
Archiv ffir Psychiatrie und Zeitsehrift f. d. ges. Neurologie 204, 262--270 (1963) 

Aus der Universit~ts-Nervenklinik Marburg an der Lahn 
(Direktor: Prof. I)r. It .  JAco]3) 

Das Plasmocytom der Sch~idelbasis 
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(Eingegangen am 14. ~ebruar 1963) 

P l a s m o c y t o m e  der  Sch&delbasis s ind im Gegensa tz  zu spin~len 
P l a s m o c y t o m e n  sowohl kl inisch als auch  pa tho log i sch-ana tomisch  sehr 
selten. 

HEI~ZOG (1944) sah bei 6000 Sektionen nur siebenmal ein Plasmocytom. I)• 
und BLASEI~ (zitiert nach CIIRISTOPIIE U. DIvl~:f 1940) eruierten unter 20000 Kran- 
ken des I-Iospi~als Montefiore, New York, nur 12 Myelome. Alle 12 F~ille gingen 
mit neurologischen StSrungen einher. Des wird aus der bevorzugten Lokalisation 
der Myelomherde am Seh~del und an der Wirbelsgule -- neben Becken, Rippen 
und Brustbein -- begreiflieh. Auch under den l-Iimtumoren scheinen die Plasmo- 
eytome nur eine untergeordnete Bedeutung zu haben: Cus]I[c~G (1932; zitiert nach 
CLARKE 1954) fend unter 2090 gesiehertea intraeraniellen Tumoren nur viermal 
Myelome mit der Symptomatik einer intraeraniellen Raumbeschr~nkung. 

Myelomherde an der Seh~delbasis werden in der pathologisch-anatomischen 
und neurologischen Literatur h~iufiger, im radiologischen Schrifttum dagegen often- 
siehtlieh selten erwghnt. HERZOG (1944) fend in 5 yon 8 FAllen unter anderem auch 
Myelomherde an der Basis mit entspreehender Knochendestruktion. 

In jfingster Zeit referierten I-[E~SCX~E~ (1955) und ERBSLSH (1958) fiber die 
in der Literatur mi~geteilten Beobachtungen yon Plasmocytomen an der Schgdel- 
basis. 

CLAI~X~ (1953/1954) hat eine gute ~bersich~ fiber die basalen Myelome mit 
neurologischen S~Srungen gegeben und naeh kliniseh-neurologisehen Kriterien 
folgende Verl~ufe hervorgehoben: 1. Kranke mit Hirnnervensymptomen, 2. F~lle 
mit dem Bild eines intracraniellen raumbeschrankenden Prozesses, also Typ des 
ttirntumors, 3. Beobachtungen mit einem intraorbitalen Tumorsyndrom. 

Insofern entspricht die ldinisch-neurologische Symptomatik des Einzelfalles 
in erster Linie der Lokalisation cter Myelome. --  Andererseits k6nnen cranielle 
Plasmocytome, vor allem im Bereich der Kalotte, neurologiseh lange Zeit oder 
fiberhaupt bis zum immer letalen Ausgang stumm bleiben. 

F i i r  des  neurologische Bi ld  bzw. die kl inische Diagnos t ik  erscheint  
wesent l ich,  dab  es sich en t sp rechend  dem Ausga ngspunk t  des Myeloms 
yon  den  Pl~smazel len  des K n o c h e m a r k s  u m  p r imer  ex t r adu ra l e  Prozesse  
hande l t ,  die gelegent l ich jedoch die D u r a  durchbrechen  und  in t race rebra l  
we i te rwachsen  k6nnen.  
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Das klinische Bild der Clarkeschen zweiten Myelomgruppe entspricht 
demjenigen anderer intracranieller Tumoren mit entsprechendem Sitz, 
und zwar in Form allgemeiner und fokaler StSrungen. Der Autor unter- 
scheidet zwischen P]asmocytomen, die sich in endocranie]ler Richtung 
vom Ursprung her ausbreiten und primer endocraniellen Iterden. Gelegent- 
lich kSnnen primer an der Basis im Sel]abereich sitzende Plasmocytome 
zum Bild des Diabetes insipidus fiihren. Unseres Wissens beschrieb als 
erster A n o ~ s o ~  (1931) einen derartigen yon PIcK beobachteten Fall. 
Zuvor hatte KALISCHER (1928, zitiert nach ARO~SOI~ 1931) lediglich 
auf einen solchen Zusammenhang hingewiesen, ohne aber eine entspre- 
chende Beobachtung mitgeteilt zu haben. In dcm Meyerschen Fall (1913) 
handelte es sich nut um eine passagere Polyurie. Bemerkenswerterweise 
fanden sich bei der histologischen Untersuchung des Pick-Aronsohn- 
schen Fa]les weder an der t typophyse noch am Infundibulum irgend- 
welche qualitativen oder quantitativen Veriinderungen. Der Hypo- 
thalamus wurde offenbar nieh~ untersucht. A R o ~ s o ~  vermutete toxi- 
sehe oder mechaniseh-vasale Wirkungen des Myeloms auf die ~achbar- 
struk~uren. 

In  der Gruppe der prim~ren und sekund~ren intraorbitalen Myelome 
ist das Syndrom dureh unflateralen Exophth~lamus, Diplopie, Augen- 
muskell~hmungen, Pupfllenst6rungen, homolateralen Visusverfall, Papil- 
lenSdem und Optieusatrophie gekennzeiehnet. Naeh CLA~K~ sind im 
Sehrffttum mindestens 14 F/~lle primi~rer und fiinfF~lle sekundi~rer (ein 
eigener Fall) intraorbJtaler Myelome mitgeteilt. 

In  die Gruppe basaler Myelome mit HirnnervenstSrungen geh6rt die 
folgende eigene Beobaehtung. 

Fallbericht 
FrauPfl, K., Kr.-B1. 1654/56 (1957), 1256/58. Familien-Anamnese: o.B. 

Eigen-Anamnese: Frfiher nie ernstlich krank gewesen. Menopause seit 1950 oder 
1951. Am 14. 1. 1957 erstmalig Diplopie: die Doppelbilder sollen horizontal neben- 
einander gestanden haben. Am 1.2. 1957 bemerkte die Pat. ein Herabh~ngen des li. 
Oberlides. Sonst keine Besehwerden. Am 15.2. 1957 Klinikaufnahme: 59j~hrige 
])at. in gutem E.- und A.-Z. Subjektiv Wohlbefinden. Allgemeinbefund o.]3. 
BSG 19/37 mm n.W., Itb. nach Sahli 95~ Ery 4,7 Mill./ram ~, Leuko 7000/ram a, 
Diff.-Blutbild unauff~llig. Urin-Befund regelrecht. 

Ophthalmologischer Be/und (Univ.-Augenklinik, damaliger Direktor Prof. Dr. 
KYRIEL~IS): Ptosis li., Lidspalte re. 12 ram, li. 3 ram, Abduktion des li. Auges 
in vollem Umfange erh~lten, die fibrige Motilit~t fast vollst~ndig aufgehoben. 
Pupillenweite re. 3,0 ram, li. 4,5 ram. Reaktion auf Belichtung, konsensuell und 
bei Konvergenz re. o.B., li. praktiseh ohne Verengerungseffekt. ](eine Protrusio 
bulbi. Visus und Gesichtsfeld bds. o.B. Augenhintergrund frei. Insgesamt li. sub- 
totale Ophthalmoplegia interna et externa mit Ausnahme Nervus VI. Der fibrige 
neurologische Befund war in allen Punkten regelrecht. In psychischer Hinsieht 
war die primer hyperthyme Pat. unauff~llig. Der Liquor cerebrospinalis war normal. 
Die RSntgenaufnahmen des Sch~dels vom 19.2. 1957 zeigen zwei Kalottendefekte 
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re. temporal  und  einen grogen osteolytisehen Herd an der Basis im Sella- und 
Pyramidenspitzenbereich.  Alle Defekte sind seharf  begrenzt und  ohne I~and- 
reakt ion (Abb. 1). Die Tomographie der  Seh~delbasis (Strahleninst i tut  der Universi- 
ta t ,  Direktor Prof. Dr. Dtr M~sxIL DE ROC~E~O~T) best~tigte den Basisbefund. 
Im li.-seitigen Carotis-Angiogramm -- die Durehfiihrung einer Serien-Angiographie 
war aus teehnisehen Griinden nieht  mSglieh --  zeigen sieh im osteolytisehen Bezirk 
eine magige, aber doeh deutliehe Verlagerung des Siphonabsehnit tes der Carotis 

Abb. 1. Zwei scharf begrenzte Kalottendefekte und ein groger osteolytiseher Herd im 8ellabereich, 
des sphenoidalen CIivusanteils und der linken Pyramidenspitze. Alle ]terde sind ohne Randreaktion 

in terna  sowie eine auBerordentlich starke Vascularisationszone mit  scharfer Be- 
grenzung naeh endoeraniell;  letztere ist aueh auf dem Zisternogramm siehtbar. 
Beide Bilder zusammen beweisen aueh den extraduralen Sitz des Tumors (Abb.2 
und  3). Eine eingehende angio-arehitektonisehe Analyse sowie das Studium der 
Zirkulationsverh~ltnisse sind selbstverst~ndlieh auf Grund des einzelnen Angio- 
gramms nieht  mSglieh. Die tumoreigenen Gefgge sind zartkaliberig und  
weisen keine sieheren Zeiehen yon Malignit~t auf. Die Randgebiete scheinen am 
st~rksten vaseularisiert  zu sein. Im iibrigen l~Bt sich an  der Gef~Banordnung kein 
sieheres System erkennen. 

Obwohl rSntgenologiseh unter  anderem aueh an  ein multiples N[yelom zu 
denken war, bes tanden doch kliniseh keine ausreiehenden Anhal tspunkte ,  und  es 
wurde zun~ehst unter  dem Verdacht  auf  einen metastasierenden Tumor ohne 
naehwelsbare Prim~rgesehwulst  im hiesigen Strahleninst i tut  eine RSntgenbestrah- 
lung ml t  einer Herddosis auf  den basalen osteolytischen ProzeB yon 3820 r durch- 
gefiihrt. 
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!m Anschlul~ daran ist es, wie die arteriographische und pneumencephalogra- 
phische Kontrolle zeigen (Abb.4), zu einer vollstgndigen l~fickbildung der mittels 
der Kontrastmethoden bewiesenen lokalen Raumbesehr~nkung gekommen. Auf dem 
Kontroll-Arteriogramm ist eine Tumorvascularisation nicht mehr zu erkennen. 

Die Pat. verlor im Anschlui3 an die R6ntgenbes~raMung ihre Sekmldgr- 
behaarung. Die ophthalmologische Symptomatik besserte sich gerringgadig. 

Bei einer stationi~ren Kontroll-Untersuchung im Jahre 1958 waren allgemeiner, 
neurologischer nnd opthalmologischer Status unver~Lndert. Die BSG war jetzt  
mit 120/150mmn.W. sehr stark beschleunigt. Die Serum-Elektrophorese ergab 

Abb.2. Verlagerung des Carotis-Syphons nach rostro-dorsal. Starke, nach endocraniell scharf 
begrenzte Tumorvascularisation im Bereich des osteolytischen }terdes 

das typische Bild eines Beta-Plasmacytoms mit charakteristischer schmalbasiger, 
hochgipfeliger Kurve der Beta-Fraktion mit einem l~elativanteil um 50o/0 (der 
Wert schwankte bei den verschiedenen Untersuchungen zwischen 47,4, 50,0 und 
56,8o/0). Die histologisehe Untersuchung eines Punktates 1 aus dem einen rechts- 
temporalen Kalottenherd ergab: ,,TumorSse Zellenwucherungen, die aus rundlichen 
und ovalen Zellen mi~ teflweise exzentrisch gelagerten Kernen aufgebaut sind. An 
manchen Kernen kann man auch eine angedeutete Radspeichenstruktur des Chro- 
matins erkennen. Eiweil~kristalle sind nicht nachweisbar. Diagnose: Anteile eines 
Plasmocy~oms." 

Die Pat. befand sich in der Folgezeit in st~ndiger Betreuung des Strahlen- 
institutes. Neben anderen r6ntgenologisch nachweisbaren Plasmocytomherden kam 
es an der Kalotte zu einem Fortschreiten der Osteolyse, w~hrend der Basisbefund 

i Pathologisches Institut der Universit~t, damaliger Direktor: Prof. Dr. 
J.  LINZBAO/L 
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praktisch unver~ndert blieb. Der neurologische, opth~lmologische und psychische 
Befund waren bis zum Oktober 1961 gleichgeblieben. Seitdem entzog sich die Pat. 
weiteren Kontroll-Untersuchungen. Wie der Hausarzt uns raitteflte, verstarb die 
Pat. am 13.2. 1962 an schwerer Kachexie und An~mie. Weitere neurologische 
Komplikationen waren anscheinend nicht mehr aufgetreten. 

Abb.3. Pneumogramm der basalen Cisternen. Deutliche Anhebung entsprechend dem arteriellen 
Befund mi~ scharfer basaler Begrcnzung 

Besprechung 
Klin isch  fanden  wir  zur  Zei t  der  e rs ten  Aufnahme  keine  Hinweise  

auf  ein P l a smocy tom.  ~ b r i g e n s  konn te  auch nie eine Bence-Jonessche  
Albuminur ie  nachgewiesen werden.  Auf  G r u n d  der  Anamnese  und  des 
neurologischen Befundes  m i t  e inem typ i schen  Garc in -Syndrom war  
zun~chst  al lgeme]n ein l inkssei t iger  parase l l s  Prozel~ anzunehmen.  
Dif ferent ia ld iagnost i sch  wurden  ein infracl inoidales  A n e u r y s m a  der  
l inken  Carot is  i n t e rna  sowie eine ext ra-  bzw. i n t r adu ra l e  l inks-p~rasel l~re 
Geschwuls t  in Erwi igung gezogen. D~ die R S n t g e n a u f n a h m e n  des Sch~- 
dels einen multi lokuli~ren os teo ly t i schen  ProzeB m i t  scharfer  I-Ierdbegren- 
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zung ohne Randreaktion zeigten, wurde der Verdacht auf  einen carcino- 
matSsen metast.asierenden Prozel3 geaul3ert, ohne dal3 ein P r i m ~ u m o r  
gesicher~ werden konnte. Zu dieser Zeit waren an anderen Skeletteilen 
noch keine destruierenden Veranderungen zu eruieren. Die radiologischen 

Abb. 4. Nach t Ierdbes t rahhng (tterddosis 3820 r) Rfickbildung der ICaumbeschr~inkung und der 
Tumorvascularisation 

Kontras tmethoden bewiesen den extraduralen Sitz des basalen Tumors. 
Wahrend dieser Herd eine starke Vaseularisation ohne sichere Zeichen 
yon Malignitat bet, waren die Kalottenherde ohne nachweisbare Tumor- 
gefal3e. Erst  der weitereVerlauf mit  dem typischen Elektrophoresebild des 
Beta-Plasmocytoms und dem damit  fibereinstimmenden histologischen 
Untersuchungsergebnis des Probepunktats  gestattete eine einwandfreie 
kausale Diagnose. -- In klinischer Hinsieht scheint uns wesentlich hervor- 
zuheben, dab ein basaler paramedianer Myelomherd ein Halbbasis- 
Syndrom hervorrufen kann. Radiologisch ist interessant, da~ das basale 
Myelom eine angiographisch gut darstellbare Vaseularisation aufwies, die 
sich naeh der Bestrahlung ebenso wie die Raumbesehrankung selbst 
voilkommen zurfickbildete. Unseres Wissens ist eine ahn]iche angio- 
graphische Beobachtung noch nicht mitgeteilt worden. 

CLARKE hat  alas Sohrift~um fiber basale Myelomherde mit  Hirn- 
nervenstSrungen kritisch gesichtet und teilt neben 24 Fallen der Welt- 
literatur eine eigene Beobaehtnng mit. Je  naeh Sitz des Herdes kann es 
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Tabelle 

Fall-Nr. 
(ehrono- Autor und Jahr Ge- Alter IIirnnerven- Kauptsitz des 
logisch) der Publikation sehlecht Jahre lgsion basalen N:yeloms 

V, VII  basales Myelom? ] .  

2. 

3. 
4. 
5. 
6. 
7. 

8. 

9. 

10. 
11. 

12. 

13. 

14. 
15. 
16. 

17. 

18. 

19. 

20. 

21. 
22. 
23. 

24. 

25. 

26. 

STOKu 

(Kii~N]~ 1883) 
HA~N]~R (1894:) 

RITTER (1921) 
PALLES~RI~I (1927) 
I%IsEI~ u.SoREL(1929) 
S• et al. (1931) 
CABOT (1934) 

POLLOCK (1934) 
Fall 2 

CAPELL 11. ~r 

(1935) 
FowLE~ (1938) 
LANGDON (1939) 

CHRISTOPl tE  II. 
DIVI%Y (1940) 
Fall 1 

CItl~ISTOPHE U. 

Divvy  (1940) 
Fall  2 

GODTFI%EDSEN (1944) 
G~os (1945) 
FmIETAL (1945) 

Fall  6 
WALS~ (1947) 

SPAELING et al. (1947) 
Fall  20 

SP~LI~G et al. (1947) 
Fall 21 

SMITK U. G A U L T  

(1948) 
CALVET et al. (1950) 
LA~E (1950) 
CAGNOLI 11. 

NOVALES (1950) 
Fall 3 

DELMAS-I~AI~SALET 
et al. (1951) 

CLARKE (1954) 

eigener Fall  

W 

3C 
gr 

W 

W 

g 

W 

W 

? 

m .  

In ,  

rfl, 

111, 

w .  

m ,  

m .  

W. 

W. 

VI 

V , I  
II ,  V 
I V - - X I I  
V I - - V I I I  
I I I - - V I I I ,  

VI li. 
VI I  

VI--XI 

V I I I  
I, VI re., I, 

II ,  VII  li. 
I - - V I  

I u .  I I  
re. u. li. 

VI 
V, VI, VI I I  
II ,  VI I I  

I, II ,  VI I I  

V - - X I I  

VI re., I I  li. 

II ,  VI 

I I I - - X I I  
X, X I I  
I I I  

I I I  re. 

I I ,  V, VI, 
VI I I  re., 
VI I  li. 
I I I ,  IV li. 

mittlere Schgdel- 
grube 

? 
? 

Sella, Clivus 
Felsenbein 
Keilbein u. re. 

Felsenbein 
Keilbein, Sinus 

cavernosus 
Keil- u. Felsenbein 

Felsenbein 
Sella 

Keilbein u. Fisura 
orbitalis 

Keilbein- u. 
Pyramidenspitze 

? 
Pyramidenspitze 
8ella 

~olla~ 

Pyramidenspitze 
Sella, Felsenbein 

Keilbein 

Sella, mittlere 
Schi~delgrube 

? 
? 
8ella 

Sella, li. 
Pyramidenspitze 

Sella, 
Pyramidenspitze 

Sella, 
Pyramidenspitze, 
fi-Plasmocytom 
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zu einem rostralen, mittleren oder kaudalen unilateralen oder seltener 
auch bilateralen Basis-Snydrom mit  entsprechender Hirnnervenl/~sion 
kommen. 

Der Einfachheit halber sei hier in enger Anlehnung an CLA~X~ eine 
tabellarische Ubersicht der hierher gehSrenden Beobachtungen gegeben 
(Tabelle). 

Das Plasmocytom der Sch~delbasis ist eine relativ seltene Erkrankung. 
In  ausgepr/~gten F~llen ist heute die klinische Diagnose leicht zu stellen. 
I m  Anfangsstadium kann sie jedoch erhebliche Schwierigkeiten bereiten. 
Entsprechend der haupts/~chlichen Lokahsation in den plat ten Knochen 
ist der Sch/~del h~ufig betroffen, am seltensten offenbar die Basis. Beim 
multiplen Myelom zeigt die Seh~delkalotte das bekannte Bild mit  rund- 
lichen kleineren, seharf begrenzten osteolytischen t terden ohne Rand- 
reaktion, die im Verlaufe dcr Krankhei t  zu grSgeren Defekten konfluieren 
k6nnen. Der Befnnd ist typisch. Ein an der Calvaria multilokul/~r meta- 
stasierendes Carcinom kann jedoch irreffihrend sein. Ein solit/~rer 
osteoly~ischer Herd an der Basis ist weniger typisch und ist wohl nur 
im Zusammenhang mit den fibrigen Befunden als Myelom zu eruieren. 
Die Artdiagnose eines groBen Teils an der Seh/s lokalisierter 
P]asmocytome wurde erst post mor tem gestellt. Je  nach dem Sitz der 
prim/ir extraduralen Geschwulst kSnnen versehiedene neurologische 
Symptombilder hervorgerufen werden. Die paramedianen Basisplasmo- 
cytome ffihren zum Halbbasis-Syndrom (GA~ClN), selSener auch zu einem 
bilateralen Basis-Syndrom. 

Zusammenfassung 
25 in der Literatur mitgeteilten Beobaehtungen wird ein eigener Fall 

yon Plasmoeytom der Sch/~delbasis hinzugeffigt. Der neurologische 
Befnnd zeigte eine linksseitige subtotale Ocu]omotorius- und Trochlearis- 
L/ihmung. Die arteriographisch darges~ellte Vascularisation des basalen 
Myeloms steht in der Literatur, soweit wit sie fibersehen konnten, allein 
da. Es bleibt weiteren Beobaehtungen vorbehalten zu entscheiden, ob die 
basalen Plasmocytomherde sich generell yon denen der Kalot te  hinsicht- 
lich ihres Gef/~Breichtums unterscheiden. 
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