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Ein Beitrag zur diffusen meningealen Sarkomatose*. 
Yon 

F. GRIEPENTROG. 

Mit 5 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 28. April 1952.) 

F/~lle yon  Sarkomatosen der Meningen sind selten. Z(iLc~ gibt  einen 
Prozentsatz  yon  1,3 un te r  3000 t t i r n t u m o r e n  an, und  in der Cvs~rtcG- 

schen Serie s ind es 0,7 ~o. Un te r  25 eigenen H i r n t umor e n  fund sich in  
der Gruppe der Sarkome neben  einem sarkomatSsen ~ e n i n g e o m  die 
Fo rm der diffusen meningealen  Sarkomatose nu r  e inmal  vertreten.  I m  
folgenden soll dieser Fall ,  der aul~er seizer eigentiimlichen Ausbre i tung 
auch ein seltenes symPtomatologisches Bild bot, geschildert werden. 

Die ersten Krankheitserscheinungen wurden bei dem Pat. etwa 4 gahre vor 
seinem Tode im Alter yon 45 Jahren bemerkt. Sie bestanden in einer ~nderung 
des Wesens mit Antriebsverarmung und Stimmungsschwankungen, haupts/~chlich 
depressiver Art, sowie in Schwindelanf/~llen und SehstSrungen. Zwei Jahre spi~ter 
hatte sich zu diesen Symptomen noeh eine ttyp/~sthesie der li. Gesichtsseite ent- 
wickelt, die Sehwindelanf/~lle waren sti~rker geworden, die Sprache verwaschen, 
Kopfschmerzen, Gangunsicherheit und Potenzst5rungen waren hinzugekommen. 

Bei der Aufnahme, die 3 Monate sparer erfolgte, konnten als wesentliehe neuro- 
logische Befunde eine starke Einsehr~nkung der Augenbewegungen naeh re. und 
li., ein grobsehl/~giger Vertikalnystagmus, fehlende Konvergenzreaktion bei er- 
haltener Pupillenreaktion auf Licht, die Kyp/isthesie der li. Gesichtsh/~Ifte und 
ein Zungentremor festgestellt werden. Welter f/el ein Temperaturuntersehied 
beider Fiil~e auf, wobei der li. Ful~ deutlieh k~lter war. Beim Gehen zeigte sieh 
starkes Schwanken mit Fallueigung naeh vorn. 

Nachdem im Verlauf eines knappen halben Jahres in dem Krankheitsbild, das 
anf~nglich haupts/~chlich als psychogener ProzeB gedeutet wurde, sich keine 
Besserung zeigte, wurde eine Ventrikulographie (Prof. STaNDEr) durchgefiihrt, die 
einen im Itirnstamm bzw. in der Brfieke lokalisiel~en, somit inoperablen Tumor 
ergab. Zu den Aufnahmebefunden waren in dieser Zeit Ms weitere eine leiehte 
Faeialissehw/~che re. und Hyp- sowie Anasthesie der re. Hand hinzugekommen. 

Eine Serie yon RSntgenbestrahlungen brachte im Laufe der n~ehsten 3 Monate 
leichte Besserung, so dal~ der Pat. entlassen werden konnte. Kurz vor erneuter 
Aufnahme, 8 Monate sp/iter, hatten sich sehwere ~tiekenmarksymptome ein- 
gestellt: linksseitige Hyp/~sthesie ab L 1 und nieht sicher beurteilbare rechtsseitige 
ttyp&sthesie; beide :Beine waren in ihrer groben Kraft und Bewegliehkeit stark 
eingesehr&nkt. :Bald nach der Aufaahme stellten sich Ubelkeit und st&rker werdende 
Kopfschmerzen ein, zu denen langsamer u und schlielMieh Ateml/~hmung als 
Todesursaehe hinzukamen. 

* l-[errn Professor ~-~ALLEX~VO~P~DE~ zum 70. Geburtstag. 
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Bei der Sektion wurden, neben einer hochgradigen Hirnschwellung, als Haupt-  
befund zahlreiehe Tumoren im Gehirn und  Riickenmaxk festgestellt, yon denen 
der grSBte, als Pr im~r tumor  anzusehende im Kleinhirnoberwurm lokal/siert war, mi t  
~bergre i fen  auf  Gebiete der Nachbaxschaft .  E r  war yon oval~rer Gestalt ,  grau- 
rosa, yon  m~13ig weieher Konsistenz, e twa pflaumengrol~ (3,5 em L~ngen-, 2,5 cm 
Dickendurehmesser) und  n a h m  grol~e Teile des Deelive, das gesamte Culmen , die 
Lingula und  den Lobulus centralis ein. Naeh rostral  ers~reekte er sich in die Vier- 
hiigelplatCe, diese au f  eine Dicke yon etwa I em auftreibend u n d  d abel etwas in 

Abb. 1. Tumorkonvolut im ~iickenmark (Dorsalseite). 

den 3. Ventrikel  hineinragend.  Von der li. Seite der Vierhiigelplatte setzte er sich 
ein S~iiek ins Tegmen*um vorwachsend fort. Von dort  aus und  fiber das Crus 
medullo-cerebellaxe ist  es zu]etz~ zu einer weiteren Ausdehnung zum Boden des 
4. Ventrikels gekommen, mi t  Ansbildung eines in der  oberen H~ffte der l~auten- 
grube  vorspr ingenden Knotens .  Du tch  verdr~ngendes Wachs tum der  J~auptmasse 
des Kleinhirntumors  gegen den 4. Ventrikel  kam es zu einem weitgehenden Ver- 
sehlu0 desselben. Nach dorsal brei tete  sich der Tumor  bis in  die Leptomeninx des 
Kleinhirns ans, diese weir zu beiden Seiten in Form eines feinen, dfinnen, milchigen 
Sehleiers infiltrierend. Zirbeldrfise und  Recessus pinealis waren erhal ten geblieben. 
Neben diesem Haup t tumor  land sieh eine runde,  im Durchmesser 1 em groBe 
Metastase, in der  re. Insel  gelegen, dabei  auf  das Opereulum temporale und  parietale 
geringgradig fibergreffend, makr .  mi t  scharfer Abgrenzung gegen das ~[irngewebe. 
E in  weiterer, 0,5 em im Durehmesser gro•er, runder  Kno ten  war in der  •antel-  
kan~e des li. Orbitalhirns lokalisiert. ]~eide Knot~n waren ohne zellige Verbin- 
dungen zum Pr imar tumor .  
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D~er auffallendste Befund bo~ sich jedoch bei der Sektion des l~iickenmarks. 
Etwa yon C5 ab ers~reckte sich ein Tumorkonvolut das ganze Rfickenmark entlang 
bis zu dessen caudalem Ende, sich in Form einzelner kleiner, maximal nur wenige 
Millimeter groi~er KnS~chen bis auf die Cauda equin~ einschlieBlich Filum ter- 
minale for~se~zend (siehe Abb. 1). Von den knolligen Tumormassen, die fas~ aus- 
schliei~lich auf der Dorsalsei~e des t~fickenmarks loka]isierb waren, hob sich ein 
Kno~en yon etw~ Mandelgr61]e besonders ab. Er  hat~e das Rfickenmark bei I)9 
rechtsseitig erheblich eingedellt und deformier~. Alle Tumoren lagen under der 

Abb. 2. Querschnitt dutch das Riickenmark im Bercich des ventralen Knotens. 
S~arkc P~iickenmarkskompression (Vergr. ctwa 4fach). 

Arachnoidea, mit  der sie lest verbunden waren, ebenso waren sie fes~e Verbindunge n 
mi~ der Rfickenmarkssubstanz eingegangen. 

Bemerkenswert war noch eine zun~chst ~umorverd~ch~ige Stelle im li. Gyrus 
angularis, wo sich jedoch bei der histologischen Untersuchung start dessert mehrere 
kleinere teleangiek~a~ische Gef~i3bildungen fanden. 

Von den  fibrigen Sektionsbefuuden sollen mehrere, bis knapp kirschgrol~e 
k~vernSse H~imangiome in der Leber nicht unerw~hnt bleiben, desgleichen mehrere 
pneumonische ~erde  im re. Un~erlappen. 

Die his~ologischen Befunde aus Verschiedenen Stellen des Tumors waren ein- 
heitlich und entsprachen den ffir diese Tumorar~ beschriebenen charakteris~ischen 
Bfldern. Ein Schnitt aus dem Prim/~rtumor zeigte dich$ nebeneinanderliegende 
Ze]lkerne yon runder, ovaler, polygonaler und ]~nglicher :Form, milb sSumpfen oder 
zugespitz~en Enden, in der Gr6Be nut wenig, aber deutlich differierend, zumeist 
parallel laufend; in 1%rm yon StrSmen, wellenar~igen B~ndern und Biinde]n. Ein 
Protoplasmaleib war zumeis~ nichiG daxs~ellbar oder nur angedeute$, tier Zellkern 
yon heller :Farbe und mit  lockerem Chromatingeriist. Neben diesem Zell~yp fund 
sich ein zweiter, in geringerer Anzahl vertretener, mit  einem kr/~ftig dunkelblauen 
Kern, etwa lymphoiden Zellen entsprechend. Mitosen konnten nur in sp~rlicher 
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Zahl festgestell~ werden. Das ganze Tumorgewebe war durchzogen yon einem 
Maschenwerk verdickter arachnoidealer l~asern, an mehreren Stellen konnten die 
Beziehungen zu diesen und das Eindringen der Tumorzellen in die Kleinhirn- 
substanz entlang der sich in die Tiefe senkenden Piatrichter bzw. entlang den 
Gefal3seheiden gut dargestellt werden (siehc Abb. 5). Mit der Versilberung nach 
BI~LSC~OWSKI liel~ sich ein feines l%etz argentophiler Fasern yon untersehiedlicher 
Dieke naehweisen, die yon den Tumorzellen ~usgingen, bzw. denen diese angelagert 
waren. Die Riickenmarkstumoren und die Gro8hirnmetastasen waren von gleichem 
histologisehen Bau. Uberall zeigte sieh das gleichzeitige verdr&ngende Waehstum 

Abb. 3. Pr im~r tumor  im Kleinhirn. 

mit Kuotenbildung und das infiltrative Wachstum entlang den GefAl~scheiden. 
In einem Sehnitt dus dem maln'oskopisch seheinbar tmhi0rfl, eien oberen ]Kalsmark 
fanden sich, in den Maschen des axaclmoidealen Gewebes, vorwiegend des Dorsal- 
m~rkes, eingelager~, z~hlreiche locker geordnete Tumorzellen ohne eigentliehe 
Gewebsstrukturen, 

Bei tier Einseh~tzung der biologischen Wer~igkeit des Tumors fgIl~ die 
verh~ltnismgBig lange Verlaufsdauer ~uf, die in  einem gewissen Gegen- 
satz zur BSsartigkeit des Tumors, mit seiner massiven, teilweise infiltra- 
riven Ausbreitung und Metastasenbildung zu s~ehen scheint. Die lange 
Entwicklung yon fiber vier Jahren finder vielleich~ in einer gewissen 
Armut an Mitosen ihren morphologischen Ausdruck, restl0s zu erklgren 
is~ sie nicht. Auch nicht mit der Ann~hme einer m~lignen Entartung 
eines anf~nglieh gutartigen Tumors, woffir hier keinerlei Anhal~ besteht. 
Das gauze morphologisehe Bild entsprieht dem einer diffusen Sarko- 
m~ose.  Von den Medulloblastomen, denen sic in der Ausbreitungsart 
weitgehend gleicht, lgf~ sit sich histologisch durch die Zellpolymorphie, 
die 2 Zell~ypen, die Beziehung zur Araehnoidea, das Fehlen yon Pseudo- 
rosetten und die Entwicklung eines Fasernetzes gut unterscheiden. Auch 
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das Alter des Pat.  spricht eher fiir eine sarkomatSse Neubildung als fiir 
ein MedullobIastom. 

Als Ausbreitungsweg mull man sich einmal ein kontinuierliches Wachs- 
turn vom Primi~rtumor zlm~chst in die VierhiigellJlatte und iiber den 
Briiekenarm zuletzt in die Rautengrube vorstellen, w~ihrend die Riicken- 
markstumoren wohI einer echten Metastasierung iiber den Liquorweg 
ihrc Entstchung verdanken. Itierfiir spricht vor allem das Fehlen yon 
Zellbrficken fiber einen l~ngeren l~iickenmarksabschnitt, etwa yon der 

Abb. 4a. Zellbild aus dem Prim~irtumor im Kleinhirn (Hfimatoxylin-Eosin, Vergr. 500fach). 

Abb. 4b, Dichtes, yon den Tumorzellen entwickeltes Fasernetz (BII~LSCIIOWSKI, Vcrgr. 300faeh). 

.~'Iedulla oblongata bis zu C 5. Dic hicr im histologischcn Sehnitt zu fin- 
denden wenigen Tumorzcllen entsprechen nicht Gewebsstr~ngen, die mit  
dem Haupt tumor  in Zusammcnhang stehen miillten, scndern auf  dcm 
Liquorweg verschleppten und in den Arachnoidealma~chen licgongeblie- 
benen Zcllen. Es ist yon ihncn aus auch nicht zu einer Tmnorbildung 
gekommen. Am deutliehsten sprechen natiirlieh die Tumorkm)tcn im 
GroBhirn fiir eine cchte Metastasierung, ebenso die klcincn, an den 
Nerrenfasern der Cauda equina h~ngenden KnStehen. 

Tnteressant ist die st~trkere Beteiligung der Dorsalseite des Rticken- 
marks, aueh am tumorfreien Abschn/tt finden sieh reichlieher Zellen dor- 
sal. Eine Erkl~rung fiir dicses Verha]ten gibt es nicht; X~LS A~'ro.~I 
mSchte sie in dem besonderen Reichtum arachnoidaler Zwischenw~tnde 
suchen. 

37* 
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Der Lokatisation des Primgrtumors entsprieht ein seltenes, nut wenig 
beschriebenes Symptomenbild. Es handelt sieh dabei um die Kombi- 
nation eerebellarer Symptome, bier cerebellare Ataxie, Fallneigung u. a. 
mi~ solehen der Vierhfigelplatte, vornehmlich der vorderen Vierh~igel, in 
Form der vertikalen Blicklghmung. Diese yon M_A~mn~G als I~OT~AG~L- 
sches Syndrom beschriebene Symptomenkombination entwickelte sich 
langsam heraus und war etwa 2 Jahre nach den ersten Symptomen in 
aller Deutlichkeit vorhanden. Allerdings hatte man  das Ausmall der 

Abb. 5. Infiltrierendes Wachs~um des Tumors  im Kleinhirn (H~matoxylin-Eosin,  Vergr. 120fach). 

Kleinhirnbeteiligung nicht exakt einsch~tzen kSnnen, was bei der un- 
sicheren Bewer~ung yon Kleinhirnsymp~omen und der MSglichkeit weit- 
gehender Kompensation yon Ausf~llen verst~ndlieh ist, w~hrend die ver- 
tikale Blickl~hmung sparer das ffihrende Symptom hinsichtlich der 
Lokalisation des Tumors wurde. Auf die weiteren Symptome sell nicht 
n~her eingegangen werden, nur so v~el sei betont, dab sie nicht in dem 
MaSe zur weiteren genauen lok~lisatorischen Abgrenzung des Tumors 
herangezogen werden konnten, wie das erstgenannte Syndrom. Vor allem 
trifft dies f'fir die Symptome der Rfickenmarkstumoren zu, die erst un. 
gewShnlich sp~t, etw~ 5 Wochen Vor dem Tode, deutlieher hervortraten, 
trotz der hochgradigen anatomischen Ver~nderungen, wie sie in Abb. 2 
zu sehen sind. 

In der Frage nach der ~tiologie dieser Tumoren sollte den Cavernomen 
der Leber und den Gef~l~mil3bildungen an einer Stelle des Grol3hirns 
besondere Beaehtung geschenkt werden. Derartige Gef~Bgeschwiilste 
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sind bei Hirntumoren recht h~ufig und wie es seheint, fiber das MaB des 
ZufElligen hinausgehend zu beobaehten. Ob sie jedoch als Ausdruck einer 
fibergeordneten StSrung, etwa im Sinne einer fehlerhaften Mesenchy- 
marion, anzusehen sind, kann hSchstens vermutet  werden. 

Zusammenfassung. 
Besehreibung eines Falles yon diffuser meningealer Sarkomatose mit 

Ausgangspunkt yon den Kleinhirnmeningen und Ausbreitung in die Vier- 
hfigelplatte, Medulla oblongata, in das GroBhirn und das Rfiekenmark. 

Das UngewShnliche dieses Fanes ist die lange Verlaufsdauer yon etwa 
4 Jahren, t rot  z der Maligrdt~t dieser Tumorart  und die Ausbildung eines 
seltenen, als NOT~AGv.Lsches Syndrom bekannten SymptomenJ~om- 
plexes (Kombination cerebellarer Symptome mit solchen der Vierhfigel- 
platte) ; besonders auffallend ferner eine erhebliche Diskrepanz zwisehen 
massiven anatom.-patholog. Rfiekenmarksbefund und erst auI3ergewShn- 
lich sp~t aufgetretenen Riiekenmarkssymptpmen. 

Eine Abgrenzung des Tumors gegen andere -con gleicher Ausbreitungs- 
art  ist, wie in diesem Fall, nur an Hand des histologisehen Brides mSglieh. 
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