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Behandlung spinaler enterogener Zysten: 
Fallbeispiele und Literaturübersicht

A. Younsi1, L. Schweizer2, A. W. Unterberg1, C. S. Jung1

  Einleitung

Spinale enterogene Zysten, auch neurenterische oder endoder-
male Zysten genannt, gehören zu den angeborenen Fehlbil-
dungen des ZNS und der Wirbelsäule. In den ersten Berich-
ten aus den Jahren 1928 und 1934 wurden die seltenen spi-
nalen Läsionen aus endodermalem Gewebe als „teratomarti-
ge“ [1] oder „intestinomartige“ Zysten [2] beschrieben. Erst 
in den 1950er-Jahren wurde der Begriff der enterogenen oder 
neur enterischen spinalen Zyste eingeführt [3]. Rein spinale 
enterogene Zysten sind selten und machen ca. 0,7–1,3 % al-
ler Raumforderungen im Bereich der Wirbelsäule aus [4, 5]. 
Neben der klassischen, intraduralen extramedullären ist auch 
eine intramedulläre Lage möglich [6]. Häufi g sind die Zysten 
mit weiteren Fehlbildungen der Wirbelsäule oder des ZNS as-
soziiert [7]. Isolierte, spinale enterogene Zysten fi nden sich 
nur in < 50 % der Fälle [8–10]. Aufgrund ihrer niedrigen Inzi-
denz wird über die Behandlung dieser Zysten in der Literatur 
meist nur in Form von Fallbeispielen berichtet. Ein einheitli-
ches Therapiekonzept fehlt. In unserer neurochirurgischen 
Klinik wurden zwischen 2004 und 2013 3 Patienten mit spi-
nalen enterogenen Zysten ohne begleitende ZNS- oder Wir-
belsäulenanomalien behandelt. Wir berichten über unsere ei-
genen Erfahrungen mit diesem seltenen Krankheitsbild und 

präsentieren eine aktuelle Zusammenfassung der Literatur der 
vergangenen 85 Jahre.

  Patienten und Methoden

Fallserie
Anhand der retrospektiven Analyse der Krankenakten aller 
zwischen den Jahren 2000 und 2013 in unserer neurochirur-
gischen Klinik operativ behandelten Patienten wurden > 70 
Fälle von spinalen Zysten identifi ziert. Nach Durchsicht der 
histopathologischen Befunde konnten 3 Patienten zu einer 
Fallserie von rein spinalen enterogenen Zysten ohne weitere 
assoziierte Fehlbildungen des ZNS oder der Wirbelsäule zu-
sammengefasst werden. Anamnese, klinische Symptomatik, 
die durchgeführte Diagnostik, das Operationsverfahren, die 
Histopathologie sowie der klinische Verlauf dieser Patienten 
wurden erfasst. Das postoperative Outcome im Langzeitver-
lauf wurde in die Kategorien „komplett“ (vollständiger Rück-
gang der präoperativen Symptome), „verbessert“, „unverän-
dert“ oder „verschlechtert“ eingeteilt.

Literaturrecherche
Enterogene Zysten im Bereich der Wirbelsäule werden in der 
Literatur meist in Form von Fallberichten oder -serien be-
schrieben. Wir führten deshalb eine systematische Recher-
che der englischsprachigen Literatur von 1928–2013 anhand 
der Medline-Datenbank durch. Aufgrund der unterschiedli-
chen Terminologie der enterogenen Zysten wurden folgen-
de Suchbegriffe verwendet: „enterogenous cyst“, „neurente-
ric cyst“, „endodermal cyst“, „intraspinal cyst“, „intradural 
cyst“, „intramedullary cyst“ und „spinal cord tumor“. Nur 
Patienten mit bildmorphologisch und histopathologisch nach-
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Kurzfassung: Isolierte, spinale enterogene Zys-
ten sind seltene angeborene Läsionen. Aufgrund 
ihrer niedrigen Inzidenz wird über die Behand-
lung von diesen Zysten in der Literatur meist nur 
in Form von Fallbeispielen berichtet. Ein einheit-
liches Therapiekonzept fehlt. Anhand eigener 
Fallberichte und einer Analyse der Literatur von 
1928–2013 lässt sich folgern, dass enterogene 
Zysten häufi g in den beiden ersten Lebensjahr-
zehnten mit lokalen Rückenschmerzen oder klini-
schen Zeichen einer Myelopathie symptomatisch 
werden. Als Standard in der Bildgebung hat sich 
die MRT-Diagnostik durchgesetzt. Hier imponie-
ren die meist zervikal, intradural extramedullär 
und ventral des Myelons gelegenen Raumfor-
derungen in der T1-Gewichtung hypo- und in T2 
hyperintens ohne Kontrastmittelaufnahme der 
Zystenwand. Bei symptomatischen, spinalen, en-
terogenen Zysten stellt die chirurgische Totalre-
sektion das Mittel der Wahl dar. Aufgrund star-
ker Adhärenz am Myelon kann häufi g jedoch nur 
eine Teilresektion durchgeführt werden. Trotzdem 
zeigt sich bei > 90 % der chirurgisch behandelten 

Patienten ein kompletter oder teilweiser Rück-
gang der präoperativen Symptome. Lokale Rezi-
dive sind mit 10 % selten, die Teilresektion stellt 
dabei den größten Risikofaktor dar. Das beste 
postoperative Outcome fi ndet sich bei jungen Pa-
tienten mit akuter oder subakuter Klinik, die rasch 
einer Operation zugeführt werden.

Schlüsselwörter: Enterogene Zyste, neurente-
rische Zyste, intraspinale Zyste, Zystenresektion, 
Zystenexstirpation, spinaler Tumor, Myelopathie, 
MRT

Abstract: Treatment of Neurenteric Cysts: 
Case Series and Review of the Literature. 
Spinal neurenteric cysts are rare, congenital le-
sions. Therefore, therapeutic approaches and 
outcome are usually described in case reports or 
small case series. Expert knowledge and an anal-
ysis of the literature from 1928 until 2013 show 
that neurenteric cysts become symptomatic dur-
ing the fi rst 2 decades of life. Leading symptoms 

are back pain and signs of myelopathy. In MRI, 
the neurenteric cyst presents as a space-occupy-
ing lesion, usually intradural, extramedullary, and 
ventral to the cervical spinal cord, hypo-intense 
in T1 and hyper-intense in T2-weighted images 
and without contrast enhancement of the spinal 
cyst wall. Symptomatic spinal neurenteric cysts 
should be subjected to complete resection. Oc-
casionally, only partial resection can be achieved 
due to strong adherence of the cyst to the me-
dulla. Nevertheless, 90 % of surgically treated 
patients showed complete or partial regression 
of symptoms. Local recurrence is rare (10 % of 
all cases) with partial resection being the main 
risk factor. Best post-operative outcome is found 
in young patients with acute or subacute clinical 
symptoms and early surgical treatment. J Neu-
rol Neurochir Psychiatr 2014; 15 (3): 137–46.

Key words: Enterogenous cyst, neurenteric cyst, 
intradural cyst, spinal cyst, cyst resection, spinal 
cord tumor, vertebral anomalies, myelopathy, MRI
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gewiesenen, rein intraspinalen (intraduralen, extra- oder intra-
medullären) enterogenen Zysten, die isoliert, also ohne beglei-
tende Fehlbildungen vorlagen, wurden selektiert. Extraspina-
le oder intrakranielle enterogene Zysten (inklusive kraniozer-
vikaler Übergang) wurden aus Gründen der Vergleichbarkeit 
ausgeschlossen. 

  Ergebnisse

Fallserie
In unserer Abteilung wurden 3 Patienten mit isolierten, spina-
len enterogenen Zysten behandelt. In Tabelle 1 sind die Cha-
rakteristika dieser Patienten dargestellt.

Fallbeispiel (Patientin 3)
Die 70-jährige Patientin stellte sich mit seit ca. 2 Wochen be-
stehenden, stärksten, thorakalen Rückenschmerzen und links-
seitigen Zervikobrachialgien und Hypästhesien, dem Derma-
tom C7 entsprechend, vor. Zusätzlich fand sich in der neuro-
logischen Untersuchung eine Trizepsparese vom Kraftgrad 4/5 
links sowie eine ungerichtete Fallneigung im Romberg-Test. 
Die kernspintomographische Untersuchung (MRT) der Hals-
wirbelsäule (HWS) mit und ohne Kontrastmittelgabe zeigte 
in Höhe HWK7/BWK1 eine intradurale extramedulläre, das 
Mye lon von ventral komprimierende, in der T1-Gewichtung 
hypointense und in der T2-Gewichtung hyperintense Zyste. 
Ein Mye lopathiesignal oder solide kontrastmittelaufnehmen-
de Zystenanteile waren nicht nachweisbar (Tab. 1, Abb. 1a–c). 
Die intraoperativ gräulich-gelatinös imponierende Zyste wur-
de mikrochirurgisch über eine linksseitige Hemilaminektomie 
in Höhe HWK 7/BWK 1 exstirpiert. Aufgrund starker Adhä-
renzen musste ein kleiner, dem Myelon ventral anhaftender 
Rest belassen werden. Die histologische Aufarbeitung des Prä-
parats ergab kubische, teilweise Zilien tragende Epithelzellen 
auf kollagenem Bindegewebe (Abb. 1d). Unterhalb des Epi-
thels fand sich eine PAS-positive Basalmembran. Die Epithel-
zellen waren positiv für Zytokeratin (AE1/3, DCS) und epi-
theliales Membranantigen (EMA). Sie zeigten keine Prolife-

rationsaktivität (Ki-67 < 1 %). Es wurde die Diagnose einer 
enterogenen Zyste gestellt. Im Rahmen einer MRT-Untersu-
chung der gesamten Neuroachse konnten weitere Zysten aus-
geschlossen werden. Die letzte MRT-Untersuchung der HWS 
12 Monate nach der Operation zeigte einen regelrechten Be-
fund ohne Anhalt für eine Größenzunahme des bekannten klei-
nen Zystenrests (Abb. 2). Bei der letzten klinischen Kontrolle 
39 Monate nach der Operation war die Hypästhesie der linken 
Hand unverändert vorhanden, die restlichen Symptome waren 
vollständig verschwunden. Insgesamt hatte sich die präope-
rative Symp tomatik verbessert, die Patientin berichtete über 
Schmerzfreiheit und war mit dem Ausgang der Behandlung 
zufrieden.

Literaturrecherche
Klinische Verläufe von 130 Patienten mit isolierten, spinalen, 
enterogenen Zysten ohne begleitende  Wirbelsäulenanomalien 
aus 71 Publikationen der Jahre 1928–2013 wurden analy-
siert. In Tabelle 2 sind alle Fallserien mit  3 Patienten genau-
er dargestellt [5, 11–22], Tabelle 3 zeigt eine exemplarische 
Übersicht der restlichen Fallserien und -berichte. Das Durch-
schnittsalter der Patienten lag insgesamt bei 21 ± 17 Jahren mit 
einer Geschlechtervertei lung von 83:47 (Männer:Frau en). Die 
intraduralen, spinalen enterogenen Zysten lagen fast immer so-
litär vor, nur bei 4 Patienten fanden sich multiple Läsionen. In 
64 % der Fälle waren die Zysten zervikal, in 29 % thorakal und 
in 7 % lumbal lokalisiert, sie erstreckten sich durchschnittlich 
über 3 ± 2 Wirbelkörperhöhen. Die meisten Zysten lagen ex-
tramedullär (74 %) und ventral (83 %) des Mye lons, 2 Zysten 
lagen kombiniert intra- und extramedullär. Das häufi gste klini-
sche Symptom war eine Para- oder Tetraparese (60 %), gefolgt 
von lokalen Rückenschmerzen (38 %). Radikuläre Symptome 
fanden sich nur in 20 % der beschriebenen Fälle und waren 
somit im Vergleich zum vorherrschenden Bild der klinischen 
Myelopathie selten. Die Symptome entwickelten sich in 60 % 
der Fälle subakut (< 90 Tage) bis akut (< 15 Tage) und bestan-
den bis zur Operation im Mittel 90 Tage (1–9125 Tage). Da-
bei berichteten 29 % der Patienten über zunächst nur intermit-

Tabelle 1: Charakteristika der Patienten aus der eigenen Fallserie.

# Alter, 
Geschlecht

Symptomatik Symptom-
dauer und 
-verlauf

Lokalisation Bildgebung Operation, 
Resektions-
grad

Histologie Outcome, 
Follow-up-
Zeitraum

1 44, w Hypästhesie 
und Parese 
rechter Fuß (L5 
+ S1)

3 Monate, 
langsam pro-
gredient

Ventrale, in-
tradurale ex-
tramedulläre 
Zyste in Höhe 
BWK12/
LWK1

MRT: Keine 
Kontrastmit-
telaufnahme, 
T1 isointens, 
T2 hyperin-
tens

Laminekto-
mien BWK12 
und LWK1, 
vollständige 
Zystenexstir-
pation

Kubisches 
Epithel mit 
und ohne 
Zilien
AE1/3+ 
EMA+ GFAP–

Symptome 
verbessert,
9 Monate

2 58, w Hypästhesie 
und Parese lin-
kes Bein (S1)

6 Jahre, lang-
sam progre-
dient

Ventrale, in-
tradurale ex-
tramedulläre 
Zyste in Höhe 
LWK1

MRT: Keine 
Kontrastmit-
telaufnahme, 
T1 hypoin-
tens, T2 hy-
perintens

Hemilaminek-
tomie LWK1 
links, Teilex-
stirpation 
a. g. Adhä-
renz

Flach bis 
kubisches 
Epithel ohne 
Zilien
AE1/3+
EMA+ 
GFAP–

Kompletter 
Rückgang der 
Beschwer-
den, 
68 Monate

3 70, w Thorakale Rü-
ckenschmer-
zen, Hypästhe-
sie und Parese 
linker Arm (C7)

2 Wochen, 
langsam pro-
gredient

Ventrale, 
intradurale 
extramedul-
läre Zyste in 
Höhe HWK7/
BWK1 

MRT: Keine 
Kontrastmit-
telaufnahme, 
T1 isointens, 
T2 hyperin-
tens

Hemilaminek-
tomien links 
HWK7 + 
BWK1, Teil-
exstirpation 
a. g. Adhärenz 

Kubisches 
Epithel mit 
Zilien
AE1/3+
EMA+
GFAP–

Symptome 
verbessert, 
39 Monate

AE1/3: Marker für Zytokeratin; EMA: epitheliales Membranantigen; GFAP: saures gliales Faserprotein
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tierend auftretende Beschwerden. Bezüglich der chirurgischen 
Behandlung wurde am häufi gsten ein posteriorer Zugang ge-
wählt (91 %). Eine komplette Exstirpation gelang nur in 44 % 
der beschriebenen Fälle, bei den restlichen Patienten wurde 
eine Teilresektion der spinalen enterogenen Zysten durchge-
führt. Das in der Literatur berichtete postoperative Outcome 
wurde von uns zur besseren Vergleichbarkeit in „verschlech-
tert“, „unverändert“, „verbessert“ oder „komplett“ eingeteilt, 
wobei „komplett“ den vollständigen Rückgang der präoperati-
ven neurologischen Symptome bedeutet. Insgesamt konnte in 
54 % der Fälle durch die operative Behandlung der spinalen 
enterogenen Zysten ein kompletter Rückgang der präoperati-
ven Symptome erzielt werden, in 39 % der Fälle hatten sich die 
Symptome postoperativ verbessert. Eine Verschlechterung trat 
nur bei 4 % der Patienten auf. Bezogen auf die Gesamtzahl der 
operierten, spinalen, enterogenen Zysten hatten jüngere Patien-
ten mit akut bis subakut aufgetretenen Symptomen nach unse-
rer Auswertung das beste postoperative Outcome, auch wenn 
die Länge des Follow-up-Intervalls insgesamt stark variiert 

(44,5 ± 63,2 Monate, 3 Wochen bis 30 Jahre). Die Rezidivhäu-
fi gkeit betrug insgesamt 10 %, Rezidive traten dabei nach Teil-
resektion 5 häufi ger auf als nach Totalresektion.

  Diskussion

Embryologie und Pathogenese
Spinale enterogene Zysten entstehen wahrscheinlich bei der 
Gastrulation der Embryonalentwicklung, die ab der 3. Wo-
che nach der Befruchtung bei der Umformung der 2-blättri-
gen (Hypo- und Epiblast) in eine 3-blättrige Keimscheibe (En-
doderm, Mesoderm, Ektoderm) stattfi ndet [23]. Im Rahmen 
der Bildung und Obliteration des transient auftretenden Cana-
lis neurentericus kann es zu einer unvollständigen Trennung 
der Chorda dorsalis vom Endoderm kommen. Teile des En-
doderms könnten dadurch pathologischerweise separiert und 
im Laufe der weiteren embryonalen Entwicklung als entero-
gene Zysten in den Spinalkanal eingeschlossen werden [24]. 
Auch eine prävertebrale, retroperitoneale oder intrakranielle 
Lage der Zysten ist dabei möglich. Bei persistierendem Cana-
lis neurentericus kann neben den spinalen enterogenen Zys-
ten auch eine Diastematomyelie oder eine dorsal-enterische 
Fistel entstehen [9, 25]. Unter dem Begriff Split-Notochord-
Syndrom werden diese entwicklungsgeschichtlich ähnlichen 
Fehlbildungen zusammengefasst [26, 27]. Somit können spi-
nale enterogene Zysten zusätzlich mit weiteren ZNS- oder 
Wirbelsäulenfehlbildungen (Halbwirbel, Schmetterlingswir-
bel, Blockwirbel, aber auch Dermalsinus, Lipome, tethered 
cord oder Spina bifi da) assoziiert sein [28, 29]. Smith et al. 
schlugen 1960 eine Klassifi kation der verschiedenen Fehlbil-
dungen der Wirbelsäule vor, in der auch die in dieser Arbeit 
behandelten, isolierten, spinalen, enterogenen Zysten als eige-
ne Entität vorkommen [30]. 

Spinale enterogene Zysten treten meist singulär auf. Multiple 
Läsionen sind selten [31–33]. Auch in unserer Fallserie han-
delte es sich ausschließlich um singuläre Zysten. Bei multi-
plen Läsionen wurde in der Literatur die Möglichkeit einer 
Dissemination der Zysten in Betracht gezogen, der Pathome-
chanismus für eine solche Dissemination ist jedoch nicht ge-
klärt [34–36]. Diskutiert wird neben einer spontanen Dissemi-
nation vor allem die mögliche Verteilung von Zystenresten im 
Spinalkanal nach inkompletter Resektion oder Zystenfenste-
rung. In unserer Fallserie kam es auch nach Teilresektion zu 
keiner Dissemination.

Abbildung 2: MRT der HWS 12 Monate 
postoperativ. (a) T2-Gewichtung, sagit-
tale Schnittführung: kein Anhalt für ein 
Zystenrezidiv. (b) T2-Gewichtung, axiale 
Schnittführung: größenkonstanter kleiner 
Zystenrest ventral des Myelons.

a b

Abbildung 1: (a) MRT der HWS in T2-Gewichtung, sagittale Schnittführung. Hyper-
intense Zyste auf Höhe HWK7/BWK1. (b) MRT der HWS in T2-Gewichtung, axiale 
Schnittführung: hyperintense Zyste intradural, extramedullär, ventral des Myelons. 
(c) MRT der HWS in T1-Gewichtung, axiale Schnittführung: isointense Zyste ventral 
des Myelons. (d) HE-Färbung der enterogenen Zyste mit kubischen Epithelzellen auf 
einer Basalmembran. 
* vergrößertes Areal mit Zilien (Pfeil; Vergrößerung 200×, Inlet 400×).

a b

c d
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Histopathologie
Enterogene Zysten sind meist durch ein einreihiges oder pseu-
dostratifi ziertes Epithel gekennzeichnet. Dieses besteht aus 
hochprismischen oder kubischen epithelialen Zellen mit oder 
ohne Zilienbesatz, welche häufi g eine intestinale oder respira-
torische Differenzierung aufweisen. Vor allem in enterogenen 
Zysten, die mit Wirbelsäulenfehlbildungen assoziiert sind, 
lässt sich ein komplexeres histologisches Bild mit zusätzli-
chem Gewebe meso- oder ektodermalen Ursprungs nachwei-
sen [37]. Eine 1976 von Wilkins und Odom eingeführte his-
topathologische Klassifi kation basiert auf diesen Unterschie-
den [10]. Ein Zusammenhang zwischen dieser Klassifi kation 
und der Lage, Ausdehnung sowie dem Outcome nach Zys-
tenresektion konnte bisher jedoch nicht gezeigt werden [10], 
weshalb ihr in der aktuelleren Literatur nur noch ein geringer 
Stellenwert zugewiesen wird. Neben einer rein intestinalen 
oder respiratorischen Epitheldifferenzierung kommen auch 
Mischepithelien vor [38]. Als Besonderheit der spinalen en-
terogenen Zysten werden in der Literatur außerdem intesti-
nal differenzierte Epithelzellen mit Zilienbesatz beschrieben, 
welche sonst nur im unreifen, nicht jedoch im adulten Öso-
phagus vorkommen und so zur embryologischen Entstehungs-
theorie passen könnten [39–41]. 

Eine vor allem bei Epithelzellen mit intestinaler Differenzie-
rung vorhandene Muzinproduktion kann durch eine PAS-Fär-
bung (periodic acid-Schiff) nachwiesen werden. In der PAS-
Färbung lässt sich darüber hinaus unterhalb der Epithelzellen 
die für epitheliale Zysten typische Basalmembran darstellen. 
Immunhistochemisch zeigt das Epithel enterogener Zysten 
eine positive Reaktion für Zytokeratin (z. B. AE1/3), epitheli-
ales Membranantigen (EMA) und das karzinoembryonale An-
tigen (CEA). Aufgrund ihrer Herkunft ist das Zystenepithel 
für das saure gliale Faserprotein (GFAP) negativ [42].

In unserer Fallserie zeigte keine der 3 Zysten eine deutliche 
intestinale Differenzierung. Insbesondere Becherzellen lie-
ßen sich nicht nachweisen [42]. Hochprismisches Zystenepi-
thel kann jedoch durch chronischen Druck in ein fl aches ku-
bisches Epithel umgewandelt werden und seinen Zilienbesatz 
verlieren. Bei 2 Zysten unserer Fallserie konnte ein intermit-
tierender Zilienbesatz beobachtet werden, sodass zumindest 
von einer partiellen respiratorischen Differenzierung auszuge-
hen ist. Während in unserer Fallserie das klassische histomor-
phologische Bild einer enterogenen Zyste mit eindeutig res-
piratorischer oder intestinaler Differenzierung nicht zur Dar-
stellung kam, konnte in der Immunhistochemie die typische 
Expression von Zytokeratin (AE1/3) und EMA nachgewiesen 
werden. Dies war selbst im Falle thermisch alterierten Gewe-
bes und bei begrenztem Gewebeumfang problemlos möglich 
und unterstreicht den Stellenwert der Immunhistochemie bei 
der Diagnosestellung enterogener Zysten [43–45]. 

Während eine immunhistochemisch nachweisbare Expression 
von EMA auch in ependymalen und arachnoidalen Zellen vor-
kommen kann, spricht eine Reaktivität für AE1/3 bei fehlen-
der plattenepithelialer Differenzierung und spinaler Lage für 
eine enterogene Zyste (Tab. 4). In Zusammenschau der mor-
phologischen, immunhistochemischen und bildgebenden Be-
funde konnte in unserer Serie die Diagnose einer enterogenen 
Zyste in allen 3 Fällen gestellt werden. 

Enterogene Zysten gelten als benigne Läsionen. In seltenen 
Fällen wurde eine maligne Transformation der epithelialen 
Zellen nachgewiesen: Ho et al. berichteten 1998 über ein aus 
einer enterogenen Zyste hervorgegangenes papilläres Adeno-
karzinom [46]. Sahara et al. zeigten bei einer lokal rezidivie-
renden enterogenen Zyste einen etwas erhöhten Proliferati-
onsindex (Ki-67-Index 6,7 %) [47] und Monaco et al. wiesen 
eine enterogene Zyste mit dysplastischer Epitheltransformati-
on und intraepithelialem Karzinom nach [48]. Zuletzt präsen-
tierten Gessi et al. eine enterogene Zyste mit fokalen Epithel-
dysplasien, einem Ki-67-Proliferationsindex zwischen 15 und 
20 % und einer histologischen Transformation des Epithels in 
ein papillär-muzinöses Adenokarzinom [49]. In unserer Fall-
serie zeigten sich weder ein erhöhter Proliferationsindex des 
Epithels noch zelluläre Atypien oder Dysplasien.

Klinische Symptome und bildgebende Diag nostik
Unsere Literaturrecherche ergab, dass spinale enterogene Zys-
ten meist in den ersten beiden Lebensjahrzehnten symptoma-
tisch in Erscheinung treten. Auch bei Neugeborenen wurde 
über klinisch relevante Zysten berichtet [50]. Männer waren 
im Verhältnis 2:1 häufi ger betroffen als Frauen, was auch den 
Angaben anderer Autoren entspricht [18]. In unserer Fallserie 
fanden sich im Gegensatz dazu nur Frauen. Das mittlere Al-
ter lag bei unseren Patientinnen über dem in der Literatur be-
schriebenen Durchschnittsalter. 

Im adulten Patientengut werden als erste Symptome der en-
terogenen Zysten häufi g fokale Rückenschmerzen ohne radi-
kulär ausstrahlende Schmerzen in die Extremitäten beobach-
tet [51]. Je nach Lage der Raumforderungen treten im Ver-
lauf typischerweise klinische Zeichen einer Myelopathie wie 
Gangstörungen, Para- oder Tetraparesen und Blasen-/Mast-
darmstörungen, aber auch radikuläre Schmerzen, Gefühls-
störungen und Paresen auf [40]. Eine Myelopathie fi ndet sich 
dabei vor allem bei ventralen Zysten im HWS- und BWS-Be-
reich, radikuläre Symptome sind eher mit Zysten der LWS, 
aber auch der HWS assoziiert [51]. Die Symptome können ne-
ben einem kontinuierlich progredienten Verlauf auch intermit-
tierend, schub- oder phasenhaft sein [22] und führten so schon 
zur Fehldiagnose einer demyelinisierenden ZNS-Erkrankung 
[33]. Als Gründe für einen schubhaften Verlauf wurden eine 
intermittierende Kompression des Myelons durch Zystenrup-
tur und -füllung, Veränderungen der Zystengröße durch osmo-
tische oder hämodynamische Faktoren oder ein periodisches 
Ungleichgewicht der Muzinbildung und -resorption diskutiert 
[52–54]. Bei Neugeborenen und Kleinkindern wurden auch 
akute Verläufe mit rascher, oft fulminanter Para- oder Tetra-
plegie beschrieben [18, 55]. Selten war ein solcher Verlauf 
durch eine mit der enterogenen Zyste assoziierte, aseptische 
oder septische Meningitis bedingt [56, 57]. Als weitere mög-
liche Ursache einer akuten Symptomatik werden auch Einblu-
tungen in das Zystenlumen diskutiert [58]. In unserer Fallserie 
entwickelten sich die Symptome bei allen 3 Patientinnen pro-
gredient über einen Zeitraum zwischen 2 Wochen und 6 Jah-
ren. Untypischerweise klagten alle 3 Patientinnen über radiku-
läre Beschwerden, was in 2 der 3 Fälle eventuell mit der sel-
tenen thorakolumbalen und lumbalen Lage zusammenhängt.

Symptomatische Patienten werden mittels bildgebender Ver-
fahren weiter abgeklärt. Die MRT-Diagnostik hat sich hier-
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Tabelle 3: Exemplarische Aufl istung aller im Rahmen der Literaturrecherche ausgewerteten Fallberichte und Fallserien 
mit < 3 Patienten.

# Autoren, Jahr Journal n

1 Kubie & Fulton, 1928 Journal of Clinical Neuroscience 1
2 Bucy & Buchanan, 1935 Journal of Neurosurgery 1
3 Adams & Wegner, 1947 Archives of Neurology and Psychiatry 2
4 Adams, 1960 The New England Journal of Medicine 1
5 Hoefnagel et al., 1962 Journal of Neurology, Neurosurgery and Psychiatry 1
6 Scoville et al., 1963 Journal of Neurosurgery 1
7 Hirano et al., 1971 Acta Neuropathologica 1
8 Klump, 1971 Journal of Neurosurgery 1
9 Deshpande et al., 1972 Neurology India 1
10 Holmes et al., 1978 American Journal of Diseases of Children 1
11 Evans & Lougheed, 1983 The Journal of Bone and Joint Surgery 1
12 Fabiniyi & Adams, 1979 Journal of Neurosurgery 1
13 Mohanty et al., 1979 Journal of Neurology, Neurosurgery and Psychiatry 1
14 Guilburd et al., 1980 Surgical Neurology 1
15 Schiffer & Till, 1983 Child’s Brain 1
16 Woo & Scharr, 1982 Postgraduate Medical Journal 1
17 Lerma et al., 1985 Neurochirurgia 1
18 Matsushima et al., 1985 Surgical Neurology 1
19 Itakura et al., 1986 Neurologia Medico-Chirurgica 1
20 Velasco-Siles et al., 1986 Child’s Nervous System 2
21 Aoki et al., 1987 Neuroradiology 1
22 Rodacki et al., 1987 Neuroradiology 1
23 Inoue et al., 1988 Neurosurgery 2
24 Mizuno et al., 1988 Child’s Nervous System 1
25 Ho & Tiel, 1989 Acta Neuropathologica 1
26 Morita et al., 1990 Neurosurgery 1
27 Osenbach et al., 1991 Neurosurgery 2
28 Arai et al., 1992 Spine 2
29 Kemp & Towbin, 1992 Radiographics 1
30 Devkota et al., 1994 Neurosurgery 1
31 Midha et al., 1995 The Canadian Journal of Neurological Sciences 1
32 Sarkar et al., 1996 Annals of Saudi Medicine 1
33 Rivierez et al., 1997 Acta Neurochirurgica 1
34 Mochida et al., 1997 Spinal Cord 1
35 Miyoshi et al., 1998 Journal of Spinal Disorders 2
36 Rebhandl et al., 1998 Pediatric Neurology 1
37 Perry et al., 1999 Neurosurgery 1
38 Paleologos et al., 2000 British Journal of Neurosurgery 1
39 Ergün et al., 2000 Pediatric Neurosurgery 1
40 Singhal et al., 2001 Neurology India 1
41 Lippman et al., 2001 Journal of Neurosurgery 1
42 Rizk et al., 2001 Child’s Nervous System 1
43 Reinders et al., 2001 Journal of Neurology, Neurosurgery and Psychiatry 1
44 Martin & Penney, 2001 Archives of Neurology 1
45 Agrawal et al., 2002 Pediatric Neurosurgery 1
46 Chang, 2003 Spine 1
47 Paolini et al., 2003 Neurosurgery 1
48 Hicdonmez & Steinbok, 2004 Child’s Nervous System 1
49 Menezes et al., 2006 Neurosurgery 2
50 Sasani et al., 2007 The Spine Journal 2
51 Nagi et al., 2007 Australasian Radiology 1
52 Yunoki et al., 2007 Neurologia Medico-Chirurgica 1
53 Muzumdar et al., 2008 Pediatric Neurosurgery 1
54 Takahashi et al., 2008 Spine 1
55 Arslan et al., 2010 Turkish Neurosurgery 1
56 Ziu et al., 2010 Neuroradiology 1
57 Balasubramaniam et al., 2011 Journal of Craniovertebral Junction and Spine 1
58 Jhawar et al., 2012 Journal of Neurosurgery. Pediatrics 1
59 Felix et al., 2012 PM & R 1
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bei als heutiger Standard durchgesetzt [59, 60] und damit die 
Mye lographie abgelöst, welche von den in unserer Literatur-
recherche erfassten Autoren bis in die 1980er-Jahre häufi g 
eingesetzt wurde. Typischerweise stellen sich spinale entero-
gene Zysten in der MRT-Untersuchung als homogene Raum-
forderungen ohne Kontrastmittelaufnahme der Wand oder 
des Lumens dar [61]. Auch knotige Wandveränderungen feh-
len meist [20]. Alle Zysten in unserer Fallserie zeigten dieses 
klassische Bild. Da in der Literatur auch enterogene Zysten 
mit knotigen Wandveränderungen [62] sowie mit Kontrast-
mittelaufnahme beschrieben wurden [63], ist eine präopera-
tive differenzial diagnostische Unterscheidung von neoplasti-
schen Prozessen anhand der Bildgebung nicht sicher möglich. 

In der Literatur werden enterogene Zysten mehrheitlich als in 
T1-gewichteten MRT-Sequenzen hypointense (75 % in unse-
rer Literaturrecherche) und in T2-gewichteten Sequenzen hy-
perintense (99 %) Raumforderung beschrieben [40, 51]. Das 
Signalverhalten korreliert dabei mit dem Proteingehalt des 
Zysteninhalts, sodass neben diesem typischen Befund auch 
T1-hyperintense und T2-hypointense, spinale enterogene 
Zysten beschrieben wurden [41]. Während alle Zysten unse-
rer Fallserie in T2 hyperintens waren, stellten sich in den T1-
gewichteten Sequenzen 2 Zysten isointens und eine Zyste hy-
pointens dar. Aufgrund der hohen bildmorphologischen Varia-
bilität können spinale enterogene Zysten präoperativ nicht si-
cher von Zysten anderer Genese unterschieden werden [17]. 
Der Verdacht auf eine spinale enterogene Zyste sollte deshalb 
auch bei atypischem MRT-Befund auf keinen Fall verworfen 
werden.

Spinale enterogene Zysten treten am häufi gsten zervikal oder 
thorakal, sehr selten auch lumbal und in > 70 % der Fälle in-
tradural-extramedullär auf. Eine intramedulläre Lage wurde in 
der Literatur bislang als selten beschrieben [6], in unserer Re-
cherche trat diese aber bei > ¼ der Zysten auf. Die meisten der 
extramedullären, spinalen enterogenen Zysten liegen ventral 
des Myelons, eine Lage dorsal des Myelons tritt laut einzelnen 
Autoren meist nur in Assoziation mit begleitenden ZNS- oder 
Wirbelsäulenfehlbildungen auf [7]. Unsere Literaturrecherche 
ergab aber auch bei 17 % der isolierten, spinalen enterogenen 
Zysten eine dorsale Lage. Wie einleitend beschrieben gehen 
spinale enterogene Zysten häufi g mit okkulten Dysraphien 
einher. Aus diesem Grund wird von einigen Autoren auch bei 
vermeintlich isolierten enterogenen Zysten eine diesbezügli-
che Untersuchung der gesamten spinalen Achse empfohlen [8, 
9, 57, 64]. Garg et al. konnten darüber hinaus mittels routine-
mäßiger Röntgenuntersuchungen zeigen, dass bei 26 % ihrer 
23 Patienten umfassenden Serie vermeintlich isolierter, spina-
ler enterogener Zysten auf Zystenhöhe eine Wirbelsäulenfehl-
bildung (z. B. Halbwirbel) bestand [22]. Der Ausschluss knö-
cherner Veränderungen mittels Röntgen- oder CT-Untersu-
chung kann deshalb zur Operationsplanung sinnvoll sein [51] 
und wurde bei 51 % der Patienten in unserer Literaturrecher-
che durchgeführt. In unserer Fallserie fanden sich keine Wir-
belsäulenanomalien auf Höhe der Zysten. 

Chirurgisches Management und Outcome
Die chirurgische Resektion ist bei symptomatischen, spinalen 
enterogenen Zysten die Behandlung der Wahl [40]. Von ei-
ner konservativen Therapie oder von abwartendem Verhalten 

Fachkurzinformation siehe Seite 175
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wird in der Literatur auch bei Zysten mit gering ausgepräg-
ter Symptomatik eher abgeraten [6]. Grund dafür ist das mög-
liche Auftreten von irreversiblen neurologischen Defi ziten 
durch chronische Nervenwurzel- oder Rückenmarkskompres-
sion oder seltener durch Zystenruptur oder Einblutung [65]. 

Ein operativer Standard für die Resektion der spinalen entero-
genen Zysten existiert nicht. Je nach Lage der Zyste wird ein 
posteriorer, anteriorer oder lateraler Zugang favorisiert. Trotz 
der meist ventralen Lage wurde bei den Patienten in unserer 
Literaturrecherche mit geringer Komplikationsrate am häu-
fi gsten ein posteriorer Zugang (Laminotomie, Laminekto-
mie, Hemilaminektomie oder Laminoplastie) zum Spinalka-
nal angewendet [19]. Bedingt durch die erschwerte Sicht auf 
die Zyste ist insbesondere bei stärkerer Zystenadhärenz am 
Myelon eine Totalresektion nicht immer möglich [66]. Bei 
Teilresektion oder Zystenaspiration kann es beim Austritt von 
protein reichem Zysteninhalt zu meningealen Reizungen und 
aseptischen Meningitiden kommen [14]. Vorteil eines anterio-
ren Zugangs ist die bessere Visualisierung der meist ven tral 
des Myelons gelegenen enterogenen Zysten sowie die Ver-
meidung eventuell vorhandener, posteriorer komplexer Wir-
belsäulenanomalien [67]. Neben den zugangsbedingten Ri-
siken kommt es bei dieser Technik häufi ger zur Notwendig-
keit einer instrumentellen Fusionierung der betroffenen Wir-
belsäulensegmente [68]. Bei starker Zystenadhärenz scheint 
eine Totalresektion hier jedoch häufi ger möglich [40, 41]. Der 
laterale Zugang wird in der Literatur nur selten beschrieben, 
als Vorteile werden eine gute Visualisierung der Raumforde-
rung sowie die maximale Erhaltung anatomischer Strukturen 
genannt [56, 69]. In unserer Fallserie wurde bei allen Patien-
tinnen eine Laminektomie durchgeführt, chirurgische Kom-
plikationen tra ten dabei nicht auf.

Einigkeit herrscht in der Literatur bezüglich des Resektions-
grades: Wenn möglich sollten spinale enterogene Zysten kom-
plett reseziert werden, um Rezidive zu vermeiden [13, 35]. Bei 
intraduraler extramedullärer Lokalisation ist dies aufgrund der 
Abgrenzbarkeit zum Myelon und den Nervenwurzeln meist 

möglich [8, 70]. Durch eine Adhärenz der Zyste an den neuro-
nalen Strukturen kann eine Totalresektion aber auch bei extra-
medullären Läsionen erschwert sein, trotzdem sollte eine ma-
ximale Dekompression angestrebt werden [15]. Bei den sel-
teneren intramedullären Zysten kann intraoperativ zwischen 
der Zystenwand und dem Rückenmark oft nicht sicher unter-
schieden werden, weshalb eine komplette Resektion hier häu-
fi g mit einem erhöhten Risiko für neurologische Schäden ver-
bunden ist [11]. Als unterstützendes Verfahren wird bei intra-
medullären Zysten deshalb ein intraoperatives spinales Neuro-
monitoring empfohlen [6]. Ist eine Abgrenzbarkeit von Zyste 
und Rückenmark und somit eine Totalresektion nicht möglich, 
wird alternativ eine Zystenfensterung, eine Teilresektion mit 
Marsupialisation oder die Anlage eines zystoarachnoidalen 
Shunts diskutiert [5, 12, 65, 71]. Die Ergebnisse dieser Me-
thoden sind kontrovers: Während von manchen Autoren eine 
Irritation des ZNS durch die Sekretproduktion des verbleiben-
den Zystenepithels beschrieben wurde [6, 20], konnten in an-
deren Fällen gute postoperative Ergebnisse erzielt werden [5, 
14, 70–72]. Intraoperativ wird bei allen Techniken häufi g zu-
nächst eine Zystenaspiration durchgeführt [72, 73], von einer 
alleinigen Aspira tion ohne weitere Resektion wird aufgrund 
von Berichten über verzögerte Rezidive aber abgeraten [65]. 
Unsere Literaturrecherche ergab, dass in 44 % der Fälle eine 
Totalresektion der spinalen enterogenen Zysten erreicht wer-
den konnte. In unserer Fallserie wurde eine vollständige Zys-
tenexstirpation nur bei einer der 3 Patientinnen durchgeführt.

Bei den Patienten in unserer Literaturrecherche besserten sich 
die präoperativen Symptome durch die Behandlung teilweise 
oder komplett in 93 % der Fälle. In unserer Fallserie konnte 
trotz Teilresektion in 2 Fällen bei allen Patientinnen ein kom-
pletter oder teilweiser Rückgang der Symptome erreicht wer-
den. Somit ist eine operative Therapie symptomatischer en-
terogener Zysten zu empfehlen. Nach Totalresektion war das 
Outcome insgesamt besser als nach Teilresektion. Eine Kor-
relation zwischen postoperativem Outcome und Alter der Pa-
tienten, Dauer der Symptome und Grad der bestehenden Rü-
ckenmarks- oder Nervenschädigungen wurde bereits vermu-

Tabelle 4: Charakteristika verschiedener spinaler Zysten. 

 AE 1/3 EMA GFAP/S100 Vim CEA Pathogenese Differenzierung Lage

Enterogene 
Zyste

+ + – – + Endodermal Epithel, z. T. mit 
Zilien (intestinal, 
respiratorisch) mit 
Basalmembran

Spinal (ventral), v. a. zer-
vikal, thorakal, intradural, 
extramedullär, selten intra-
medullär 

Epidermoid-
zyste/Der-
moidzyste

+ + – + Ektodermal Verhornendes 
Plattenepithel mit 
Hornabschilferun-
gen

Spinal (dorsal), v. a. lumbo-
sakral, intradural, extrame-
dullär

(Glio-) Epen-
dymale Zyste

– (+) + – Neuroektoder-
mal

Epithel auf glia-
lem Stroma ohne 
Zilien und ohne 
Basalmembran

Spinal, intramedullär

Arachnoidal-
zyste

– + – – Mesenchymal Meningeale 
Deckzellen (keine 
Zilien)

Spinal (dorsal), intradural, 
extramedullär

Synovial-
zyste

– – + Mesenchymal Kubische Synovi-
alzellen

Spinal (dorsolateral), meist 
L4–L5, auch zervikal, ex-
tradural 

AE1/3: Marker für Zytokeratin; EMA: epitheliales Membranantigen; GFAP: saures gliales Faserprotein; S100: Marker für neuronales Gewe-
be; Vim: Vimentin; CEA: karzinoembryonales Antigen
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tet [74]. Bezogen auf die Gesamtzahl hatten jüngere Patienten 
mit akuten bis subakuten Symptomen nach unserer Auswer-
tung das beste postoperative Outcome. 

Da die Länge des Follow-up-Intervalls in der analysierten 
Literatur stark variierte, ist eine Aussage über die Rezidiv-
häufi gkeit spinaler enterogener Zysten schwierig. Die Anga-
ben in der Literatur reichen von 0 % bis zu 50 % [13, 15, 
21, 75], wobei lokale Rezidive häufi ger als eine Dissemina-
tion mit distantem Rezidiv vorkamen. Die Rezidivhäufi gkeit 
insgesamt betrug in unserer Auswertung 10 %. Eine Verbin-
dung zwischen Teilresektion der Zysten und dem Auftreten 
von lokalen Rezidiven im Vergleich zur Totalresektion konn-
te bereits mehrfach gezeigt werden [22, 35, 37]. Dies bestä-
tigt sich auch in unserer Literaturanalyse. Eine Korrelation 
zwischen Rezidivhäufi gkeit und anderen Faktoren wie Alter, 
Geschlecht, Zystengröße und Lokalisation konnte nicht nach-
gewiesen werden [40]. Die Teilresektion der spinalen entero-
genen Zysten ist somit der primäre Risikofaktor für das Auf-
treten eines Rezidivs.

  Interessenkonfl ikt

Keiner.

  Relevanz für die Praxis

– Spinale enterogene Zysten können isoliert, d. h. ohne 
weitere Fehlbildungen des ZNS oder der Wirbelsäule 
vorkommen.

– Spinale enterogene Zysten werden häufi g in den ersten 
beiden Lebensjahrzehnten symptomatisch.

– Typische Symptome spinaler enterogener Zysten sind 
lokale Rückenschmerzen und/oder klinische Zeichen ei-
ner Myelopathie.

– Als bildgebendes Verfahren sollte bei symptomatischen, 
spinalen enterogenen Zysten eine MRT-Untersuchung 
zum Einsatz kommen. Die intraduralen Raumforderun-
gen liegen dabei meist extramedullär und ventral des 
zervikalen oder thorakalen Myelons. Sie stellen sich in 
der T1-Gewichtung hypointens und in der T2-Gewich-
tung hyperintens ohne Kontrastmittelaufnahme der Zys-
tenwand dar.

– Die Behandlung der spinalen enterogenen Zysten be-
steht, wenn möglich, aus einer vollständigen chirurgi-
schen Resektion, um Lokalrezidive zu vermeiden.

– Das postoperative Outcome nach Resektion von spina-
len enterogenen Zysten ist in > 90 % der Fälle zufrieden-
stellend.
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