als Restzustand nach querschnittsbedingter spas-
tischer Paraparese mit linksbetonter Steigerung der Eigen-
reflexe und Hypasthesie, Hypalgesie sowie Thermanésthe-
sie des linken Beines.

Auffillig waren je eine akzessorische Mamille links und
rechts.

Die friithen akustisch evozierten Hirnstammpotentiale zeig-
ten eine deutliche Funktionsstérung im Hirnstammbereich
mit medullopontinem Schwerpunkt rechts. Im Medianus-
SEP ergab sich eine deutliche Amplitudendifferenz der
NI13 mit rechts 5uV und links 0,510V Amplitudenhdhe
sowie linksseitig eine verzogerte N13 mit 20,3 ms. In der
elektroneurographischen Untersuchung fielen verzdgerte
minimale F-Wellen-Latenzen an der linken oberen Extre-
mitét auf. Die durch das EMG untersuchten Muskeln des
linken Armes zeigten ein chronisch neurogenes Muster mit
einzelnen Zeichen der Spontanaktivitét.

Im spinalem CT der Lendenwirbelsdule bestanden eine alte
Kompressionsfraktur des 1. LWK mit deutlicher Gibbus-
bildung im Frakturbereich sowie inkompletter Blockwir-
belbildung mit dem 12. BWK.

Die Magnetresonanztomographie (MRT) zeigte eine aus-
gedehnte Syrinx in der Medulla oblongata, Hals- und
Brustmark bis BWK 12-Unterrand (siche Abb. la—1c).

Diskussion

Seit umfassende Studien von Langzeitiiberlebenden nach
Riickenmarksverletzungen méglich sind, wurde dem Krank-
heitsbild einer posttraumatischen Syringomyelie intensive
Beachtung geschenkt.

In dem vorliegenden Fall ergab sich durch ein relevantes
Trauma in der Anamnese und das typische klinische Syrin-

Neurol Rehabil 2000; 6 (1): 28-32

KASUISTIK

gomyeliesyndrom korrelierend mit den erhobenen neuro-
physiologischen Befunden der Verdacht auf das Krank-
heitsbild einer posttraumatischen Syringomyelie und
Syringobulbie. Bestitigung einer vorliegenden Riicken-
markshohle erbrachte die MRT-Untersuchung.

Die Besonderheit des vorgestellten Falles liegt in zwei vor-
handenen akzessorischen Mamillen als dysraphische Zei-
chen im Sinne einer Anlagestorung.

In der Literatur gibt es Berichte iiber Patienten, die un-
mittelbar nach einem spinalen Trauma ein Syringomyelie-
syndrom entwickeln oder bei denen sich bereits vorhande-
ne Syringomyeliesymptome verschlechtern [10, 21]. In
diesen Fillen ist das Trauma nicht als Ursache einer
zystisch progredienten Myelopathie anzusehen. Einblutun-
gen in vorbestehende Zysten fithren zu Syringomyelie-
symptomen unmittelbar nach dem Unfall oder verstirken
bereits vorhandene Stérungen [13].

In der uns vorliegenden Kasuistik wurde der Patient erst-
mals 31 Jahre nach dem Unfall zur stationiren Diagnostik
vorgestellt. Retrospektiv traten die ersten auf ein Syringo-
myeliesyndrom hinweisenden Symptome vier Jahre nach
dem Trauma in Form von Schmerzen auf.

Bei unserem Patienten ereignete sich die Kompressions-
fraktur in Hohe des ersten Lendenwirbelkorpers. Die im
MRT dargestellte Syrinx erstreckte sich vom Unterrand des
12. Brustwirbelkdrpers bis in die Medulla oblongata, retro-
spektiv vermutlich von Traumahéhe nach kranial aszendie-
rend. Die anamnestisch beschriebene Schmerzausbreitung
und Entwicklung der Sensibilititsstorung und der Paresen
sprechen fiir die vom Lésionsort aszendierende Syrinxaus-
breitung.

Zusammenfassend erscheint also die Traumagenese bei
dem hier vorgestellten Patienten aufgrund eines relevanten
Riickenmarkstraumas, der Lokalisation der Syrinx, der
Progredienz des Syndroms nach einem Intervall und der
stimmigen neurologischen Symptomentwicklung fiir die
Entstehung der Syringomyelie dominierend, trotz vorlie-
gendem dysraphischem Zeichen im Sinne einer Anlagesto-
rung. Dabei handelt es sich nicht allein um eine diagnosti-
sche oder therapeutische Relevanz, sondern vorrangig um
eine gutachterliche Bedeutung, da berechtigterweise Ver-
sorgungsanspriiche vom Patienten bestehen und die Aus-
fille addquat bewertet werden missen. Die medizinische
Begutachtung einer Syringomyelie, bei der ein spinales
Trauma als mogliche Ursache verantwortlich gemacht wird,
bedarf somit griindlicher individueller Beurteilung.

Posttraumatische Genese Anlagestorung

— relevante Unfallanamnese — akzessorische Mamillen
— zeitlicher Ablauf der Sympfomatik

— keine vorbestehende Symptomatik

— neurologische Symptomentwicklung

— lokale Begrenzung der Syrinx

Tab. 2: Differentialdiagnose der Syringomyelie im vorliegenden Fall
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