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Anmerkung. Der simtliche klinische Teil unserer vorliegenden gemeinsamen
Arbeit wurde von Dr. L. Rochlin, der pathologisch-anatomische Teil von Dr.
Moachulko-Horbatzewitsch verfaBt.

1. Einleitung.

Die Frage der Chordome ist nicht neu; sie ist bereits seit B. Virchows
Zeiten, d. h. etwa 80 Jahre her, bekannt geworden, hat aber trotzdem
eine gewisse Neuheit und ihr Interesse nicht verloren, wennschon aus
dem Grunde, daf die Chordome verhéltnisméBig selten anzutreffen
sind. Praktische Bedeutung der Chordome ist nicht allzu grof3, aber
das theoretische Interesse, welches diese Neubildungen bieten, ist ganz
erheblich (H. Ribbert). Das Chordom ist eine Neubildung, die aus
den. Embryonalresten der Chorda dorsalis — dem priméren Achsen-
skelet der Wirbeltiere — entstehen kann. Wie bekannt, konnen die
Chordareste bei uns nicht blofl in Form der Nuclei pulposi verbleiben,
sondern auch in Form unbedeutender mikroskopischer Zellengruppen
zwischen den Wirbelkorpern. Infolgedessen ist schon rein theoretisch
zuzulassen, daB die Chordome an jeder Stelle in der ganzen Ausdehnung
der Wirbelsidule sowie an der Schidelbasis, d. i. von der Sella turcica
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angefangen, bis inklusive das Steilbein, entstehen kénnen. Ein Chordom
wurde zuerst von R. Virchow (1844 —1856) beschrieben. Er beobachtete
dasselbe am Clivus Blumenbachii im Gebiete der Synchondrosis sphaeno-
occipitalis und hat eingehend den eigenartigen Bau dieser Neubildung be-
schrieben, die er als Chondrom auffaBte und mit dem Namen Ecchondrosis
sphaenooccipitalis bezeichnete. Unter dieser Bezeichnung und im Sinne der
Auffassung von R. Virchow beschrieben diese Neubildung auch einige
spitere Autoren, so z. B. Luschka (1857), Zenker (1858) und Klebs (1864).

Doch muBl man sagen, daB schon H. Miiller im Jahre 1858 die Meinung
ausgesprochen hat, daf diese Neubildung eigentlich aus den Embryonal-
resten der Spinalchorda entstehe. Spéter hat H. Ribbert (1895) durch
eine Reihe eigener Beobachtungen und Experimente diese Annahme
zur Geniige bestatigt. Sehr lange Zeit hindurch hielt man die Chordome
fir sehr seltene Neubildungen, die augenscheinlich ausschlieBlich in der
Gegend des Clivus Blumenbachii vorkommen kénnen. Nur bei H. Ribbert
finden wir die Behauptung *, dal Chordome des ofteren anzutreffen
seien, und zwar in 2%, von sezierten Leichen; doch konnte dies von
keinem der spateren Autoren bestatigt werden. Im iibrigen auch weder
in unserer Union noch in der Ukraine. Erheblich spater wurden caudale
Chordome beschrieben, und zwar von Morpurge (1907) bei Méusen
und erst danach haben Mazzia (1910) und Feldmann (1910) caudale
Chordome bei Menschen beschrieben. Endlich sind in den letzteren
Jahren Chordome in den verschiedenem Hohen der Wirbelséule be-
schrieben worden; so von Si¢m und Coppel in der Gegend des 3. Hals-
wirbels, von Roul und Diff (1924) in der Lumbalgegend, und von
H. Chiari im Gebiete des 8. Halswirbels (1928). Abseits sind 3 Fille
mit einer ungewohnlichen ILokalisation der Chordome zu stellen —
2 Falle von Korizky sowie von Rubaschow, wo es Chordome der Kiefer
gab, sowie der Fall von Alezais und Peyron, wo das Chordom sich in der
Occipitalgegend entwickelt hatte. Schion beisehr oberflachlicher Literatur-
iibersicht iiber diese Frage fallt auf, dafl immer hiufiger rein kasuistische
Fille dieser interessanten Neubildung beschrieben werden. So konnte
Coenen, der selbst eigentlich kein Chordom gesehen hatte, in seinem
Vortrage der 48. Versammlung deutscher Wundérzte eine Literatur-
iibersicht von 68 Chordomféllen machen. Diesem Verfasser gehort der
erste Versuch einer Klassifikation der Chordome nach dem topographi-
schen Prinzip. KEr versuchte auch eine Einteilung der Chordome in
maligne und gutartige zu machen.

Klassifikation der Chordome.
Coenen und danach 4. Melnikow, K. Jelenewsky, Andler und andere
Autoren geben folgende Charakteristik einzelner Gruppen der Chordome,

* Auf Grund des Befundes von Steiner, welcher 10mal (2%,) an 500 Leichen
kleine Neubildungen von diesem Typus in der Clivusgegend gefunden hat.
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Kraniale Chordome werden am hdufigsten in der Gegend des Clivus
Blumenbachii und erheblich seltener in den benachbarten Gebieten
angetroffen. Von denselben sind die gufartigen embryonale Neubil-
dungen, welche hochstens Erbsen- bis Haselnulgrofie erreichen. Sie
wachsen meistens auf einer Exostose und haben manchmal einen sehr
diinnen FuB}; sie konnen durch die Dura mater durchwachsen und lagern
sich dann neben der weichen Hirnhaut irgendwo in der Gegend der
Art. basilaris oder des Pons Varolii. H. Ribberi hebt hervor, dafB es
bei der Herausnahme des Gehirns leicht sei, diese Geschwiilste gleich-
zeitig mit dem Gehirn zu entfernen, so dall man sie iibersehen konne.
Das Gewebe dieser Neubildungen besteht aus grofen blasigen Zellen
und verhéltnisméBig knapper, homogener, zarter Zwischenzellensubstanz.
Durch. ihre Lagerung neben der Varolischen Briicke kdnnen sie bei ihrer
Entwicklung Funktionsstérungen der Nervenzentren verursachen, konnen
aber auch keine Stoérungen hervorrufen.

Basartige Clivuschordome zeichnen sich durch ihre Gréfie und das
destruktive Wachstum aus. Meistens sitzen derartige Chordome auf
einer breiten Basis oder sie wachsen manchmal aus der Tiefe des Knochens
heraus und haben diffusen Charakter. Charakteristisch fiir die bos-
artigen Chordome ist der Umstand, daB sie die Dura mater nicht
durchwachsen, dafiir aber usurieren sie sehr oft die Knochen, zer-
storen den Clivus und die benachbarten Knochen, und koénnen nach
oben in der Richtung der Sella turcica oder in der Richtung der
Nasenhohlen auswachsen. In der Regel wachsen dieselben in sagittaler
Richtung.

AuBer dem Clivus finden sich kraniale Chordome in der Gegend der
Hypophyse, der Nasenrachenhohle und des Zahnfortsatzes des 2. Wirbels.
An diesen Stellen kommen Chordome bedeutend seltener vor, haben
aber meistens den Charakter bosartiger Geschwiilste. Unter den hypo-
physéren und den Pharyngealchondromen ist zu unterscheiden zwischen
den priméren, d. h. eben solchen, die an diesen Stellen selbst sich ent-
wickeln und ihren Anfang haben, und den sekundiren, die bald auf
die Hypophysengegend iibergehen, bald in den Nasengang von dem Clivus
her durchwachsen (sieche Tabelle 1). Von dentalen Chordomen wurde
nur ein Fall (von Fischer) beschrieben. AuBerdem. beschrieb Korizky
einen Fall von Kieferchordom bei einem 12monatigen Kinde, welches
in Gestalt von zwei angeborenen Knétchen an den Zahnrindern des
Ober- und Unterkiefers erschienen war. Ein dhnlicher Fall eines Kiefer-
chordoms wurde neulich von Rubaschow bei einem Siugling beschrieben.
Nach der Zusammenstellung von Al. Melnikow wurden bei der Gesamt-
zabl von 45 Kranialchordomen 6 Krankenfdlle operiert: 1 Fall eines
Clivuschordoms, 2 Fille hypophysérer, 3 Fille pharyngealer und
1 Fall von Kieferchordom. In 3 Fillen Rezidiv, in einem letaler
Ausgang.
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Tabelle 1. Topographische Klassifikation der Chordome nach Coenen wund Andler.
(Von den Autoren detaillisiert.)
maligne
, Clivale [ ®
/ ] benigne
_~ Hypophysire (Fall von Speif)

1 3" Nasenhohlenchordome

Kraniale
Dentale (Fall von Fischer)
Kieferchordome (Fall von Korizky und Fall von Rubaschow)

“hordome Occipitale (Fall von Alezais und Peyron) Chordome

cervicale

Vertebrale e L thorakale

™~ lumbale
Candal _ zentrale retrosakrale - Knochenchordome
audale
T peripherische antesakrale/ Enteralchordome

s

Vertebrale Chordome finden sich sehr selten. Bis jetzt wurden nur
8 Fille solcher Chordome beschrieben, welche siamtlich den Charakter
maligner Geschwiilste hatten. Im Falle von Sim und Cappel handelte
es sich um eine Geschwulst, welche aus dem Korper des 3. Halswirbels
ausgewachsen und Metastasen in die Halslymphdriisen gegeben hat.
Im Falle von Raul und Dif (1924) war es eine bisartige Geschwulst
in der Lumbalgegend, in dem von H. Chiari (1918) eine ziemlich
grole Geschwulst, welche aus dem Kérper des 5. Halswirbels hervor-
wuchs, sich rasch entwickelte und eine Reihe nerviser Stérungen mit
einer Lahmung der Extremititen und des Darmtrakts zuletzt ver-
ursachte. Im Leben der Kranken wurde eine Caries der Wirbelsiiule
angenommen, bei der Autopsie aber hat sich eine Geschwulst mit einem
fir das Chordom charakteristischen Bau ergeben. AuBerdem sind
vertebrale Chordome von Link und Warstadt, André, Thomas (1928),
Babinsky und Jarkowsky (1924), Urechia und Mathyas de Cluz, Smir-
nowa-Samkows (1928) beschrieben worden.

Caudalchordome. Die Geschichte derselben beginnt eigentlich, wie wir
schon hingewiesen haben, seit dem von Feldmann (1910) beschriebenen
Fall. In den letzteren Jahren hiaufen sich immer mehr Beschreibungen
von Féllen mit Chordomen des caudalen Teils der Wirbelsdule. So
konnte schon Coeren (1925) 25 Fille aus der Literatur vereinigen.
Melnikow und Jelenewsky (Anfang 1928) berichten iiber 36 Fille aus der
Literatur und fiihren ihre eigene 37. Beobachtung eines Caudalchordoms

Archiv fiir Psychiatrie, Bd. 89. 15
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an. Tschechische Autoren — I. Podlaha und F. Pavlica (Ende 1928) —
verzeichnen 43 Fille unter Anfiilhrung des 44. einer eigenen Beob-
achtung). Alle bisher beschriebenen caudalen Chordome waren maligne
Geschwiilste in klinischer wie in pathologisch-anatomischer Beziehung.
Es ist interessant, daf die Bosartigkeit dieses oder jenes Chordoms in
gewissem Mafle von dessen Lokalisation abhiéngt. Als am meisten bos-
artig gelten die zentral-caudalen Chordome, und zwar diejenigen, welche
aus der Mitte des Kreuzbeins entstehen, wihrend die retrosakralen
Geschwiilste als relativ gutartig anzusehen sind. Entsprechend Andlers
Einteilung gehéren zu den caudalen Chordomen auch die Enteral-
chordome. Von solchen enteralen Chordomen, die mit dem Knochen
nicht vereinigt sind und nur mit dem Darmtrakt im Zusammenhang
stehen, wurden bis jetzt zwei Fille beschrieben (Albert sowie Lewss).
Aufler ihrem kasuistischen Wert sind enterale Chordome fiir uns von
Interesse noch in der Beziehung, dal sie durch die Tatsache ihrer Er-
scheinung unsere Ansichten iiber die entodermale Entstehung der Chor-
dome iiberhaupt bestitigen.

Zu den letzteren statistischen Zusammenstellungen der caudalen
Chordome (von Coenen, Andler, Podlaha und Pavlica) haben wir noch
die in der Literatur noch nicht erwihnten Falle von Melnikow und
Jelenjewsky sowie von Thomas Ramsay ruzufiigen.

Tabelle 2. Statisick der Chordome nach verschiedenen Autoren.

Kraniale Chordome o Caudale Chordome Zusammel
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2. Die Klinik der Chordome:

Sympiomatologie, Verlauf, Diagnose.
Die unmittelbare Nihe der Chordome zum Zentralnervensystem
ist es, welche die besondere theoretische, sowie praktische Wichtigkeit
einer klinischen Erforschung derselben bestimmt. Die Mannigfaltigkeit
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und der Reichtum klinischer Erscheinungen seitens des Nervensystems
steht in enger Abhédngigkeit von den intimen Beziehungen und Auf-
einanderwirkungen, welche es mit dem wachsenden Gewebe der
Geschwulst eingeht. Die GesetzméBigkeiten der Entwicklung dieser
letzteren, der Charakter und die Wachstumsrichtung der Chordome,
sowie die topische Beziehung derselben zum Zentralvervensystem, all
diese Momente erscheinen als wichtige Faktoren, welche das jeweilig
wechselnde klinische Bild des Reagierens des Nervensystems auf die
auf dasselbe einwirkende Geschwulst bestimmen. Diese klinische Mannig-
faltigkeit und Fille der Beziehungen zwischen dem Tumor und dem
Nervensystem ist dankbar fir die Aufklirung einer Reihe von all-
gemeinen Problemen der Neuropathologie. Die praktische Bedeutung
der Chordome wird aber vor allem bestimmt durch die Frage der Vor-
beugung jener schweren, das Leben gefihrdenden Erscheinungen, die
durch die besonders wichtige Rolle des Zentralnervensystems im Leben
des Organismus und in erster Linie durch die Moglichkeit und die erkung
ihrer operativen Entfernung bedingt sind.

Bs war aber nicht die Wichtigkeit der klinischen Erlernung der
Chordome, welche die Geschichte ihrer Erforschung bestimmte. Mit
der klinischen Erforschung der Chordome wurde viel spiter als mit
der pathologisch-anatomischen begonnen. Wenn auch schon Klebs (1864)
iber die Beobachtung eines Chordoms mit klinischen Erscheinungen
seitens des Nervensystems mitteilt (Fall von Chordom bei einem mittel-
jahrigen Manne mit Anféllen tetanischer Konvulsionen), so ist doch
nach gerechter Bemerkung von Coenen erst die Arbeit Grakls (1903)
als die erste klinische Arbeit in voller Bedeutung des Wortes zu be-
trachten, welche eine Epoche der klinischen Beschreibung der Chordome
eroffnet hat.

Alter und Geschlecht.

Von den in der Literatur beschriebenen Chordomfillen konnten wir
Auskiinfte tiber das Geschlecht und das Alter ihrer Triger nur in 71 Fillen
bekommen, was im Verhiltnis zur Gesamtzahl der beschriebenen Fille
719/, ausmacht. In den ibrigen 29 Fallen, wo die Angaben iiber das
Alter und Geschlecht fehlen, handelt es sich zumeist um zufillige ana-
tomische Befunde von gutartigen Chordomen, die im Leben keine klini-
schen Krscheinungen hervorgerufen haben. Die genannten 71 Fille,
in denen Alters- und Geschlechtsangaben vorhanden waren, lassen sich
nach diesen letzteren Merkmalen in folgender Weise einordnen (Tab. 3).

Wie man aus dieser Tabelle ersieht, finden sich Chordome bedeutend
ofter bei Ménnern (46 Fille) als bei Frauen (25 Fille). Das meiste Prozent
fallt auf das Alter itber 40 Jahre (bis 40 Jahren 26 Fille, nach dem 40.
46 Talle). In der Entwicklung des klinischen Bildes der Chordome hat
die topische Beziehung derselben zum Nervensystem die wichtigste

15%
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Bedeutung. Die verschiedene Lokalisation der Chordome in der Aus-
dehnung der Wirbelséule von derem kranialen bis zum unteren caudalen
Teil, welche unserer anatomischen Einteilung zugrunde liegt, kann auch
der klinischen Einteilung zugrunde gelegt werden. Der krasse Unter-
schied im Kklinischen Bilde der Chordome je nach deren Lokalisation
erfordert es, die klinische Beschreibung der Chordome einzeln fiir ihre
verschiedenen Lokalisationstypen vorzunehmen. Es ist auch zweck-
méflig, eine gesonderte klinische Beschreibung fiir die gutartigen und
die bésartigen Chordome zu geben, denn diese Einteilung derselben
stiitzt sich hauptsichlich auf die Klinik und wird vorzugsweise durch
die Schwere der klinischen Erscheinungen seitens des Nervensystems,
abhéngig von der zerstorenden Wirkung ihres progressiven Wachstums
auf das letztere, bestimmft.

Tabelle 3.
Alter Geschlecht Gesamtzahl
Manner | Frauen

Bis 20 Jahre 2 — 2
Von 20 bis 30 Jahre 6 5 11
» 30 ,, 40 8 5 13
,, 40 ,, 50 10 4 14
,» B0 ,, 60 11 5 16
Uber 60 ,, 9 I 6 15
Im Ganzen: 46 25 71

1. Craniale Chordome.
1. Gutartige Chordome des Clivus Blumenbachii.

Die 21 Fille von gutartigen Chordomen des Clivus Blumenbachii,
welche von Coenen aus der Literatur gesammelt und in seiner mono-
graphischen Arbeit beschrieben worden sind, waren fast simtlich zuféllige
anatomische Befunde bei Obduktion der Leichen von Personen, die
an verschiedenen Ursachen gestorben waren. Die Beschreibung dieser
Fille gehort den Anatomen und ihire klinische Beschreibung fehlt. In
gewissem MaBe wird dies durch die natiirliche Knappheit der Klinik
der gutartigen Chordome erklirt. Die Unausgepragtheit der klinischen
Erscheinungen ist wahrscheinlich zu erkliren durch das Fehlen der
Aggressivitat im Wachstum der gutartigen Chordome, durch dessen
langsamen Charakter, weiche Konsistenz der Geschwulst, was dem
Nervengewebe die Moglichkeit gibt, sich den gednderten Verhéltnissen
anzupassen und seine anatomische, sowie funktionelle Vollwertigkeit
zu bewahren. Von den Fillen mit Erscheinungen seitens des Nerven-
systems sind der oben bereits erwihnte Fall von Klebs mit tetanischen
Konvulsionen, und die 3 Fille von Lenker (1857) zu verzeichnen, welch
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letztere, nach der Meinung von Larkin, wenn sie auch kein neurologisches
Interesse und kein klares neurologisches Bild hatten, bei der Obduktion
jedoch eine leichte Pachymeningitis hdmorrhagica ergeben haben.

Von den spéteren gutartigen Clivuschordomen sind die Falle von
Grubner (1901), Meschedi (1905) und Pardi (1920) zu erwahnen.

2. Bosartige Chordome des Clivus Blumenbachii.

Wenn die Klinik der benignen Clivuschordome arm und fast unaus-
gepragt ist, so ist umgekehrt die Klinik der bésartigen Chordome
sehr reich an Mannigfaltigkeit und Kompliziertheit der krankhaften
Erscheinungen. Die Grofe des Tumors und seine Wachstumsrichtung
konnen schon durch die Topik allein in einigen Féllen Affektions-
symptome mit Lokalisation in der mittleren Schidelgrube, in den anderen
Erscheinungen seitens der hinteren Schédelgrube und des Kleinhirn-
briickenwinkels, in den dritten wieder, wenn der Tumor nimlich nach
vorne wachst, einen Symptomenkomplex der vorderen Schidelgrube
bedingen. .

In 15 Fallen, wo Angaben iiber Geschlecht und Alter der Chordom-
kranken wvorhanden sind, ist die Geschlechisverteilung gleichméfig
(8 Ménner, 7 Frauen), das Alter ist iiber 30 Jahre (30—40 Jahre
40 Fille, iiber 40 Jahre 6 Fille, unter 30 Jahre 1 Fall).

Die Gréfe der Chordome variiert von Himbeer- bis zu FaustgroBe
(Jelliffe und Larkin). Das groBte Chordom, das die ganze mittlere
Schédelgrube ausfiillte, war im Falle Hdfners, das kleinste, bei Argaut
von einer Mandelgrofie, welches klinische Erscheinungen seitens des
Kleinhirnbriickenwinkels gegeben hatte. Die Wachstumsform der
Chordome ist verschieden: stielartig, pilzartig, kugelformig, diffus
(Coenen ).

Symptomatologie.

Die Symptomatologie der Chordome #uflert sich wie die Sympto-
matologie der Hirngeschwiilste iiberhaupt in allgemeinen Hirnsymptomen
und Herdsymptomen von lokalisatorischer Bedeutung.

Allgemeine Hirnerscheinungen einer Hirngeschwulst &uBern sich nicht
immer in Form eines charakteristischen und voll ausgeprigten Sym-
ptomenkomplexes; es sind manchmal nur einzelne Zeichen des erhéhten
intrakranialen Druckes vorhanden. In den meisten Chordomfillen
werden diese von starken Kopfschmerzen mit verschiedener Lokalisation,
zumeist in der Occipitalgegend, manchmal aber in der Parietal- und
Frontalgegend, begleitet (Grahl, Seifer, Frenkel, Bassal, Jelliffe, Larkin).
Schwindel und Erbrechen kommen seltener vor (Seifer, Hdifiner, Frenkel
und Bassal, Jelliffe und Larkin). Charakteristisch sind auch die ver-
schiedenartigen psychischen Stérungen: Delirien, Apathie, Betiubung,
Somnolenz und in spéteren Stadien komatoser Zustand (Eitel, Frenkel,
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Bossol). Ein Chordomkranker litt an ausgeprigter Geisteskrankheit
(Fall von Hitel). Des ofteren sind Stauungspapillen vorhanden, doch
gibt es eine Reihe von Féllen, in denen bei stark ausgesprochenen anderen
allgemeinen Hirnerscheinungen die Stauungspapillen nicht ausgeprigt
sind (Grahl, Seifer, Hifiner). Auf dem Hintergrunde dieser allgemeinen
Hirnsymptome, die monatelang andauern koénnen, treten dann ver-
schiedene lokale Herdsymptome auf. Der dem Tumor unmittelbar an-
liegende Hirnstammteil (Pons Varolii, verlingertes Mark) bestimmt nun
die fiir die bosartigen Clivuschordome am meisten charakteristische
Symptomatologie. In erster Linie &uBlert sich dieselbe in einer Lésion
dieser oder anderer Hirnnerven, dann folgen Symptome einer Affektion
der in den Hirnstamm gehenden langen Leitungsbahnen (Pyramiden,
Schleife).

Das verldngerte Mark reagiert auf die Geschwulst mit pathologischen
Veréinderungen seitens der in ihm gelagerten caudalen Gruppen der
Hirnnerven und mit der fiir dasselbe charakteristischen Klinik der
Bulbarerscheinungen. Von den Hirnnerven wird am haufigsten der
N. abducens betroffen. Seine Lésion wird von einer Begrenzung bzw.
Fehlen der Bewegung eines Augapfels nach auBen, Strabismus convergens
und Diplopie begleitet (Jelliffe und Larkin, Grahl, Swars, Hdfner).
Manchmal ist die Abducensldhmung einseitig, héufiger aber beiderseitig,
besonders in vorgeschrittenen Féllen. Bei gleichzeitiger Affektion des
3., 4. und 6. Paares tritt vollstindige Bewegungslahmung des Aug-
apfels auf. Die Néhe des Tumors zur Gegend des Gangl. Gasseri und
seiner Fortsetzungen ergibt verschiedene Reizungs- oder Ausfalls-
erscheinungen seitens des N. trigeminus. Fiir eine Affektion dieses
letzteren sind Sensibilitdtsstérungen in dem von ihm innervierten Haut-
gebiet, Schmerzen in der entsprechenden Gesichtshélfte, Hornhaut- und
Bindehautanisthesie, sowie auch Paresen seiner motorischen Portion
charakteristisch (Frenkel, Bossel, Jelliffe und Larkin, Hdfiner). Bei
Affektion des N. facialis sind bald Ausfallserscheinungen mit Laéhmung
des Musculus orbicularis oculi und der Gesichtsmuskulatur, bald Er-
scheinungen von erhihter reflektorischer Erregbarkeit vorhanden. Eine
GesetzmiBigkeit in der Facialisaffektion nach dem zentralen oder peri-
pherischen Typus wird nicht beobachtet. Der Tumor kann ebenfalls den
N. acusticus in Mitleidenschaft ziehen und. in den Porus acusticus durch-
wachsen (Coenen), ohne dabei Taubheit hervorrufen zu miissen. Eine
wichtige Stelle in der Klinik der bésartigen Clivuschordome nehmen die
Lisionen der caudalen Gruppe der Hirnnerven ein. Hier ergibt eine
Affektion des N. glossopharyngeus Geschmacksstérungen in den von ihm
innervierten Zungenteilen, Accessoriuslasion fiihrt zu verschiedengradiger
Schwiiche des M. sternocleido-mastoideus und des Cucullaris. Bei Aus-
dehnung des Prozesses auf den N. hypoglossus kommt es zur Atrophie
der Zunge, fibrilliren Zuckungen in derselben und Erschwerung ihrer
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Bewegungen. Dabei treten des ofteren Erscheinungen von Dysarthrie
und Dysphagie (Jelliffe und Larkin, Frenkel und Buassol, Eitel, Wegelin,
Daland} auf. Die Hirnnervenlésionen gehen zumeist nach dem Typus
der Lésion des peripherischen Neurons einher und werden von patho-
logischen Verénderungen der elektrischen Erregbarkeit und von Ent-
artungsreaktion begleitet.

Gleichzeitig mit den Symptomen seitens der Hirnnerven kommt es
haufig zu einer Affektion der durch die Varolsbriicke und die Hirn-
schenkel gehenden langen Leitungssysteme. Seitens der motorischen
Bahnen gibt es hier auch Reizungserscheinungen, wie klonische und
tonische Zuckungen in den Extremitaten (Kotzareff) und am Rumpf
(Eitel), sowie Ausfallserscheinungen (Hemiparesen, Hemiplegien) (Lenke,
Seifer, Jelliffe und Larkin).

Sensibilitdtsstorungen ergénzen manchmal den Symptomenkomplex.
Im Falle Grakls bestanden dieselben in einer totalén Hemian#sthesie
und in Storungen der tiefen Sensibilitdt. Dasg Kleinhirn reagiert auf
den Tumor mit seinem gewohnlichen klinischen Symptomenkomplex:
schwankender Gang, Asynergien, Adiadochokinese usw. (Grakl, Eitel,
Kozareff, Swars). Bei Wachstum des Tumors nach vorne kénnen Kom-
pressionserscheinungen seitens des Chiasma nervorum opticum oder
der Tractus optici-Hemianopsie, Protrusio bulbi (Eitel, Jelliffe und
Larkin) auftreten.

Verlauf. Der Symptomenreichtum in der Klinik der bésartigen
Clivuschordome &uflert sich in verschiedenen Zusammenquickungen der
oben genannten Symptome und in jeweilig verschiedentlicher Reihen-
folge ihres Auftretens. Nur bei diffusen Chordomen, die die ganze Schédel-
basis einnehmen, ist die Klinik derselben durch einen weiten Symptomen-
komplex charakterisiert. Flr gewohnlich aber gibt die Wachstums-
richtung der Chordome, sowie ihre Grofle, besonders in den Anfangs-
stadien umschriebene und begrenzte Symptomenkomplexe seitens der
hinteren und mittleren, seltener der vorderen Schéidelgrube. Nach
Coenen sind die Hauptsymptome im Anfangsstadium der Krkrankung
die Augensymptome (Strabismus, Diplopie), im Endstadium sind es
die Bulbérsymptome. Der Tod tritt meistenteils infolge der Bulbér-
erscheinungen im komatosen Zustand auf. Auf dem Hintergrunde all-
gemeiner Hirnerscheinungen tritt plétzlich eine einseitige resp. beider-
seitige Abducenslihmung auf mit nachfolgendem progressiven Inmitleid-
zichen anderer Hirnnerven und Erscheinungen seitens der langen Lei-
tungsbahnen (Pyramiden, Schleife) — Dauer der Erkrankung, von dem
Zeitpunkt des ersten Beginns klinischer Symptome bis zum Todeseintritt,
schwankt in ziemlich weiten Grenzen. In Fillen von Frenkel und Bassal,
Eitel, Kotzareff, Jelliffe und Larkin trat der Tod nach Verlauf eines Jahres
auf. In den Fallen von Grahl, Seifer und Hdifner war die Dauer der
Erkrankung 4-—5 Jahre und in Lemkes Fall dauerte sie 12 Jahre lang.
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Grofle Bedeutung fiir die Dauer der Erkrankung hat der Zeitpunkt,
wenn das gutartise Wachstum des Chordoms in das Stadium des zer-
storenden und aggressiven Wachstums in bezug auf die das Chordom
umgebenden Gewebe iibergeht, was zu Funktionsstérungen und Abbau
dieser Gewebe mit deren Durchwachsen von dem Geschwulstgewebe
fithrt. Coenen sowie die meisten anderen Autoren sehen in diesem das
bestimmendste Moment fiir die Bosartigkeit der Chordome. Chordom-
metastasen sind verhaltnismaBig selten. Im Falle von Jelliffe und Larkin
waren Metastasen im Gebiete der Brust und Kreuzwirbel vorhanden,
welche klinisch Paraplega inferior gegeben baben. Im Fall von Kotzareff
waren Metastasen in den retrotrachealen und abdominalen Lymphdrisen
vorhanden. Andere Zeichen der Bosartigkeit der Chordome wurden
nicht beobachtet.

Diagnose. Die Diagnose eines Cranialchordoms wurde im Leben
zweimal gestellt (Linck, Miodowsky) auf Grund der histologischen Unter-
suchung von fiir die Probeanalyse gewonnenen. Geschwulststiickchen oder
der im Pharynx angewachsenen Teile. Coenen findet, dafl ohne histo-
logische Untersuchung die spezielle Diagnose eines Clivuschordoms
kaum je gestellt werden konne. Die Diagnose kann nur allgemein auf
einen Tumor der Schidelbasis lauten. In einigen Fallen gibt es nur die
Méoglichlkeit ein Chordom anzunehmen auf Grund des Beginns der Er-
krankung mit Abducensparese und Augensymptomen bei nachfolgendem
allmahlichen Hineinziehen der iibrigen Hirnnerven. Eine Stiitze fiir
die Diagnose eines Tumors an der Basis bildet die Rontgenuntersuchung.
In dem TFalle von Hdfner und Swars ergab diese auf dem Ecrain den
Schatten eines Schidelbasistumors und im Falle Kofzareff's eine Zer-
stérung der hinteren Wand der Sella turcica. Schwierigkeit der Chordom-
diagnose ist in geswisem Mafe mit ihrer ungeniigenden klinischen Be-
arbeitung verbunden. In den kapitalen Arbeiten Oppenheims, Lewan-
dowskys, in den iiber Hirntumoren handelnden Monographien von Chri-
stanten, Oliva-Cron ist von den Chordomen nicht einmal die Rede. Es
ist interessant, dafl auch in der speziell den Hirntumoren gewidmeten
Arbeit im Neuen Chirurgischen Archiv Babinskys die Chordome keine
Erwéhnung gefunden haben.

I1. Vertebrale Chordome.

Diese Chordome gehdren zu den Ausnahmeseltenheiten. Prof. Jelen-
jewsky und A. Melnikow verweisen auf zwei Félle aus der Welthiteratur
und heben ihre unzureichende Erforschung hervor. Grofles Interesse
verdient in dieser Beziehung der in der Pariser neuropathologischen Ge-
sellschaft vorgestellte Fall von André Thomas. Dieser Fall ist dadurch
interessant, daB hier mittels Radiographie nach Lipojodoleinspritzung
in die Arachnoidalsackhéhle die Diagnose eines spinalen Tumors im Leben
gestellt werden konnte.
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Bei einer 58 Jahre alten Frau entwickelten sich im Zusammenhang
mit einem Trauma der Halswirbelsédule Erscheinungen von Quadriplegie.
Réontgenologische Untersuchung bei gleichzeitiger Lipojodolinjektion
stellte e¢ine Geschwulst in der Héhe des 4. Halswirbels fest. Die Ge-
schwulst wurde operativ entfernt mit nachfolgender fast volliger Her-
stellung der gestorten Funktionen.

Auch ein Fall von H. Chiari verdient Erwahnting. 55 jahrige Frau.
Juli 1927 leichte Schwiche im rechten Arm. In den nachfolgenden drei
Monaten starke Schmerzen in der Nackengegend, die in die Schultern,
hauptséchlich nachts ausstrahlten. Im November 1927 Erscheinungen
totaler Quadriplegie mit Hypésthesie und Hypalgesie bis C 4. Etwas
spater Tod infolge Decubitus und Sepsis. Bei der Obduktion wurde
eine extradurale Geschwulst (Chordom) in der Héhe C 4 bis C6 ge-
funden.

ITI. Caudale Chordome.

Lokalisation der Chordome im sakralen, caudalen Teil der Wirbelsdule
ist in der Klinik der Chordome typisch und hat eine grofie praktische
Bedeutnng. Die am meisten erschipfende klinische Beschreibung der
Chordome von diesem Typus gehért Andler. der auch die meisten (sieben)
Eigenbeobachtungen von Chordomen zu verzeichnen hat. Als eine der
spateren Arbeiten mit Literaturverzeichnis aller in der Weltliteratur
vorgekommenen Chordomfélle erscheint die Arbeit von Padloha und
Pavlica. '

Nach Stewart ist das mittlere Alter der Kranken mit caudalen Chor-
domen 47,5 Jahre, nach Andler 51,5. Die von uns gesammelten Angaben
iiber das Alter der Chordomkranken mit caudaler Lokalisation ergeben
ein mittleres Alter von 50,8 Jahren. Die genauere Altersverteilung ist
die folgende.

Tabelle 4.
Alter Zahl der Fille

Bis 20 Jahren . . . . . .. 0 Fille
Von 20-—30 Jahren . . . . . . 3 .,

. 30—40 0 L. .. 2

,, 4050 we e e e e 7 .,

5 B0—60 e e e e e 1,
Uber 60 Jahren . . . . . . . 12

Samtlich 35 Fille

Die grofite Zahl der Caudalchordome f&llt in das Alter nach 45 Jahren
(unter 45 J. nur 6 Falle). Untere Altersgrenze ist 22 J. (Fille von Lewis
und Beraid), obere 71 J. (Fall von Ramsey-Thomas). Chordome mit
caudaler Lokalisation kommen vorzugweise bei Minneren vor. Von
35 Fillen, wo Angaben iiber das Geschlecht vorhanden sind, sind
26 mannliche, 9 weibliche Féalle. Andler erklirt das Uberwiegen der
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caudalen Chordome bei Ménnern durch eine griofiere Unterwerflich-
keit gegeniiber dem Trauma. Diesem Umstand schreibt Andler eine
groBe Bedeutung in der Atiologie der Chordome zu. FEr nimmt an,
daf die Zahl 189/ von Traumen in dér Anamnese der caudalen Chordome
(in den von ihm angefithrten 6 Féllen sichergestelltes Trauma der
Kreuzwirbel) itberaus groff sei, hoher als bei den anderen Tumoren und
indem er auf die Experimetalangaben von Ribbert, die den Zusammen-
hang des Chordoms mit einem Trauma feststellen, hinweist, meint er, da
bei aller Unklarheit und Strittigkeit der Frage von dem Zusammenhang
zwischen einem Tumor und Trauma im allgemeinen dieses letztere jedoch
als wichtiger Faktor in der Atiologie der Chordome zu hetrachten sei.

Symptomatologie.

Auf der von Coenen gegebenen Klassifikation der Chordome fuflend
gibt Andler folgende Einteilung der caudalen Chordome:

1. Zentrale Chordome (die Geschwulst ist im Inneren der Kreuz-
und SteiBwirbel gelagert). '

2. Peripherische Chordome: 1. Retrosakrale Geschwulst, die an der
hinteren konvexen Fliche des Os sacrum wichst; 2. Antesakrale (die
Geschwulst wichst an der vorderen konkaven Kreuzbeinfliche).

3. Enterale (Chordome, welche primér in den Winden von Darm-
teilen liegen).

Wie Prof. Jelenjewsky und Prof. Melnikow mit Recht bemerken, ist
diese Einteilung der caudalen Chordome nicht absolut, denn die Dauer,
sowie auch die Entwicklungsrichtung des krankhaften Prozesses ver-
wischt diese Aneinandergrenzung. Andler weist darauf hin, dafl die
Symptomatologie der zentralen und der peripheren Chordome nur in den
Anfangsstadien verschieden sei, wihrend der weiteren Entwicklung der Er-
krankung kénne man schon diese strenge unterscheidende GesetzmiBigkeit
der caudalen Chordome von zentralem und peripherischem Typus nicht
mehr finden, denn es kann ein zentrales Chordom in ein peripherisches
umwachsen und umgekehrt. Die Hauptsymptome der caudalen Chordome
sind die Nervensymptome. Das Wachstum des Chordoms ruft eine
mechanische Kompression von Nervenstdmmen und Entartung der
Nervenbahnen hervor. Charakteristisch fiir die Chordome sind die ihrem
Typus, ihren Formen und ihrem Verlauf nach verschiedenen Radiculitiden,
wenn bei zentralen Chordomen die Nervensymptome Initialsymptome
sind, so erscheinen die ersteren bei den peripherischen Chordomen zu-
meist als Spitsymptome.

Bei zentralen Chordomen komprimiert der wachsende Tumor die
Wurzeln wie vor ihrem Durchgang durch die intervertebralen Léocher, so
auch unmittelbar an den Ausgangsstellen. Beim Wachsen des Tumors
nach oben in den Zentralkanal werden der Duralsack, die Cauda equina
und der Conus medullaris betroffen.
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In Fillen von antesakralen Chordomen ist der Druck des Tumors
auf den Plexus sacralis, Plexus coccygeus sowie auf den Grenzstrang des
Sympathicus zubeachten. Am wenigsten sind die Nervensymptome in den
Fallen mit retrosakralen Chordomen ausgepragt. Ein langsam nach
hinten wachsender Tumor kann wahrend langer Zeit gar keine Nerven-
symptome hervorrufen.

Von den Nervensymptomen sind an erster Stelle nach ibrer Héaufig-
keit und Ausgesprochenheit die radikuléren Schmerzen zu stellen. Andler
hat sie in allen seinen sieben Féllen beobachtet und hélt die intensiven
Wurzelschmerzen fiir das klassische Frithsymptom der Chordome. Indem
sich diese Schmerzen in den verschiedenen Richtungen der Haut, der
inneren Organe der Kreuz- und Steilwurzeln ausdehnen und sich meisten-
teils in der Dammgegend und in den medialen Teilen der glutealen Mus-
kelgruppen lokalisieren, steigern sie sich von kratzenden, bohrenden
Empfindungen zu unaushaltbaren und grausam intensiven Leiden der
Patienten. In solchen Fallen treten Schlafstérungen auf und nur die
Narkotica verschatfen dann gewisse Erleichterung. Fiir diese Schmerzen
ist das anfallsweise Auftreten in den anfénglichen Stadien charakte-
ristisch; in den spéteren Stadien werden die Schmerzen besténdig.

Coenen sieht die Ursache der Intensitétsschwankung der Schmerzen
in periodisch auftretenden Anschwellungen der Aste der Art. und Vena
hypogastrica sowie in mechanischen Momenten bei Blasen- und Darm-
fillung. '

Unter Hinweis darauf, daB dieser Annahme die dauerhaften Remis-
sionen der Schmerzen widersprechen, erklirt Andler die Intensitéts-
schwankungen der Schmerzen durch zeitweilige und partielle regressive
Verénderungen im Tumor selbst. Uns scheint es am richtigsten, den
anfallsformigen Charakter der Wurzelschmerzen bei caudalen Chor-
domen im Sinne der zur Genese der tabischen Krisen gehérenden Theorie
von Cenna zu betrachten, und zwar in den Anféllen eine Entladung von
sich langsam und allméhlich summierenden Reizen zu erblicken.

Ausfallserscheinungen (radikulére, sensible und motorische) sind
nicht oft, dank dem Prinzip der mehrfachen segmentiren Innervation.
Sie zeigen auf ausgedehnte Wurzelaffektion (Andler). Sensibilitits-
und motorische Stérungen von peripherischem Typus sind sehr selten.
In dieser Beziechung ist Walzs Fall von Interesse, wo der Tumor in das
rechte Foramen ischiadicum durchgewachsen war und Erscheinungen
einseitiger Ischias gegeben hat.

Grofen Platz in der Klinik der caudalen Chordome nehmen die
Storungen seitens des Rectum und der Blase ein. Letztere kommen recht
oft, wenn auch meist in spéteren Stadien vor. Sie beginnen gewdhnlich
mit leichten Blasenstorungen (Pollakiurie und Dysurie und steigern sich
_ bis zu ausgesprochenen Lihmungserscheinungen mit verschiedenen
Formen von Inkontinenz. Der Detrusor vesicae wird frither als der
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M. sphineter getroffen, infolgedessen gibt es zumeist im Beginn Harn-
verhaltung mit nachfolgender Ischuria paradoxa oder vollstindiger In-
kontinenz. Sehr oft gibt es gleichzeitige Blasen- und Darmstérungen,
vor allem infolge einer gemeinsamen Innervartion des Rectums und der
Blase (Lund, Lewis, Pool). Isolierte Stérung der Defédkation kommt nur
als Stuhlverhaltung vor (Andlers 8., 5., 6. Fall, Potoschnik, Lewis, Walz,
Sommer), was die Autoren verschieden erklidren: mechanische Erschwe-
rung der Darmentleerung infolge der Kompression des Rectums durch
den Tumor, nervose Stérungen von seiten der Sensibilitdt und Aus-
bleiben des durch receptorische Nerven geleiteten Deféakationsdranges,
Lahmung der mit dem Defidkationsakt verbundenen Muskeln (Becken-
muskeln). ,

Verlouf. Die Schnelligkeit des Tumorwachstums, sowie der Cha-
rakter des klinischen Bildes werden von dem Charakter der caudalen
Chordome selbst und ihrer Wachstumsrichtung bestimmt. Den schnell-
sten Krankheitsverlauf haben die zentralen Chordome, am langsamsten
wachsen die retosakralen. Die Dauer der Erkrankung schwankt stark.
Stewart, Maccia, Potoschnig berichten tiber einen langsamen Verlauf des
Prozesses und schétzen in ihren Fiallen die Entwicklungszeit des Tumors
auf 8 bis 18 Jahre. Reines und Rouslacroix wissen eine Frist sogar iiber
200 Jahre. Dabei war in den Fallen von Debernordo, Miccots, Ribbert die
Dauer des Tumorwachstums 6—10 Monate, in den Fallen von Podlaha
und Pavlica 11/, Jahr, Lunda bis 2 Jahre.

Andler nimmt als mittlere Zeit fiir die Verlaufsdauer der caudalen
Chordome von dem Zeitpunkt der Erscheinung erster Symptome bis der
Patient sich an den Arzt wendet, 2—5 Jahre an.

Grofle Bedeutung fiir den Verlauf der caudalen Chordome hat der
jeweilig verschiedene Charakter ihrer Bésartigkeit. Die meisten Autoren
heben hervor, dal man diese letztere vor allem im klinischen Sinne
verstehen miisse (Walz, Podlaha, und Pavlica). Nach der Meinung von
Podlaha und Pavlica miissen bei den einen bosartigen Charakter habenden
Chordomen nicht unbedingt alle Zeichen der Bosartigkeit (rasches Wach-
sen, Zerfall, expansives, infiltrierendes, destruktives Verhalten gegen
die umgebenden Gewebe, Neigung zu Rezidiven, Metastasenbildung,
Kachexie) vorhanden sein und tatsachlich sind sie es auch nicht.

Das am stirksten ausgeprigte Zeichen der Bosartigkeit der Caudal-
chordome ist, nach der Meinung der Autoren, die Neigung zu Rezidiven
und zn wiederholentlichen Erkrankungen. Zwei- und dreimalige Rezidive
sind sehr charakteristisch. Ebenso charakteristisch ist die Durchwachsung .
und Zerstorung umgebender Gewebe und die Invasion mit Geschwulst-
zellen der Blut- und LymphgefaBie (Podlaha und Pavlica, Potoschnig,
Lewis, Pelriwalsky).

Aber viel seltener sind die Metastasen. In den von Podiaha und
Pavlica gesammelten 44 Fallen von Caudalchordomen wurden von
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ihnen Metastasen nur in 8 Féllen verzeichnet. In den Fillen von Pofo-
schntg und Petriwalsky waren Metastasen in die Leber und die lympha-
tischen Leistendriisen, bei Sewart in die Muskeln der rechten Schulter
sowie des linken Oberschenkels, Argout und Lestrade in die Leber, Peires
in die Leistendriisen, Micoti in die antesakralen lymphatischen Driisen
und in die Milz vorhanden.

Kachexie ist auch selten. Sie wurde nur in Fillen. von Lewss, Rous-
lacroiz, Reines, Peyrom, Berard, Dunne beobachtet.

Diagnose. Der Diagnose zugrunde mufl man die Subjektivklagen
des Kranken, vor allem die Klagen iiber Schmerzen, die den Charakter
der radikuléren haben, legen. Die Objektivuntersuchung muB sich auf die
Symptomatologie seitens des Nervensystems, sensorische und motorische
Storungen, sowie auf die palpatorische Untersuchung und die Unter-
suchung per rectum oder per abdominem stiitzen. Rectaluntersuchung
bei den antesakralen Tumoren gab in allen Fillen (mit Ausnahme
der Fille von Link-Warstat und Lewis mit hochstehenden Tumoren)
die Moglichkeit, den Tumor zu palpieren. Der Tumor hat gewdhnlich
eine glatte Fliche, nur mit Knoten an einigen Stellen, und ist sehr
druckempfindlich, besonders bei dessen zentralem Wachstum. GroBe
Stiitze bildet die Rontgenuntersuchung besonders bei zentralen. Chor-
domen, wenn die rectale und die abdominale Untersuchung nichts ergeben
konnen. Fir gewohnlich gibt die Rontgenuntersuchung ein eigenartiges
Bild: grofie fleckenartige, gleichsam durchbohrte Herde auf einem
diffussen, das ganze Os sacrum infiltrirenden Schatten.

3. Pathomorphologie und Histogenese der Chordome.

Um uns die Frage von der formativen Entstehung der Chordome
klar zu machen, miissen wir auf einige Momente der Embryologie und
der Onkologie eingehen. Allgemein gesprochen, kann es zweierlei Maf-
stabe der Bosartigkeit der Neubildungen geben, einen klinischen und
einen pathomorphologischen. Abgesehen von den sehr seltenen gut-
artigen Clivuschordomen, kénnen wir mit vollem Recht J. Podlaha und
F. Povlica zustimmen und sagen, dall die Chordome iiberhaupt bos-
artige Geschwiilste sind, denn sie zerstdren die Nachbargewebe, geben
hartnéckige und fast stdndige Rezidive und entstehen an Stellen, die
einer friihzeitigen Diagnose, sowie einem operativen Eingriff wenig zu-
ganglich sind. Aber fiir den pathologischen Anatomen, der gewdhnt ist
die Bosartigkeit der Geschwiilste nach dem Grade der Anaplasie, der
Schnelligkeit des Wachstums (Mitosenreichtum im mikroskopischen
Gesichtsfeld), nach ihrer Fahigkeit Metastasen zu geben u. &. zu messen,
geniigt dies nicht. Hs ist eben deshalb die Frage von der formativen
Histogenese der Chordome fiir uns von Interesse. Die Entscheidung
der Frage der formativen Histogenese der Neubildungen bringt uns néher
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zur Entscheidung der Frage ihrer Pathogenese und bekommt deshalb
eine eminent praktischie Bedeutung, denn man kann ja eine Erscheinung,
die man nicht gut versteht, auch nicht bekdmpfen.

Der jetzige Zustand der Lehre von den Chordomen lift Besseres
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Abb. 1. Abb. 2.

Abb. 1. Querschnitt eines Amphioxusembryo zur Zeit der Bildung des 5. Primirsegmentes

nach Hatscheck und Rauber. CH Entodermalstelle, von der die Bildung der Chorda

ausgeht, ak, ik, mk #uBeres, inneres und mittleres Keimblatt, mp Medullarplatte,
dh Darmhohlung, c¢h Koérperhihle,

Abb. 2. Querschnitt eines Amphioxusembryo mit 5 vollentwickelten primiren Segmenten.

Man sieht die weitere Etappe der Chordaentwicklung Nach denselben Autoren.
Bezejichnungen wie in Abb. 9.
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Abb. 3. Abb. 4.

Abb. 3. Querschnitt durch die Koérpermitte eines Amphioxusembryo mit 11 Primiér-
segmenten nach denselben Autoren. Man sieht die vollstéindig formierte Chorda, welche
zwischen dem Darm- und dem Medullarrohr gelagert ist.

Abb. 4. Alveolares Chordagewebe. Querschnitt durch die Chorda einer jungen Forelle.
(Nach R. Hertwig.)

wiinschen und verdient eine Revision im Lichte der gegenwirtigen
Onkologie.

Wir beginnen damit, daf einige Autoren, wie z. B. F. J. Tschisto-
witsch (1921), das Chordom als eine eigenartige Abart der Chondrome
betrachten, wenn sie auch freilich die spinale Chorda als seine Ent-
stehungsquelle erwihnen. Bei H. Ribbert findet das Chordom seine
Stellung zwischen dem Fibrom einerseits, dem Osteom und Chondrom
anderseits, in jedem Fall unter den Geschwiilsten von bindegewebigem
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Charakter. N.N. Petrow bezeichnet das Chordon als ein Progonoblasiom
im Sinne von Mathias, aber wohlverstandlich chordaler Entstehung.
M. Schulgin, welcher das Klassifikationsschema der Geschwiilste
von M. Borst benutzt, rechnet die Chordome zu der Gruppe der em-
bryonalen Chordome, d. h. zu den bindegewebigen Geschwiilsten, be-
zeichnet sie aber als Choristome. Nach A. Melnikow und K. Jelenjewsky
ist das Chordom entodermaler Abkunft, denn es entsteht beim Embryo
aus einem Teil des Primitivdarms. Wenn auch unter den neueren Autoren
keine Meinungsverschiedenheiten bestiglich der Entstehung der Chor-
dome aus dem Gewebe der Chorda dorsalis bestehen, so wird das Chorda-
gewebe selbst bald als Epidermoidgewebe, Studnicks, bald als Archi-
thelinm oder Préthelium, Alezais und Peyron, bald als Parathelium oder

Kn Chazw

Abb. 5. Abb. 6.

Abb. 5. Chordagewebe nach 4. Linck. (Die Abbildung ist aus der Arbeit Korizkys ent-
nommen.) Zwischen den Chordahiillen (chh) ist ein Streifen undifferenzierter Chorda-
zellen zu sehen (Chz).

Abb. 6. Vakuolisierte Chordazellen nach 4. Linck (Chz) Chordazellen, Chk Kanal,
Chzw Zwischenzellensubstanz, Kn der mit dem Knorpel grenzende Rand.
(Abbildung aus der Arbeit Korizkys.)

Apothelium, Berard, Donet u. a., angesehen, und endlich rechnen Pod-
laha und Pavlica die Chordome zu den Epitheliomen und fiigen hinzu,
daf ihres Erachtens die meisten von verschiedenen Autoren beschrie-
benen Chordome den Carcinomen #hnlich seien. ,
Wir gestatten uns, fiir einen Augenblick die Aufmerksamkeit auf die
Chorda dorsalis selbst, als den Boden, auf welchem ein Chordom auswichst,
zu richten. Die Spinalchorda, dieses primitive Achsenskelet aller Wirbel-
tiere, den Menschen inbegriffen, wird im Laufe der Embryonalentwick-
lung aus dem Entoderm gebildet (R. Hertwig, B. Widersheim, A. Rouber),
d. h. sie ist ein Epithelderivat. Die Chorda ist eine elastische Schnur,
welche dem ganzen Embryonalkérper entlang zwischen dem Verdauungs-
kanal und dem Nervenstamme zieht und aus eigenartigen groBen Zellen,
welche manchmal durch ihren Bau an die Pflanzenzellen erinnern,
besteht (R. Hertwig). Die Chordazellen liegen zuerst dicht aneinander
und haben nur sehr wenig homogene Zwischenzellsubstanz. Spéter ver-
dickt sich die Zwischsubstanz und das Gewebe wird dem Knorpel #hnlich
(R. Rauber). Infolgedessen rechneten einige Forscher, wie z. B. Kolliker,
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das Chordagewebe zu der Gruppe der sog. zelligen Knorpel. Aber
trotz seines eigenartigen Baues ist es richtiger, das Chordagewebe als ein
Epithelgewebe zu betrachten. Das Chordagewebe kann eine besondere
Gruppe des Epithelgewebes ausmachen. Um die Chorda bilden sich drei
Héute: 1. die innere Haut aus fibrésem oder Knorpelgewebe; 2. elastische
Haut manchmal aus zwei Schichten, einer #uBeren und einer inneren,
bestehend ; 3. die skeletbildende Schicht, welche manchmal als die duflere
Chordahaut bezeichnet wird.

R. Hertwig halt diese skeletbildende Gewebsschicht fiir das Gewebe,
aus dem spiter die Knorpel und dann auch die Wirbel- und Schidel-
knochen sich bilden. Die Skeletentwicklung geschieht allméhlich; statt
der Chorda entsteht zuerst das knorpelige und dann auch das knécherne
Skelet. Aber sogar bei hoheren Sdugetieren bleiben. Chiordareste in. Form
der intervertebralen Menisken (Nucleus pulposus und die Ligamenta

intervertebralia) (R. Widersheim) be-

stehen. Und da endlich zwischen den

) Wirbf?ln fibroser KI‘IOI‘pel (Fibrocall“ti-

r‘_@* (liago 111te(;-"verte]%rai3a.) voﬁanderi{ 1:*:,

- er aus den mit kleiner Menge Kitt-

p Q‘j @_";9,’. @ substanz untereinander verblgmdenen

—— Streifen. kollagener Fibrillen besteht,

Abb. 7. Faseriger Knorpel auf der fibro- wihrend zwischen den sich in allen

cartilago intervertebralis des Menschen  Richtungen kreuzenden Fasern grup-

nach 4. Rauber. . .

penweise oder einzeln Zellen zerstreut

sind, welche von kleinen Mengen Knorpelgrundsubstanz umgeben sind

(A. Rauber), so miissen wir dies, wie es scheint, im Sinne G. Korizkys

als eine Transformation des epithelialen Chordagewebes in ein apo-
theliales Gewebe von fibroblastischem Typus betrachten.

Auf diese Weise miissen wir zulassen, dalB Reste von dem Chorda-
gewebe in der Richtung zum fibroblastischen Typus in einer mehr oder
minder verdnderten Form in der ganzen Linge der Wirbelsdule von der
sphenooccipitalen Synchondrose bis zum Steilbein verbleiben kénnen.
M. Petrow schlagt vor, solche Reste nach Mathias als Progonome zu be-
zeichmen. Diese embryonalen Reste kénnen unter dem Einflul verschie-
dener Ursachen, wenn eine Stérung des Zwischenzellengleichgewichtes
(Cohnheim) entsteht, eine gewisse Wachstumsexpansion gewinnen, die
anderen Gewebe verdréngen und zerstoren, und sie werden dann, nach
dem Ausdruck von M. Peirow, echte Geschwiilste, Progonoblastome.
Vom Standpunkt der Transformationstheorie der Geschwiilste von
G. Korizky ist eine Transformierung eines apothelialen Gewebes in ein
epitheliales unmoglich, und ebensowenig kénnen Geschwiilste aus dem
gleichnamigen Gewebe entstehen. Wenn wir jedoch die Pathomorpho-
logie der Chordome studieren, so fallt uns auf, daf dieselben desto bos-
artiger sind, je klarer die Ahnlichkeit ihres Gewebes mit dem Epithel-
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gewebe hervortritt. Darauf lenken die Aufmerksamkeit Podlahe und
Pavlica, denselben Schlull kann man auch aus den Beschreibungen
Wegelins und anderer Autoren ziehen, und dasselbe kénnen auch wir
auf Grund unserer Untersuchung zweier Chordomfille bestétigen. Wir
konnen deshalb auch annehmen, dall wir es gegebenenfalls mit einer
Anaplasie des zuerst transformierten Chordagewebes, d. h. mit einer
gewissen Anndherung desselben an den primordialen Embryonalzustand,
zu tun haben. Den Ausdruck Anaplasie gebrauchen wir hier im Sinne
von Hansemann und nicht in dem von G. Korizky. Uberhaupt scheint
es uns schwer, vom Standpunkt der Transformationstheorie Korizkys
die Pathogenese der Chordome sowie auch anderer Progonoblastome
zu begrinden. In der Frage der Patho-
genese der Chordome stimmen wir dem
Standpunkt von Ribbert, Cohnheim und
M. Petrow bei.

Welche Momente nédmlich es sind,
die das blastomatose Wachstum der
chordalen Reste erregen, ist schwer zu
sagen. Wie aber erwahnt, lenkte Andler
die Aufmerksamkeit darauf, daf3 18%/;aller
von ihm auf Grund eigener Beobach-
tungen sowie der Literaturangaben analy-
sierten Chordomfille auf dem Boden des
Trauma entstanden waren. Dies nihert Abb. 8. Sagittaler medianer Durch-
noch mehr die Chordome in der Art ihrer i;’?ﬁ‘ftﬁlﬁgs %ﬁﬁ?jﬁ;ﬁ;ﬂ&‘;‘?ﬁsh“ﬁ?
Entwicklung zu den gewissen Sarkom- gegen ibrer Sphenooceipitalsynchon-

. N . R drose auf der Clivusoberfliche ragt
arten. Wir miissen jedoch darauf hin- ein Kkieines Chordom hervor. Ab-
weisen, daf vk bel der Entstehung der  Y4me v T ohts ma von
Carcinome die mechanischen Momente
nicht die letzte Rolle spielen kénnen. Nach allem, was uns tiber die Patho-
morphologie und die formale Entstehung der Chordome bekannt ist, ist
fiir uns die Tatsache von groBem Interesse, da manchmal Chordome, als
zuféllige Leichenbefunde, bei an allgemeiner Carcinomatose verstorbenen
Personen gefunden worden sind. Solche Falle wurden von Schreiber (all-
gemeine Carcinomatose bei einer Frau. Tod. Zufilliger Befund eines Clivus-
chordoms), sowie von Nebeltau (Rectumcarcinom bei einer Frau. Tod.
Zufalliger Befund eines Clivuschordoms) beschrieben. Und wenn auch
Coenen diese beiden Fille zu den gutartigen Chordomen zéhlt, so glauben
wir doch, daB die allgemeine Stoérung des physikalisch-chemischen
Gleichgewichts in dem durch Carcinomatose geschidigten Organismus
nicht ohne Einflufl auf die Beschleunigung des Wachstums von ento-
dermalen clivalen Progonomen geblieben sein konnte, was die Ent-
stehung der Chordome in diesen beiden Féllen zur Folge gehabt hat. Dies,
sowie die Tatsache, daB in je mehr vorgeschrittenem Alter die Chordome

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 89, 16
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entstehen, dieselben desto bosartiger sind, bringt die Chordome niher
mit den Carcinomen zusammen, was auch auf Grund der Ontogenese
zu erwarten ware.

Die Pathomorphologie der Chordome kann man sich auf Grund der
Literaturangaben in folgender Weise darstellen. Makroskopisch erscheinen
diese als kleine, glashelle, prallelastische, gelatinés aussehende Aus-
wiichse hochstens von Frbsengrofe. Diese Geschwiilste entstehen
subdural am héufigsten im Gebiete der sphenooccipitalen Synchondrose.
Sie konnen durch die Dura in der Richtung zu der Arachnoides und der
weichen Hirnhaut durchwachsen und in diesem Fall sitzen sie meistens
auf einem dinnen Stiel. In diesem Aussehen haben diese Geschwiilste,
nach Ribbert, einen gutartigen Charakter und sie konnen als zufillige
Obdulktionsbefunde beobachtet werden. Anders sehen die bésartigen
Chordome aus. Im Gegensatz zu den gutartigen wachsen sie fast niemals
durch die Dura mater hindurch, sondern dringen unter dieser vor als harte,
" hockerige prall-elastische Geschwiilste, zerstéren sehr oft unter sich
den Knochen und kénnen dann gleichsam mit einer Wurzel in die Knochen-
markhohle einwachsen. Solche bosartigen Chordome wachsen schneller
und erreichen betrdchtliche Grofen (Kastanien- bis HalbeigroBe und
noch mehr). Vertebrale und caudale Chordome wurden nur in Form
dieses zweiten bosartigen Typus beschrieben. Besonders grofe Mafle er-
reichen die caudalen (sakralen) Chordome; so beschreiben J. Podlaha
und F. Pavlice (1928) eine Geschwulst ungefahr so groB wie zwei
Mannsfauste.

Was die Beschreibung des histologischen Aufbaues der Chordome
anbelangt, so wiirden wir vergeblich nach dieser auch in den letzteren
Ausgaben solch populdrer Lebrbiicher der pathologischen Anatomie,
wie in. denen von L. 4schoff und Ed. Kaufmann, suchen; diese beiden
Autoren widmen dem nur einige Zeilen. Eine eingehende Beschreibung
des mikroskopischen Bildes der Chordome finden wir nur bei H. Ribbert
sowie auch in der verhaltnismafig neuen periodischien Literatur (Link,
Wegelin, H. Chari, Podlaha und F. Pavlica). Allgemein gesprochen, kann
man im mikroskopischen Bild eines Chordoms zwei Arten von Zellen
sehen, welche sich zwischen den Fasernstreifen eines bindegewebigen
Stromas befinden, die blasigen und die kompakten Zellen und zwischen
diesen mehr minder groBe Mengen einer zarten schleimihnlichen Zwi-
schenzellsubstanz, welche metachromatische Reaktion mit Thionin
gibt. Die grofien ,blasigen’* Zellen sind den Pflanzenzellen dhnlich. Sie
liegen in Gruppen oder in Bandern angeordnet und machen den Eindruck
von Epithelzellen. Im Protoplasma dieser Zellen kann man Vakuole ver-
schiedener Grofle sehen von ganz kleinen bis zu solchen, die die ganze
Zelle ausfillen, indem sie das Protoplasma ganz an die Peripherie und
den Kern seitlich verdrangen und auf diese Weise das Bild eines Ringes
schaffen. In den Zellen mit mehreren Vakuolen, wenn der Kern zentral
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liegt, hat das Protoplasma ein spinnwebiges Aussehen. Diese Zellen wur-
den. infolge. ihrer #uBeren Ahnlichkeit mit Pflanzenzellen von Virchow
Physaliphoren genannt, und daher rihrt seine Bezeichnung der Ge-
schwulst als Ecchondrosis physaliphora.

Nach entsprechender Fixation und Farbung kann man erkennen,
daB diese Vakuolen sich eigentlich an den Stellen finden, wo Glykogen-
tropfchen und -kliimpchen gewesen sind. AuBlerdem finden sich stellen-
weise, insbesondere in der Néhe von nekrotischen Herden, Gruppenvon
Zellen, in deren Protoplasma nach einer Farbung mit Sudan III Fett-
tropfchen (H. Chiari) zu sehen sind. Neben diesen vakuolisierten Zellen
beobachtet man, besonders bei bosartigen Chordomen, Zellen von ganz
verschiedenartiger Form, sternige, geschwinzte, polyedrische und andere.
Das Zellprotoplasma farbt sich meistens schwach mit sauren Farben
und zeigt manchmal leichte Kornigkeit. Unter den vakuolisierten Zellen
unterscheidet Studnicka ,,multivakuolare oder ,schaumige Zellen.
AuBer allen diesen verschiedenférmigen Zellen des Chordomgewebes
sind noch runde oder polyedrische epitheldhnliche Zellen, ohne Vakuolen
zu erwihnen mit homogenem oder kornigem schwach eosinophilem
Protoplasma, die gruppenweise liegen und als jiingere Vorstufen vakuoli-
sierter  Zellen, junge unreife Formen der Chordazellen, deren Anh&u-
fungen die Proliferationszentren bilden, zu betrachten sind (Jelen-
jewsky).

In manchen Zellen ist ein minder grofer Polymorphismus der zelligen
Elemente anzutreffen; J. Podlaha und F. Pavlice halten diesen Poly-
morphismus fiir ein Zeichen der Bosartigkeit einer Geschwulst. Ziemlich
oft sind, besonders in bosartigen Chordomen, parenchymattse Hémor-
rhagien und Herdnekrosen zu beobachten.

Das bindegewebige Stroma der Chordome ist bald zart, bald stérker,
doch hat es viele gut formierte Blutgefafle. In diesem Bindegewebe kommt
entweder eine lymphoide oder leukocytére Infiltration bald stellen-
weise um die Gefélle, bald diffus vor. Stellenweise ist das Bindegewebs-
stroma hyalinisiert. H. Chiari gibt an, dall, wenn auch nur selten,
lakundre Knochenresorptionen mit Teilnahme von Osteoklasten zu
beobachten seien; oOfters sieht man, da8 die Knochenbalken der
Substantia spongiosa von Geschwulstzellen umlagert sind, oder daf}
Capillargefafie an der Knochenoberfliche verlaufen und die sog. glatte
Resorption. des Knochens bewirken. Neben den FErscheinungen des
lakunéren Zerschmelzens und der Knochenresorption ist an einigen
Stellen die Bildung der osteoiden und der Knochensubstanz zu beob-
achten. Die Bildung von Knochenbalken inmitten des Chordomgewebes
zeigt auf die skeletogene Entstelung desselben (Coenen).

Die Frage, wie die Grenze zwischen den malignen und den. gutartigen
Chordomen zu ziehen sei, ist schwer zu entscheiden. Es ist zweifellos,
dafl Chordome Metastasen geben kénnen, doch kommt dies sehr selten

16*
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vor und ist bisher nur in sieben Fillen verzeichnet (Podlaha und
Pavlica). Aber nach wiederholten operativen Eingriffen rezidiviert diese
Geschwulst sehr hartnéckig und zerstért durch ihr Wachstum die an-
grenzenden Gewebe; Kachexie kommt nur selten vor.

Morphologische Zeichen der Bosartigkeit eines Chordoms kennen
wir indessen nicht (Coenen). Die Bosartigkeit der Chordome. wenn
sie auch in letzter Linie ihr pathologisch-anatomisches Substrat haben
mull, hat doch hauptsichlich einen rein klinischen Charakter. Sie wird
durch folgende Momente ausgezeichnet: 1. Rezidive, 2. Durchwachsung
und Zerstérung der anliegenden Gewebe, 3. Polymorphismus der zelligen
Elemente und endlich, sehr selten, 4. grofle Mengen von Mitosen und
noch seltener Metastasen.

4. Eigene Beobachtungen der Verfasser.

FallI. Aus dem Ukrainischen Pathologisch-anatomischen Institut in Charkow.
a) Klinische Beobachtungen.

Kranker S-tz, 34 Jahre alt, jiidischer Abstammung, Kaufmann, aus Charkow,
kam in die Klinik des Ukrainischen psycho-neurologischen Instituts mit folgenden
Erscheinungen: Schluckbeschwerden, Erschwerung der Zungenbewegungen, Heiser-
keit, stille undeutliche néselnde Sprache, Diplopie beim Blicken nach rechts,
Abmagerung der Muskeln in der Hals-, Schulter- und oberen Riickengegend, links
(Mm. sternocleido-mastoidei und cucullares) und Fehlen des Defikationsdrangs.

Den Beginn der Erkrankung gibt der Kranke seit Mérz 1925 an. - Er erkiltete
sich damals, nachdem er einige Stunden in berauschtem Zustande drauBlen im
Regenwetter verbracht hatte und erkrankte. Er hatte Temperaturerhhung,
intensive Kopfschmerzen von unbestimmter Lokalisation. Es entstanden unwill-
kiirliche Rechtsdrehungen des Kopfes, den er nur mit Miihe zuriickdrehen konnte.
Am vierten Tage trat bei dem Kranken Doppelsehen auf und der zugerufene Arzt
stellte bei ihm Parese des N. abducens dexter fest. In nachfolgender Periode bei
Verbesserung des allgemeinen Zustandes des Kranken verschwand das Doppel-
sehen nicht, dagegen verstirkte sich dasselbe und im Mai 1925 wurde bei ihm
drztlich auch Parese des linken N. abducens festgestellt. Nach einiger Zeit ver-
minderten sich jedoch die Doppelsehenerscheinungen und verschwanden ganzlich, so
dafi der Kranke sich vollsténdig gesund fiihlte. Wahrend dieser ganzen Periode hat
der Kranke AlkoholmiBbrauch getrieben. Im November desselben Jahres nach einem
Trinken trat wieder Temperaturerhthung auf und es verschlechterten sich die
Krankheitserscheinungen, wobei der Kranke diesmal bei sich seitliche Ablenkung,
Begrenzung der Beweglichkeit, sowie Abmagerung und Formverdnderung der Zunge
bemerken konnte. Wahrend der folgenden 2%/, Jahre unter Exacerbationen und
Verminderungen des krankhaften Prozesses hat sich das jetzige Krankheitsbild
entwickelt. Eine Verschlechterung des krankhaften Prozesses wurde fast immer
von heftigen Kopfschmerzen, subfebrilen Temperaturerhdhungen und Verstirkong
der Diplopie begleitet.

Die Entwicklung und Erscheinungsfolge der Symptome war die folgende.

Die Erkrankung begann mit Doppelsehen und Storungen der Augenbewegungen,
dann kamen hinzu Erschwerung der Zungenbewegungen, leise Sprache, Undeut-
lichkeit in der Aussprache einzelner Laute, Heiserkeit der Stimme, Schluck-
beschwerden und zuletzt hat der Kranke bei sich eine Abmagerung der Muskulatur
links am Hals, Schulter und oben am Riicken bemerkt. Wahrend der ganzen
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Zeit seiner Erkrankung hatte sich der Kranke energisch kuriert. Er hatte
ohne deutlichen Erfolg einen Kursus spezifischer Therapie durchgemacht, nahm
40 Schwefelbider in Pjatigorsk (Kaukasus), sowie Jonisation der Zunge. 1926
verbrachte er einen Monat in der Klinik des psycho-neurologischen Instituts, wo
bei ihm damals festgestellt wurde: vollstandige Lahmung des rechten und Parese
des linken N. abducens. Augenhintergrunduntersuchung, Wa.R. und Untersuchung
der Blutmorphologie haben nichts Charakteristisches erbracht.

Anamnesis. Die Frithentwicklungsperiode verlief normal. Zu gehen und zu
sprechen wurde mit einem Jabhr begonnen. Im Alter von 7—8 Jahren litt er
manchmal am Enuresis nocturna. Von Infektionen der Kindheit gibt er nur Masern
an, sonst schildert er sich als schwiichliches, kriankliches Kind. Im linken Ohr
besteht bei ihm eine Trommelfellperforation, von der er nicht weill, wie sie ent-
standen sei. Im Alter von 10 Jahren hatte er Erscheinungen von zwangsmaBiger
Drehiung des Kopfes nach der Seite, welche von Schmerzhaftigkeit und Unver-
mégen dem Kopf normale Stellung zu geben, begleitet wurden. In spateren
Jahren, ohne eine ihm bekannte Ursache nahm sein Kopf fast alljahrlich fir
einige Tage eine zwangsmiBige Haltung ein, und war nach irgendeiner Seite
gedreht.

1918, wihrend einer fieberhaften Erkrankung mit Temperatursteigerungen bis
zu 40° G, 1itt er im Laufe eines Monats an dieser zwangsméaBigen und sehr schmerz-
haften Kopf- und Halsdrehung. Wahrend dieser Erkrankung delirierte der Kranke
und ging des ofteren nachts durch die Zimmer im somnambulistischen Zustande
herum, nannte sich chinesischen Kaiser und redete viel anderes wahnsinniges Zeug.
In der nach dieser Erkrankung folgenden Zeitperiode hatte der Kranke oft Anfille
von Kopfschmerzen, wihrend welcher er oft faselig wurde. Geschlechtliche Reife
erlangte er mit 18 Jahren — geschlechtliches Leben seit dem 23. Jahre. Seit 5 Jahren
ist der Kranke verheiratet. Die Frau ist gesund und verzeichnet keine Tot- und
Fehlgeburten. Das einzige dreijahrige Kind ist gesund. Vater des Kranken ist
65 Jahre alt und gesund. Die Mutter war mit 55 Jahren an unbekannter Ursache
gestorben. Von den 4 Briidern des Kranken war der eine an Sepsis gestorben.
Die iibrigen drei sind gesund. Venerische, Geistes- und Nervenkrankheiten bei
ihm und in der Familie werden negiert. Im Verlaufe des Jahres 1925 hatte der
Kranke systematisch getrunken und 3 Monate vor der Erkrankung trank er fast
taglich bis zur Berauschung.

St. praesens. Kranker mittelgroB. Konstitution — nach Krefschmer — von
asthenischem Typus. Haut von weilllichgrauer Farbe, diinn und fiihlt sich trocken.
an. Ihr Turgor ist ein wenig herabgesetzt. Es fallt in die Augen die ungeniigende
Entwicklung der sekundiren Geschlechtszeichen, Fehlen von Haarwuchs an Kinn
und Oberlippe. Lymphatische Driisen sind zu palpieren — Hals-, Achsel- und Leisten-
driisen von Erbsen- bis SchnittbohnengroBe und harter Konsistenz, mit dem darunter-
liegenden Gewebe nicht verwachsen. Knochen-Binderapparat normal. Ebenso die
Muskulatur. Seitens der inneren Organe ist die Pathologie nicht ausgepragt.

St. neurologicus.

Hirnnerven.

1. Paar — Norm.

2., 3., 4, 6. Paar — Visus, Licht- und Farbenempfindung, Gesichts-
feld sind in normalen Grenzen. Die Lidspalten sind nicht gleichmiBig — rechts
etwas schméler als links. Schwach ausgesprochener beiderseitiger Exophthalmus.
Anisokorie D>8. Lichtreaktion — direkte und indirekte — und Konvergenz-
reaktion der Pupillen, sowie die Konvergenz der Augenbulbi selbst sind normal.
Augenbewegungen werden nach allen Seiten und in vollem Umfange ausgefiihrt,
mit Ausnahme der AuBenbewegung des rechten Augapfels, die_etwas begrenzt
erscheint (Parese des rechten Abducens).
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Subjektiv verzeichnet der Kranke Doppelsehen beim Blicken nach rechts.
Es sind nystagmische Zuckungen von fixativ einstellendem Charakter vorhanden.

5. Paar. Mit Ausnahme einer geringen Umfangsabnahme der Masseter- und
Temporalismuskeln rechts im Verhiltnis zu links sind keine Abweichungen von
der Norm der Funktionen im sensorischen und motorischen Gebiet der Trigeminus-
aste zu verzeichnen.

7. Paar. Im Gebiet an der Schlife, neben den Ohrspeicheldriigsen und an den
Wangen ist ausgesprochene Abmagerung, rechts etwas stérker, vorhanden. In der
Ruke ist die linke Nasolabialfalte leicht verflacht. Beim Zihnezeigen ist die Naso-
labialfalte sowie die anderen Hautfalten rechts stirker ausgesprochen als links.
Es fallt eine gewisse Amimie und Maskenahnlichkeit der unteren Gesichtshilfte auf.

8. Paar. Uvula nach links abgelenkt. Bei der Phonation hebt sich der weiche
Gaumen rechts aktiver alslinks. Der Schluckakt ist verlangsamt. Essind Schwierig-
keiten bei der Formierung und Beférderung des Speiseklumpens nach dem Pharynx
und Speiserohre vorhanden. Der Schlundreflex fehlt beiderseits. Stimme ist un-
deutlich. Die Aussprache einzelner Laute g, d, %, ¢, n, r, k, ch, bei deren Bildung
hauptsachlich die Zunge teilnimmt, ist erschwert.

Puls 80 Schlige in einer Minute, von guter Fillung. Atmung 22 in einer Minute.
Blutdruck (nach Pachon) 140 beiderseits.

11. Paar. Bei der Inspektion fallt vollstindiges Fehlen der Umrisse und starke
Abglattung des linken M. sternocleidomastoideus im Verh#ltnis zu dem rechten
auf. Die seitlichen Kopfbewegungen sind etwas abgeschwicht. Die Muskelkraft
des linken Sternostocleidomastoideus ist etwas herabgesetzt.

12. Paar. Zunge ist runzelig und hat Furchen. Die groBte von diesen ver-
lauft in der Mittellinie und hat die Form eines mit der Spitze nach vorn gewendeten
Dreiecks. Der Kranke ist nicht imstande die Zunge vor die Zahnreihe (mit Aus-
nahme der Zungenspitze) auszustrecken. Zungenbewegungen nach oben und nach
den Seiten fehlen. Bei ruhiger Haltung und bei offenem Munde ist die Zunge nach
links verlagert. Bei Ausstreckung der Zungenspitze weicht diese auch nach links ab.

Spinalnerven. Von seiten der Motilitdt und Sensibilitdt konnten keine Ab-
weichungen von der Norm bei Objektivuntersuchungen festgestellt werden.

Vegetative Proben und der vegetative Status im ganzen haben nichts Wesentliches
ergeben.

Untersuchung der elektrischen Erregbarkeit. Es ist eine partielle Entartungs-
reaktion in den Muskeln der Zunge beiderseits und Fehlen der elektrischen Erreg-
barkeit im M. sternocleidomastoideus und der akrominalen Portion des M. cucullaris
links vorhanden (partielle, sowie vollstandige Entartungsreaktion der von N. hypo-
glossus beiderseits, sowie von N. accessorius sinister innervierten Muskeln).

Otologische Untersuchung (Dr. Halperin) hat rechterseits keine Abweichungen
von der Norm ergeben. Der linke Vestibularapparat wurde nicht untersucht infolge
Perforation des linken Trommelfells. Links ist eine Lahmung des weichen Gaumens
und der Kehlkopfmuskeln vorhanden (N. vagus sin.). ‘

Ophihalmologisch (Dr. Samkowsky) war der Augenhintergrund normal. Leichter
Nystagmus nach links, Parese des rechten Abducens.

Laboratorische Untersuchungen.

Harnuntersuchung. Spezifisches Gewicht 1023, Reaktion sauer, Eiweil}, Zucker,
Aceton fehlen. Ebenso Gallenpigmente und Urobilin. Indican in normalen Grenzen.
Mikroskopische Analyse — Norm.

Morphologie des Blutes. Hb 95%, Erythrocyten 5918 000, weifie Blutzellen
5500; Verhaltnis der weiBen zu den roten Blutzellen 1: 1075, Farbenindex 0,8,
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Neutrophile 65¢/,, Lymphocyten 28°%/,, Einkernige und Ubergangsformen 6%, —
Eosinophile und Basophile — vereinzelt.

Liquor. Eiweil 0,47°/, (Norm 0,2—0,39,). Basische Reaktion. Nonne-Appelt
und Pandy-Reaktionen negativ. Zucker 0,058%/, (mittlere Norm 0,066°%). Weille
Koérperchen 4 Exempl. in 1 cem (Norm 1—5—10. Exempl.); Wassermannunter-
suchung in Dosen 1,0, 0,6, 0,4 hat negatives Resultat ergeben.

Zusammenfassung. Wir haben in unserem Falle, als ausschliefliche
Symptomatologie, eine Affektion motorischer Neurone der Varols-
briicke und des verlingerten Markes mit langsam fortschreitendem
Verlauf, Remissionen und Stillstehen der Entwicklung des krank-
haften Prozesses und ruckartigen Exacerbationen desselben, die mit
Erscheinungen der allgemeinen Korperreaktion, Kopfschmerzen und
Temperaturerhéhungen verbunden sind. Der krankhafte Prozef hat vom
N. abducens dexter begonnen und hat in diesem seine Betonung in Form
ofterer Riickfille des krankhaften Prozesses mit Verstirkung der Sym-
ptome seiner Affektion. Zu den Erscheinungen der Augenbewegungs-
stérung haben sich  nach einigen Monaten Erschwerung der Zungen-
bewegungen, verlangsamte Sprache und Schwierigkeit in der Aussprache
einzelner Laute, Heiserkeit der Stimme, Schluckbeschwerden und spater
Abmagerung - der Muskulatur des linken Schultergiirtels hinzugesellt.
Die Vorgeschichte weist auf gewisse Unvollwertigkeit -des Nervensystems
seit der Kindheit (periodisch auftretender Muskelkrampf in den vom N.
accessoriuss innervierten Gebiet, AlkoholmiBlbrauch vor und im Beginn
der Erkrankung) hin. Bei der Diagnosenstellung intra vitam konnten
wir eine von dem Bulbus und dem Pons Varolii weit entlegene Erkran-
kung wie es die Pseudobulbarparalyse ist, mit Leichtigkeit ausschliefen,
Fiir diese letztere ist der ictusidhnliche Beginn sowie das -Fehlen von
Entartungsreaktion in den betreffenden Muskeln und symmetrische
bilaterale Affektion, was wir gerade in unserem Falle vermissen, charak-
teristisch. Es war ebenso unschwer, diffuse und herdformige Erkrankungen
des verléngerten Markes, intramedullére Geschwiilste und Hamorrhagien
auszuschlieBen. In unserem Falle fehlten die fiir die genannten FEr-
krankungen charakteristischen alternierenden Symptome, Sensibilitéts-
storungen, vasomotorische Symptome, Funktionsstérungen des Atmungs-
zentrums.. Ebenso leicht war auch eine Reihe von Systemerkrankungen,
amyotrophische Lateralsklerose und Syringobulbie, auszuschlieBen. Die
amyotrophische Lateralsklerose wiirde fiir diese Zeit (auch wenn der
Anfang im Hirnstamm gewesen wire) spastische Erscheinungen und
Symptome -der - Pyramidenaffektion ergeben. Die Syringomyelic und
Syringobulbie war auf Grund des Fehlens von Atrophien in den kleinen
Handmuskeln (auch wenn eine- Form derselben mit Fehlen der Sensi-
bilitétsstérungen vorgelegen sein sollte) auszuschliefen. Etwas schwieriger
war die Differentialdiagnose mit. der basalen luetischen Meningitis, aber
gegen. diese letztere Annahme sprachen das Ausbleiben irgendwelcher
positiven Reaktion auf die hartnackig durchgefiihrte spezifische Therapie,
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negative Wassermannreaktion im Blut und Liquor, das Fehlen von
Affektionen des so oft bei basalen Meningitiden betroffenen Chiasma opti-
corum, der Nn. oculomotorii sowie der ganze klinische Verlauf der Er-
krankung. Die in unserer Symptomatologie vorhandene systematisch
motorische Lasion der Hirnneurone hat uns gezwungen, von der Moglich-
keit eines basalen Tumors abzusehen, denn ein von der Hirnbasis aus-
gehender Tumor miifite ja, nach unseren Vorstellungen, infolge Kcm-
pression. von. Medulla und Pons nicht nur Symptome einer Affektion der
motorischen kranialen Neurone, sondern auch Sensibilitdtsstérungen
und Erscheinungen seitens der langen Leitungssysteme ergeben. Des-
halb neigten wir immer zu der Annahme, dal wir es in unserem Falle
entweder mit allerdings atypisch verlaufender progressiver Bulbérpara-
lyse von hoher Lokalisation, im Nuecl. n. abducentis beginnend, oder
mit einer Polioencephalitis vom Wernickeschen Typus zu tun haben.
In beiden Fallen dachten wir, es wiirde sich um eine systemartige Kr-
krankung der kranialen motorischen Neurone handeln.

Der Kranke wurde vom Hebruar bis Mai beobachtet. Mit Ausnahme
von Kopfschmerzanfillen und einer Verstarkung bald des Doppelsehens,
bald der Erscheinungen seitens der Zunge (Dysarthrie und Parese) war
das Krankheitsbild stabil. Im Mai fingen die pathologischen Erschei-
nungen sich zu verstirken an.

31. 5. Anisokorie (D >8). Beiderseitiger Exophthalmus und Abducens-
parese, rechts mehr ausgesprochen.

5. Paar. Parese der motorischen Portion rechts, Pardsthesien (Ameisen-
kriechen) und Gefiihlserniedrigung an derselben Seite. Affektion der
10., 11, und 12. Nervenpaare.

An den folgenden 5 Tagen stiirmisches Anwachsen des Krankheits-
prozesses — Tod im komatdsen Zustand an einer Bulbdrparalyse.

b) Patho-morphologische Unitersuchung.

Obduktion. 8 Stunden nach dem Tode. — Die Obduktion. wurde
von Prof. M. F. Melnikow-Raswedenkow gemacht.

Ernahrungszustand — mittelmaBig, Arme sind am Rumpf flektiert,
Beine ausgestreckt — Pes varus. Konstitutionstyp — muskuldr — respi-
ratorisch — Kérperbehaarung ist schwach. Die inneren Organe sind
im allgemeinen normal, jedoch mit venoser Hyperdmie, mit Ausnalme
der Leber, welche atrophisch ist. Ein Bild innerer Suffokation und L&h-
mung des Atmungszentrums, Herzmuskel albuminoid degeneriert. Das
Grundleiden : eine ginseeigroBe, hickerige, harte Geschwulst der Schédel-
basis, welche von. der Sella turcica und dem Clivus Blumenbachii aus-
geht und ganz von der Dura mater iiberdeckt ist. Lage des Tumors
ist streng medial und symmetrisch. Medulla und Pons sind von dem Tumor
komprimiert. Fiir die erstere ist im Foramen oceipit. magnum nur eine
Spalte iibriggeblieben, welche kaum die erste Kleinfingerphalanx hindurch-
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1aBt. Die Gehirnwindungen sind abgepléttert, die Furchen verflacht.
Das Hirngewebe ist 6dematés geschwollen und andmisch. Die Seiten-
ventrikel sowie der dritte Ventrikel sind erweitert. Die weiche Hirnhaut
der Medulla hat varikose Venen.

Die Schédelbasis wurde photographiert und dann en magse samt
der Geschwulst herausgenommen.
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Abb. 9. Fall 1. Schidelbasis des Kranken S. nach Entfernung des Gehirns. Auf dem
Blumenbachschen Abhang sieht man eine groBe Geschwulst (Chordom), die sich unter den
Hirnhiillen hervorstilpt.

Die Geschwulst hat sich dabei statt federnd, hart und fluktuierend,
als weich, pastos bzw. von pulpaartiger Konsistenz erwiesen, &hnlich dem
Milzgewebe, von rot-brauner Farbe am Schnitt, ihre Substanz ist
schmierig. Der allgemeine Farbton des Tumors durch die Dura hindurch
ist graulich-blau. ‘

Lage zur Hypophyse: der Tumor befindet sich an Stelle der Hypo-
physe und verdringt dieselbe nach vorne und oben so, daB man nur
noch das von ihir abgehende Infundibulum zu sehen bekommt. Sella
turcica ist von der Geschwulst ganz eingenommen. Von beiden Seiten
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derselben gehen komprimierte Wurzeln der Nn. oculomotorii, abducentes
u. &. Nach hinten geht die Geschwulst auf den Clivus Blumenbachii iiber
und sie ergreift auf diese Weise Teile zweier Knochen — des Keilbeins —
vorne und des Hinterhauptbeines hinten. Die vordere Grenze der
Geschwulst bildet die Kreuzung der Sehnerven, die hintere das
Foramen occipitale. Die Schidelgruben sind von der Geschwulst frei;
letztere hingt nur dariiber. Lénge der Geschwulst 5/, cm, Breite
gering ; sie hat die Form eines hockerigen Kuchens oder einer Génse-

Abb. 10. Fall 1. Sagittalmedianer Durchschnitt des Blumenbachschen Abhanges, der
Geschwulst samt den Knochen., Man kann sehen, wie das Chordomgewebe in der Richtung
der Hypophyse des Zahnfortsatzes und der hinteren Wand der Nasgenhohle wachst.

eihdlfte. Metastasen sind nicht gefunden worden, aber Lokalmetastasen
in den benachbarten Knochen sind méglicherweise vorhanden.

Die Diagnose schwankte zwischen einem Riesenadenom der Hypo-
physe und einem hypophysiren kranialen Chordom.

Bei mikroskopischer Untersuchung auf zerzupften Préparaten
ist das Bild eines Chordoms-Polymorphismus, Anaplasie, Unreifheit.
GroBe (syncytiale) Zellen von polygonaler, runder und ausgezogener
Form, bzw. mit Fortsitzen versehen. Kern kugelférmig ohne Kern-
korperchen. Das Protoplasma ist fein- und grobkérnig. Lipoide wurden
nach Farbung mit Sudan III sichtbar gemacht. Glykogen. Es finden
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sich typische physaliphore Zellen, Virchows vakuolisierte, schaumige
mit glinzenden grofien Kornern und Glykogenklimpchen.

Somit handelt es sich um einen Fall von bdsartigem hypophyséren
Chordom, Chordoma malignum ocarcinomatodes craniale. Dieser Fall
ist der zweite in der Weltliteratur.

Der Tod des Kranken trat infolge Atmungs- und Herzlihmung,
welche durch Kompression der im verlingerten Mark liegenden ent-
sprechenden Zentren durch die grofie Geschwulst hervorgerufen war.

Dieser Fall ist von hervorragendem pathologisch-anatomischem
Interesse und soll noch vom morphologischen Standpunkt studiert

werden.

Beschreibung des pathologisch-anatomischen Priparates.

Die Geschwiilste wurden von der Schidelbasis zusammen mit dem knéchernen
Clivus und der Dura abgesondert.

Das Priparat wurde in 10%, Formalinlosung fixiert und dann nach der
Methode des Prof. Melnikow-Raswedenkow mit Erhaltung der natiirlichen
Gewebsfarbe bearbeitet. Gleichzeitig, zwecks besserer Untersuchung wurde das
Praparat zerschnitten und die Knochen in sagittaler Richtung durchgesiigt. Auf
diesem Sagittalschnitt sieht man die Sella turcica mit dem vor dieser gelegenen
Sphinoidalsinus, den Clivus Blumenbachii und die durchgesagten Teile des ersten
und des zweiten Halswirbels. Der zweite Wirbel ist gerade durch den Korper
und den Zahnfortsatz hindurchgesigt worden, so daB alle seine Verbindungen
zum Vorschein kommen. Auf diesem Préaparat sind folgende Besonderheiten zu
sehen: die Geschwulst lagert sich zwischen der harten Hirnhaut und dem Knochen,
fiillt den ganzen tiirkischen Sattel und zieht dem Clivus Blumenbachii entlang
nach unten, indem sie zwei mit der Hauptmasse der Geschwulst verbundene
Knoten zwischen den apikalen Biandern unter dem Clivus bildet; sie umfaB8t mit
ihrem Gewebe den unteren Clivusteil und wachst endlich durch die untere vordere
Flache der Pars basilaris des Hinterhauptknochens in der Richtung der Nasenhohlen
hindurch. Das Geschwulstgewebe ist weich, zart und schmierig bei Betasten und
hat eine rosabriunliche Farbung. An verschiedenen Stellen der Geschwulst sind
zerstreut vereinzelte grauweiBe Flecken oder Blutergiisse in Form von rot ge-
farbten Punkten und Streifen. Im Gebiete der Sella turcica tritt die Geschwulst
besonders hoch iiber der Knochenfliche hervor, augenscheinlich weil sie die Hypo-
physe umfaft und nach oben verdrangt. Die Fliche des Blumenbachschen Abhangs
ist rauh, hintere Wand der Sella turcica abgeplattet, Lamina vitrea des Abhangs
ist stark verdickt und stellenweise rarefiziert. An der vorderen unteren Fliche
der Pars basilaris des Hinterhauptknochens ist die Knochenrarefikation stark
ausgesprochen, und zwischen dem Geschwulstgewebe und der Diploe bleibt nur
eine feine knicherne Platte tibrig. Ein Durchwachsen des Geschwulstgewebes bis
zur Diploe ist auf dem Durchsigepraparat nicht zu sehen. Die zwischen den Bandern
zerstreuten Geschwulstknoten reichen nicht. bis zu dem Zahnfortsatz des zweiten
Wirbels. Die Diploe ist blutreich und nicht sklerosiert.

Mikroskopische Uﬂtérsuohung der Geschwulst.

Kleine Blockehen von der Geschwulst wurden nach entsprechender Fixation
in Celloidin eingebettet. Schnitte von der Dicke 12-—15 p wurden mit Béhmers
Hématoxylin und wisserigem Eosin sowie auch nach der Methode van Giesons
gefarbt. Ein Teil der Priiparate wurde mit Thionin, Vesuvin u. a. gefarbt.
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Abb. 11. Fall 1. (Mikrophotographie.) Allgemeines Aussehen des Ohordomgéwebes bei
mittlerer VergroBerung.

Abb. 12. Fall 1. Mikrophotographie. Chordomgewebe bei starker Vergroferung. Die
charakteristischen physaliphoren Zellen und die schleim&hnliche Zwischenzellsubstanz.
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Unter dem Mikroskop sieht man das zarte Bindegewebestroma mit gut ent-
wickelten BlutgefiBen. Das Bindegewebe geht in Streifen nach verschiedenen
Richtungen und bildet vielfach sich kreuzende Gewebsleisten. In diesem Stroma
eingebettet liegt eine grofe Menge von geweblichen Geschwulstelementen, aber in
deren Lagerung gibt es keine bestimmte RegelmiBigkeit. Die zelligen Elemente selbst
sind durch einen Polymorphismus ausgezeichnet, doch kann man unter ihnen
zwel bestimmte Zellarten unterscheiden: blasige und kompakte Zellen, sowie eine
Reihe mannigfaltiger Ubergangsformen. Das Zellprotoplasma ist meistens fein-
kornig und leicht eosinophil. Die kompakten Zellen sind verhaltnismiBig klein,
ilir Kern ist zentral oder etwas exzentrisch gelagert. Das Kernkorperchen ist meistens
klar zu sehen (es sind manchmal ihrer zwei und mehr). Die Mitosen sind zumeist

Abb. 13. Fall 1. Mikrophotogramm. Herdnekrose im Chordomgewebe (links). Rechts
dunkle Flecke der schleimigen Zwischenzellsubstanz.

typisch, jedoch nur selten anzutreffen. Das sind augenscheinlich die Zellen, welche
von Hudnick als Chordaepithelzellen bezeichnet worden sind und sie erscheinen
jiinger im Verhaltnis zu den vakuolisierten Zellen. Die blasigen Zellen sind viel
grofler. Ihr Protoplasma ist weniger eosinophil und hat in sich bald kleine, bald
groBe Vakuolen. Wenn kleine Vakuolen zusammenflieBen, werden sie von einem
diinnen Protoplasmasaum umfaft, der Kern wird an die Peripherie gedringt und die
Zellen werden dann den Fettgewebszellen dhnlich. Aber manchmal vereinigen sich
die Vakuolen nicht, und das Protoplasma bildet dann ein schaum- oder spinngewebs-
artiges Netz. Diese vakuolisierten (schaumigen) bzw. blasigen Zellen haben einen Kern.
ahnlich wie in den Epithelzellen; sie ordnen sich in Reihen, Ziigen, Gruppen und
liegen dicht nebeneinander, wie- es die Epithelialzellen tun. Zwischen den Zell-
gruppen und den einzelnen Zellen ist, an einigen Stellen mehr, an anderen weniger,
eine zarte schleimahnliche basophile Zwischenzellsubstanz, die sich mit Hima-
toxylin farbt und metachromatische Reaktion mit Thionin gibt. Die Zellenkerne
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sind auch selr mannigfaltig; bald klein und kompakt, bald groB, durchsichtig und
manchmal vakuolisiert. Es kommen manchmal sehr groBle Kerne vor; manchmal
sind ihrer zu 234 in einer Zelle vorhanden. Solche polymorphen vakuolisierten
Zellen wurden infolge ihrer Ahnlichkeit mit den Pflanzenzellen von R. Virchow
Physaeiphore genannt und ihr Vorkommen ist nach den meisten Autoren fiir das
Chordom sehr charakteristisch.
Man mul} aber sagen, daf diese
Vakuolen eigentlich ein Artefakt
sind nach der Fixation in wis-
serigen Losungen von Formalin
und anderen Stoffen. In Wirk-
lichkeit waren an diesen Stellen
im Leben Zelleinschliisse von
Glykogentrépichen und -kliimp-
chen vorhanden.

In verschiedenen Teilen des
Priparats treffen sich groBere
oder kleinere Blutergiisse und an
einigen Stellen nekrotisierte Ge-
websteile. Neben diesen nekroti-
schen Bezirken hatten wir Ge-
legenheit, eine Thrombose kleiner
GefaBeapillaren und Pricapillaren
zu beobachten. An diesen Stellen,
sowie auch in anderen Priparat-
teilen sehen wir leukocytire In-
filtration des Gewebes und mit-
unter Balken von Knochen- und
osteoider Substanz.

Wir sind somit vollkommen

Abb. 14. Fall 2. Beschrieben vor uns von Prof.

A, Melnikow und K. Jelenewsky. Die Abbildung ist
aus ihrer gedruckten Arbeit: ,,Uber Chordome*
entnommen. Sagittaler Durchschnitt des Beckens
und des unteren Teiles der Wirbelséule, 1 Korper
des 4. bis 5. Lumbalwirbels, 2 retrorectales Fett-
gewebe, 3 Harnblase, 4 Riickenmarkskanal, 5 Zer-
fall im oberen Teil des Kreuzbeinkodrpers, 6 Ge-
schwulstgewebe im Ritckenmarkskanal in der Kreuz-
beingegend, 7 drejeckige Hihle frei von Geschwulst-
gewebe, & grofer unterer Geschwulstknoten an
Stelle des Os coccygeum, 9 der nach vorn gedringte
und an die vergrioBerte Harnblage gedriickte
Dickdarm.

berechtigt, die vorige Dia-
gnose zu bestétigen und zu
sagen; dal dies ein malignes
hypophysir-pharyngeales Cli-
vuschordom ist. Fiir diese
Diagnose spricht die Lokali-
sation und das makroskopi-
sche Atissehen der Geschwulst,
sowie das eigenartige histo-

logische Bild und das Vor-
kommen von charakteristischen physaliphoren Zellen und anderen
von spéteren Autoren beschriebenen Elementen.

Fall 2. Aus dem Ukrainischen staatlichen rontgenologisch-radiclogischen
Institut in Charkow. Dieser Fall wurde klinisch von Prof. 4. Melnikow beobachtet,
pathologisch-anatomisch und histologisch von Prof. Jelenjewsky studiert und von
uns beiden in der Zeitschrift ,,Orthopedia i Traumatologia‘ (russ.) 1928, Nr. 5—86,
S. 532—547 beschrieben.

Prof. K. Jelenjewsky hat uns eingehiend mit dem makroskopischen Préparat
dieser Geschwulst (sagittaler Durchschnitt des Kreuzbeins, eigentlich des ganzen
Beckens samt der Geschwulst), welche in seinem Laboratorium aufbewahrt wird,
vertraut gemacht, und war so liebenswiirdig, uns Stiickchen von dieser Geschwulst
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zum histologischen Studium zwecks Vergleich mit dem unserigen zu geben. Wir
halten es fiir eine angenelhime Pflicht, ihm hierfiir an dieser Stelle unseren innigsten
Dank auszusprechen.

a) Klinische Beobachtungen.

Kranker 8., 57 Jahre, Buchhalter. Kam in die Klinik am 16. 2. 24 mit Klagen
iiber bestdndige dumpfe Schmerzen im Kreuz, welche in das linke Bein bis zum
FuB ausstrahlen. Die Schmerzen treten anfallsweise auf. Beginn der Erkrankung
seit 1904 mit Schmerzen im Bein und Kreuz, Verstopfung und Beschwerden bei
Urinieren. 1910 erste Operation (Prof. B. Pawlow) mit Entfernung eines Teils des
SteiBbeins samt der Geschwulst. Nach der Operation eine leichte voriibergehende
Parese des linken Beins und im Laufe eines Jahres eine Fistel mit Absonderung
von weiBer leimiger Fliissigkeit. Die krankhaften Erscheinungen waren jedoch
verschwunden. 1914 ein Rezidiv und abermalige Operation. Nach 3!/, Jahren von
neuem Schmerzen im Bein, Beschwerden beim Stuhlgang und Urinieren und ein
neues Rezidiv der Geschwulst. 1918 eine neue Operation mit Entfernung einer
Geschwulst von ApfelgroBe. 1924 kam er in die Klinik mit denselben von neuem
aufgetretenen. Erscheinungen.

Seitens der Vorgeschichte werden zweimalige Pneumonie, trockene links-
seitige Pleuritis, Flecktyphus (1891), Abdominaltyphus (1901), Recurrens (1919),
Malaria (1920) und Skorbut (1927) verzeichnet.

St. praesens. Kranker in gutem Ernahrungszustande. Innere Organe sind
normal, mit Ausnahme des Herzens, dessen MaBe nach rechts und links erweitert
sind. Dumpfe Herzténe, Blutdruck nach R. R. — 130. Arterien sind sklero-
siert. Blutmorphologie: Hb 70°/,, Erythrocyten 6280000, Leukocyten 11400,
Neutrophile 75, Eosinophile 29, kleine Lymphocyten 20%,, grofie 5%,.

Locus morbi: In der Kreuzgegend 2 cm von der Mittellinie ist eine Narbe von
18 cm Lange. Eine andere Narbe von 10 om Lénge in spitzem Winkel zu der ersteren.
Die Narben sind druckempfindlich. Ebenfalls druckempfindlich ist der linke N.
ischiadicus. Beim Gehen hinkt der Kranke. Bei Untersuchung per rectum fithlt
man an der vorderen Kreuzfliche eine sehr harte Geschwulst von knécherner
Konsistenz und von Apfelgréfie. Ein Tumor von derselben Art ist auch seitlich
vor dem Rectum zu fithlen, doch ist dieser etwas weicher. Die Schmerzen sind
fiirchterlich und nur mit Morphium etwas zu lindern. Am 25. 2. 25 wurde er von
Prof. A. Melnikow zum viertenmal operiert mit giinstigem Ausgang *.

Beim operativen Eingriff wurden diesmal der 5. und 4. Sakralwirbel reseziert.
Die oberen Sakralwirbel waren von dem ProzeB auch in Mitleidenschaft gezogen
worden und die Geschwulst infiltrierte das Zellgewebe des kleinen Beckens. Es zeigte
sich, daB der Fall eigentlich inoperabel war, so daB nach Auskratzung mit dem
scharfen Lotfel in die weite blutende Wunde ein Tampon eingefiilirt und die Wunde
nicht ganz geschlossen wurde. Die Nachoperationsperiode war gut und die Resultate
der Operation zufriedenstellend. Die Schmerzen sind verschwunden, das Urinieren
war frei und der Kranke wurde aus der Klinik nach zwei Monaten mit einer Fistel
entlassen.

Die erste von Prof. Jelenjewsky vorgenommene histologische Untersuchung
des Geschwulstgewebes zeigte, daB hier kein Chordom vorlag.

Nicht lange nach dieser Operation, bereits im Juli 1925 erschien der Kranke
mit einem neuen Rezidiv in der Klinik wieder. Bei Rectaluntersuchung ist eine
eigroBe Geschwulst durchzutasten, die bei Druck schmerzhaft ist. Dem Kranken
wurde tiefe Rontgentherapie verordnet, welche er mit Unterbrechungen bekam.

* Diese Krankengeschichte ist aus der von Prof. Melnikow und Prof. Jelen-
jewsky in der Zeitschrift ,,Ortopedia i Traumatologia® (russ.) 1928 versffentlichten
Arbeit entnommen.
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Abb. 15, Fall 2. Mikrophotogramm. Allgemeines Aussehen des Chordomgewebes. Mittlere
VergroBerung.

Abb. 18. Fall 2. Mikrophotogramm. Ein Herd von Proliferation des anaplasierten
Geschwulstgewebes neben den Knochenbalken.
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Abb. 17. Fall 2. Mikrophotogramm. Die Elemente des Chordomgewebes lagern sich in
Biéindern nach dem Carcinomtypus.

ADbb. 18. Fall 2. Mikrophotographie. Das Wachstum. der Elemente des Chordomgewebes
erinnert an das Adenocarcinom.

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 89. 17
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Nach 2—3 Durchstrahlungen voriibergehende Besserung der Beschwerden. Er wurde
entlassen und kam nach einiger Zeit wieder zwecks Wiederholung der Rontgen-
therapie. Am 6. 5. 26 wurde ihm, um die Spannung der Geschwulst zu vermindern,
ein Schnitt entlang der alten Narbe gemacht und die Geschwulst wurde teilweise
ausgekratzt. Am 7. und 8. 5. fiihlte er sich wohl. Am 9. 5. um 1 Uhr nachmittag
trat ein Anfall von Angina pectoris auf, der letal endete.

b) Pathomorphologische Untersuchungen.

Die von Prof. K. F. Jelenjewsky gemachte Obduktion hat folgende pathologisch-
anatomische Diagnose ergeben.

Abb. 18, Fall 2. Mikrophotographie. Fibroblastose Osteogenese im Chondromgewebe. Im

Zentrum des Gesichtsfeldes sieht man die Umbildung des faserigen Gewebes in das

osteoide und Knochengewebe. Rechts ist ein Myeloklast neben einem neugebildeten
knéchernen Bilkchen.

Lipomatosis. Arteriosclerosis; Hypertrophia exentrica cordis et dilatatio.
Pericarditis vasculosa adhaesiva circumscripta acuta. Pleuritis adhaesiva dextra
chronica. Caleinatio gl. lymphatic. mesenterii. Elongatio flexurae sigmoideae.
Hypostasis pulmonum. Oedema cerebri et meningum. Perisplenitis fibrosa.
Chordoma ossis sacri.

Das pathologisch-anatomische Praparat. Auf dem makroskopischen Priparat
sehen wir eine groBe antesakrale Geschwulst, die von dem 5. Kreuzwirbel und den
Zwischenknorpeln ausgeht, das Kreuzbein usuriert und in den Vertebralkanal,
sowie durch die Foramina sacralia auf die hintere Kreuzbeinflache hindurch-
wiichst und fast das ganze Kleinbecken ausfillt. Die Geschwulst ist hart, prall-
elastisch und héckerig.
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Mikroskopische Untersuchung (umsere).

Die Methodik ist dieselbe wie in dem 1. Falle. Es ist auch hier, wie dort, ein
charakteristisches Chordomgewebe mit Gruppen von Physaliphoren Virchows und
anderen Chordomelementen vorhanden. Aber es fillt auf, daB an manchen Stellen
des Praparats kleine kompakte Zellen gruppenweise und in groferen Herden zerstreut
sind, indem sie auf diese Weise charakteristische Proliferationsherde bilden. Stellen-
weise kann man beobachten wie Gruppen dieser Zellen das begrenzende Bindegewebe
und die Muskeln durchwachsen. Es ist ein grofier Polymorphismus der zelligen
Elemente zu bemerken, die Mitosen sind aber nicht reichlich. Wahrend kleine junge

Abb. 20, Fall 2. Mikrophotogramm. Osteoblastése Osteogenese im peripherischen Ge-
schwulstteil. Neben der Oberfliche der Knochenplatte sieht man die Aufschichtung von
Osteoblasten. Links Fettgewebe und Gefige.

Zellen Proliferativzentren von meist runder Form bilden, ziehen die weniger ana-
plasierten groBen blasigen Zellen in Balken, oder sie liegen in Gruppen, wie es in
Carcinomen vom Scirrhustypus zu beobachten ist, und machen den Eindruck von
tubuléren Driisen. Das Zellprotoplasma ist entweder feinkérnig oder vakuolisiert.
Die Zellumrisse sind gut ausgeprigt. Ihre Form ist mannigfaltic. Die Kerne sind
bald kompakt und klein, bald groff mit einem Chromatinnetz und Kernkérperchen.
Zwischen den Zellen ist die schleimige Zwischenzellsubstanz fast nicht zu sehen;
zwischen den Zellgruppen und -streifen sieht man eine zarte fibrillire Zwischen-
zellsubstanz, die nur schwach mit Eosin sich farbt. Stellenweise sind kleine Herde
leukocytarer Infiltration vorhanden. Die Gefafle sind gut gebaut und in den Ge-
weben um den Geschwulstknoten ausgesprochen sklerotisch. Im Geschwulstgewebe
sind stellenweise kleine Hamorrhagien zu sehen.

17
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5. Schlufifolgerungen.

Die angefithrten Fille stellen von klinischer Seite her groBes Inter-
esse dar. In dem ersten Fall — ein kraniales Chordom des Clivus
Blumenbachii — lenkt auf sich die Aufmerksamkeit die Simulierung durch
den Schédelbasistumor einer systemartigen Erkrankung der motorischen
Hirnneurone, sowie auch iiberhaupt die Knappheit des klinischen Bildes
bei so grolem Tumor, welcher eine Kompression der lebenswichtigsten
Abteilungen des Nervensystems, des verlangerten Markes und der
Briicke, bewirkt hat. Grofe des Tumors und seine Ausdehung finden
ebenfalls keinen Vergleich mit den anderen Féllen von bosartigen Clivus-
chordomen mit Ausnahme des Falls von Jelliffe, Larkin und Hdéfner,
wo der Tumor fast die ganze Schédelbasis einnimmt. Der Beginn der
Erkrankung mit Affektion der Nn. abducentes und der Eintritt des Todes
infolge Bulbérerscheinungen sind aber fiir das Chordom typisch. Es
fallt die schwache Ausgeprigtheit der allgemeinen Hirnerscheinungen
auf (mit Ausnahme der Kopfschmerzen), sowie auch die allgemeine
Labilitdt des Krankheitsprozesses. Es verdienen auch Erw#éhnung die
Erscheinungen, welche die Erkrankung provozierten: Alkoholmiflbrauch
und die wahrend der Erkrankung ausgebrochenen psychischen Anomalien.

Der zweite Fall eines antesakralen Chordoms ist durch seine fiir caudale
Chordome charakteristische Symptomatologie — radikuldre Schmerzen,
Blasenstorungen, héaufige Rezidive — gekennzeichnet. Die lange,
20 jahrige Dauer des Tumors ist auch hervorstechend und war nur im
Falle Rouzlacroix verzeichnet. Das fiir unseren Fall charakteristische
Bild einer Ischias wurde sonst noch in dem Falle von Walz beschrieben
mit dem Unterschied, daB es sich in dem genannten Falle um ein retro-
sakrales Chordom handelte.

Hustologische Schiuffolgerungen.

Bei aller ihrer Ahnlichkeit unterscheiden sich doch die von uns
untersuchten beiden Chordomfélle erheblich voneinander. Wenn wir
im ersteren Falle — ein Kranialchordom — das histologische Bild eines
typischen Chordoms haben in der Art, wie dieses von einer Reihe dlterer
und neuerer Autoren beschrieben worden ist, so haben wir in dem zweiten
Fall—eines Caudalchordoms — diejenige Unterart desselben, welche einen
ausgesprochenen carcinomatdsem Charakter besitzt und auf die neuestens
einige Autoren, unter diesen Podlaha und Pavlica, die Aufmerksamkeit
lenken. In dem ersten Fall haben wir eine ausgesprochene Anniherung
des Geschwulstgewebes an das Chordagewebe, der andere Fall entdeckt
uns durch die Anwesenheit junger Proliferationszentren einige Detaills
der Histogenese und der histogenetischen Beziehung zwischen den
physaliphoren und den sog. kompakten Zellen.

Die beiden Fille bestitigen den Gedanken H. Chiaris, dali die Chor-
dome meistens aus Resten der Chorda spinalis, welche in der knéchernen
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Masse des Wirbelkdrpers liegen bleiben und sich seltener aus dem
Nucleus pulposus der Zwischenwirbelmenisken entwickeln.

Unsere beiden Fille haben ausgesprochene klinische Zeichen von bos-
artigen Chordomen. Doch, wie es scheint, ist deren Malignitét nicht
gleichartig. Wenn auch im ersten Falle die Anaplasie weniger stark
war, im Verhéaltnis zu dem zweiten waren keine Proliferationszentren. zu
beobachten, so hat er sich doch infolge seiner Lokalisation am Clivus
Blumenbachii in klinischer Hinsicht bosartiger als der andere Fall
erwiesen und rascher zum Tode gefiihrt. Der andere Fall, der in patho-
logischer Beziehung durch die Anwesenheit von Proliferationszentren
und des carcinomattsen Wachstumstypus bosartiger war, war in klini-
scher Hinsicht nicht allzu schrecklich, denn er gab dem Kranken die
Moglichkeit, mit der Geschwulst 24 Jahre lang zu leben, 4 Operationen
zu iiberstehen und erst an einer anderen Ursache, und zwar an Angina
pectoris zu sterben.

Es ist aber wohl méglich, daB auch der zweite Fall zuerst gutartig
war und nur nach den operativen Eingriffen zunehmend bdsartiger
wurde. Diese Uberlegung, sowie die Literaturangaben, daB Chordome
nach operativen Eingriffen, fast als Regel, rezidivieren, zwingen zu
einem Nachdenken iiber die zu ihrer Heilung angewandten Methoden,
doch ist dies nicht unsere Aufgabe.

Endlich eriibrigt es sich zu sagen, daf unser erster Fall, nach den
45 frither beschriebenen kranialen Chordomen, der 46. Fall in der Welt-
literatur ist, der 17. unter den bésartigen Clivuschordomen, der zweite
unter den hypophyséren, der erste in der Sowjet-Union beschriebene Fall
von Kranialchordom, sowie der dritte in U.S.S.R. beschriebene Chor-
domfall iiberhaupt (der erste Chordomfall wurde in der Sowjet-Union
von G. Koritzky an den Kiefern eines 11/,;monatigen Stiuglings festgestellt
und beschrieben). Der andere von uns beschriebene Fall ist der 45. nach
den 44 vorher in der Weltliteratur beschriebenen Fallen von caudalen
Chordomen. Zuerst wurde ein caudales Chordom von K. F. Jelenjewsky
und A. Melnikow beschrieben. Zusammenfassend kénnen wir sagen,
daB wir 2 weitere Félle zu den 89 in der Weltliteratur beschriebenen
Chordomfillen hinzugefiigt und die Weltstatistik auf 103 Fille be-
reichert haben.

Allgemeine Schlupfolgerungen.

1. Chordome sind Geschwiilste, welche infolge Anaplasie der trans-
formierten embryonalen Reste der Chorda dorsalis entstehen. Vom
Standpunkt der gegenwirtigen Onkologie sind sie als entodermale Pro-
gonoblastome im Sinne von Mathias und Pelrow zu betrachten.

2. Klinik der Chordome ist vorzugsweise die Nervenklinik.

3. Entscheidende Rolle in der Klinik der Nervenstérungen spielen
bei den Chordomen: die Lokalisation, die Ausdehnung, die Richtung
sowie der Charakter des Chordomwachstums in bezug auf das Nervensystem.
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4. Kompliziertheit der Beziehungen zwischen dem Geschwulstgewebe,
der Chordome und dem Nervensystem bestimmt die klinische Mannig-
faltigkeit der Erscheinungen seitens dieses letzteren und die Moglich-
keit, dall ein Chordom das Bild einer Systemerkrankung des Nerven-
systems vortduschen konne.

5. Die hervorstechendsten Symptome kranialer Chordome des Clivus
Blumenbachii sind die Augensymptome im Beginn der Erkrankung und
die Bulbérerscheinungen am FEnde derselben.

6. Bei Diagnostik der Chordome hat die Rontgenuntersuchung eine
wichtige Bedeutung.

7. Alle Chordome, mit unbedentenden Ausnahmen, sind in klinischer
Hinsicht als bosartig anzusehen. Den Grund dafiir bilden: a) ihre Lokali-
sation; b) das destruktiv-infiltrative Wachstum und ¢) die groBe Neigung
zu postoperativen Rezidiven.

8. Als Maf3 fiir ihre Bosartigkeit in pathologisch-anatomischer Be-
ziehung koénnen vorldufig folgende Momente dienen:

1. Metastasen; 2. groBe Mengen Mitosen; 3. Vorhandensein einer
mehr minder groBen Menge von Proliferationszentren; 4. Carcinomatoser
Wachstumstypus; 5. Polymorphismus der zelligen Geschwulstelemente.

9. Die Frage, ob als Mal der Chordombésartigkeit a) die Glykogen-
menge in deren Gewebe und b) Menge der schleimadhnlichen Zwischen-
zellsubstanz anzusehen seien, ist einstweilen noch als unentschieden
zu betrachten.
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