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Uber die famili~ir geh~iuften Gliome 
Von 

]~BERHARD I~IET ZEL 

Mit 6 Textabbildungen 

(Eingegangen am 3. August 1963) 

l~ber das  V o r k o m m e n  yon  H i r n t u m o r e n  bei  B l u t s v e r w a n d t e n  wurde  
in der  L i t e r a t u r  schon hi~ufig ber ich te t  und  die Erb l i chke i t  diskutier~. 
F i i r  die P h a k o m a t o s e n  (Neurof ibromatose  v. I~ECKLrNGHAUSEI~, tuberSse  
Sklerose nach  BOUR~EVILLv,-P!aINGLE, Hi~mangioblas tomatose  nach  
v. HIP~L-LI~DAV und  eapil l~re Angiomatose  nach  STURG~-W~B~R) is t  
die Vere rbba rke i t  erwiesen (GAlaD~EI~ U. FlCAZIEI~; ItALLE~VO~D~N; 
HA~BITZ; L~mso~;  SCHALTENBR~D; UM~/~C~; Zi~LCH u. a.). Ff i r  die 
g l iomatSsen Neubi ]dungen  dagegen zeigen die b isher  b e k a n n t e n  F~lle  
zwar  gelegent l ich eine familii~re H~ufung,  der  sichere Beweis ffir eine 
Vererbung konn te  jedoch n ieh t  e rb rach t  werden.  Ledigl ieh ffir einen 
Tell  der  l~et inagl iome l~i3t sich ein unregelm~l~ig domina n t e r  E r b g a n g  
naehweisen (VoGeL; MACKLIN U. a.). Diese Geschwii ls te  und  die familii~r 
v o r k o m m e n d e n  Hypophysengesehwi i l s t e  (T~vMs) sollen hier  n ich t  be- 
t r a e h t e t  werden.  E inen  (Jberbl ick  fiber die bisher  b e k a n n t e n  famil i~ren 
Hi iufungen yon  gl iomatSsen Neub i ldungen  geben die Tab.  1 und  2. Aus  
unserem K r a n k e n g u t  seien einige wei tere  F~l]e hinzugefiigt .  

K a s u i s t i k  

Fa l l  1. Der 9j~hrige Roland G. kam am 31.1O. 1962 mit einer akuten Hirn- 
drucksymptomatik zur stationis Aufnahme. Zur Anamnese wurde angegeben, 
ein ~lterer Bruder sei 1959 an der gleichen Symptomatik verstorben. Bei der Ob- 
duktiou wurde ein Tumor der re. Hemisphere gefunden, der zu einem Foramen- 
Monroi-VerschluI~ geffihrt hatte. Histologiseh handelte es sich um ein Ependymom 
(Abb. 1)~. Aus der F~miliengeschichte war weiter zu erfahren, dab die Mutter bis 
zur ersten Schwangersehaft an Anf~llen gelitten habe und die Grol~mutter mfitter- 
lieherseits psychisch ,,abwegig" gewesen sei. 

Unser Pat. hatte seit 11/~ Jahren I~fichternerbrechen und klagte seit etwa 1 Jahr 
fiber Kopfschmerzen im Stirnbereich. 2 Tage vor der Klinikseinweisung traten 
kurzdauernde Streekkr~mpfe mit Kopfzwangshal~ung nach li. auf. Die Pupillen 
waren yon da an sehr weir, undes fiel eine starke Gangunsicherheit auf. 

Bei der stationaren Aufnahme war das Kind sehr unruhig und benommen, es 
schrie zeitweilig offenbar wegen starker Kopfschmerzen und hielt den Kopf naeh 

Herrn Prof. Dr. W. D o ~ ,  Direktor des Pathologischen Institutes der Uni- 
versitat Heidelberg, bin ich fiir die ~berlassung des Obduktionsbefundes sehr zu 
Dank verpfliehtet. 
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Tabelle 1. Zusammenstellung der bisher bekannten Fdille yon Hirntumoren bei 
Zwillingen unter Hinzu/i~gung dnes yon SUGITA beobachteten Zwillingspaares 

Alter der Patienten 
Autor Tu.-Art+ Lokalisafion lind Verwandt- Bemerkungen 

schaftsverMttnis 

LEAVITT 
1928 

1. Medulloblastom 
4. Ventrikel 

2. Tumor hintere 
Seh~delgrube (klin. 
Diagnose, keine 
Autopsie) 

Ident. Zwillinge 
61/u Jahre 
81/~ Jahre t 

JOlIGmN 1. Gliom re. Grol3hirn Ident. Zwillinge Identitttt nieht 
1928 ~ 32 Jahre ~ gesiehert 

2. Gliom l i  Groi~hirn ~ 35 Jahre 

Cvsm~G 
1930 

I{OPPE 

1952 

Z~LCH (L~DERS) 
1956 

GRIEPENTROG 
u. PAULY 

1957 

K o c h ,  I~RISCHEK 
u.TIWlSINA 
1957 

KJELLIN~ 
MULLER U. 
As~SM 
1960 

1. Medulloblastom 

2. Medulloblastom 

1. Keilbeinfliigel- 
meningeom li. 

2. Glioblastoma multi- 
forme hintere 
Zentra]region 

1. Medulloblastom 
der Kleinhim- 
Mittellinie 

2. Medulloblastom 
der Kleinhirn- 
Mittellinie 

1. Medulloblastom des 
4. Ventrikels und 
Teratoid 

2. Medulloblastom 
4. Ventrikel 

1. Septum-pellaeid- 
Cyste 

2. Septum-pelhcid- 
Cyste u. Glioblasto- 
ma multiforme re. 
parietal 

1. Astroeytom re. 
%emporal 

2. Astroeyrom re. 
temporal 

1. Tumor hintere 
Seh~de]grube (nur 
klin. Diagnose) 

2. Kleinhirnastro- 
c y t o m  

SUGITA 
1960 

erbgl. Zwill. 
9 kurz n. Geb.'  

13 Jahre 

eineiige Zwill. 
mit  40 J.  op. 
53 Jahre 

eineiige Zwill. 
3 Monate 

3 Monate 

Ident. Zwillinge 
8 Woe'hen t 

11 Woehen 

eineiige Zwill. 
c~ 47 Jahre 

48 Jahre t 

Zwillinge 
38 Jahre t 

c~ 50 Jahre 

Zwillinge 
8 Jahre t 

i~ mit 10 Jahren 
operiert 

Keine I~heren All- 
gaben 

Eines der yon PEDER- 
SEN U. GEYEI~ (1938) 
besehriebenen diskor- 
dant erkrankten 
Zwillingspaare 

Bei einem Zwilling 
fanden sich periphere 
Metastasen (Lymph- 
knoten). Von ZiiLC~ 
verSffentlichte F~lle 
von  LUDERS 

Kursorisch von 
Zt%cI~ erw~ihnte F~I- 
le im Handbuch der 
Neuroehirurgie 

Eineiigkeit nicht ge- 
sichert, die Briider 
hatten aber grol3e 
Ahnlichkeit 
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Tabelle 2. Zusammenstellung der bisher belcannten F~ille yon /amili~ir au/getretenen 
Hi~'ntumoren aufler den in Tab. ] au/ge]i~hrten Zwillings]iillen 

Autor 

~ESOLD 

1896 

B6mv~G 
1918 

HOFF1VIANN 

1919 

~ENDER U. 

PANSE 
1932 
HALLE~VORDE~ 
1936 

HARBITZ 
1932 

Tu.-Art + Lokalisation 

1. u. 2. H~mangio- 
sarkom (Ependy- 
morn ?) im Bereieh 
des 3. Ventrikels 

1. Gliom S~irnhirn re. 

2. Gliom Stirnhirn li. 

1. zellreiches Gliom li. 
Gyrus hippoeampi 
und  occipito-tem- 
poral 

2. zellreiehes Gliom re. 
Gyrus hippocampi 

1. Gliom vorderer 
Balken 

2. Hi rn tumor  (ldin. 
Diagnose) 

3. Gliom re. temporal  

1. Neurofibromatosis 
2. Neurofibromatosis 

u. Gliomatose 

Alter der Patienten 
und Verwandt- 

sehaftsverh~ltnis 

Sehwestern 
14 Jahre  t 
16 Jahre  

Gesehwister 
3 24 Jahre  
? 38 Jahre  

Brtider 
c? 33 Jahre  

c~ 48 Jahre  

Briider 
60 Jahre  t 
46 Jahre  

c~ 46 Jahre  t 

Mutter  u. Kind  

9 
d ~ 9 Jahre  t 

Bemerkungen 

Nierenmil~bildungen 
Ependymom ? 
mMignes Gliom ? 

Vater an  ParMyse 
verstorben. Der Er- 
krankte  1. ha t te  als 
Kind eerebrale Kin- 
derli~hmung. 
(Strabismus @ Lgh- 
mung re. FuB) 

Vater  lift im Alter an  
epileptischen Anfiil- 
len und  verstarb mi t  
74 Jah ren  am Sehlag- 
anfall. Eine Sehwe- 
ster war versehroben 
und  debil und  son an 
, ,hysterischen" (.*) 
Anfgllen gelitten ha- 
ben 

3. "con HALLERVOR- 
DEN (1936) eingehend 
untersucht  und  als 
,,diffuse" Gliomatose 
mit  , ,blastomat6sem 
Einschlag" definiert 
(mit 5rtl. Verstgr- 
kung re. temporal) 

Recklinghausen-Fa- 
milie in der bei einem 
Kind  eine ausgedehn- 
te Gliomatose neben 
peripheren Neuromen 
gefunden wurden. 
(Ahnlieher Fall bei 
STRUWE %1. STEUER, 
wo neben zentralen 
und  peripheren Neu- 
rofibromen gliSse 
Prolifera~ionen ge- 
funden wurden 

36* 
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Tabelle 2 (Fortsetzung) 

Autor 

HALLERVORDEN 

1936 

OE]tLER 

1936 

OEItLER 

1936 

CRAIG 
1937 

]]ASS 
1938 

:BING u.  

HAYMAKER 
i939 

Tu.-Art + Lokalisation 

1. diffuse Glioblasto- 
matose 

2. Hirntumor (klin. 
Diagnose) 

1. Hirngesehwulst 

2. Hirngesehwulst 

1. Hirntumor klin. 
Diagnose 

2. Glioblastoma mu]ti- 
forme ]i. temporal 

1. Kraniopharyngeom 
2. Astrocytom des 

Opticus 

1. Stirnhirngliom 
2. Sehl~fengliom 

Cerebrale Neoplasmen 
bei 3 Mitgtiedern einer 
Familie ohne ni~here 
Angaben 

Alter der Patienten 
nnd Verwandt- 

schaftsverhaltnis 

Gesehwister 
47 Jahre 
42 Jahre t 

Sohwestern 
9 21 Jahre 

32 Jahre 

Briider 
c~ 38 Jahre t 
c~ 30 gahre t 

Sehwestern 
14 gahre t 
lebt 

Stiefschwestern 
49 Jahre 
46 gahre 

Bemerkungen 

Vater in den Fiinf- 
zigem an Sehlagan- 
fall verstorben, Mut- 
ter an Darmkrebs 

Beide Schwestern 
wurden nieht seziert; 
nur klin. Verdachts- 
diagnose. Eine jiin- 
gere Schwester soll 
,,etwas im Kopf ha- 
ben" 

Bruder beging Suieid 
(Depression). Schwe- 
ster in Heilanstalt 
verstorben. Mutter an 
Uterusearcinom ver- 
storben 

Mutter mit  76 Jahren 
an Oesophagus-Ca. 
verstorben. Au~er- 
dem werden yon PASS 
beschrieben: 

1. Famflie: Vater 62 
Jahre t Kehl- 
kopf-Ca. 
Mutter 58 gahre 

Magen-Ca. 
Toehter Uterus- 
Myom 
Sohn 54 gahre 
SchlEfenhirngliom 

2. Familie: Mutter 
Recklinghausen 
1 Tochter Menin- 
geom, 2 Enkel 
Reeklinghausen 
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Alter der Patientelt 
Autor Tu.-Art + Lokalisation und Verwandt- Bemerkungen 

schaftsverhgltnis 

GEYEE u, 
PEDERSEN 
1939 

HALPEEN 
1943 

~IESE. 
~E~EDITH 
u, ZFASS 
1944 

~ADOS 
1946 

0STEI~TAG 
1947 

~_oc]~ 
1943 und 1949 

1. Glioblastoma multi- 
forme re. frontal 

2. Glioblastoma re. 
Stirnhirn (nur 
makroskop.-autopt.) 

1. Astroblastom li. 
Hemisphgre 

2. Astroblastom li. 

1. Glioblastoma multi- 
forme re. fronto- 
pariet. 

2. Glioblastoma multi- 
forme temporal re. 
~- Bronchial-Ca. 
(Adeno-Ca.) 

1. Neuroepithelioma 
retinae 

2. Astrocytom der 
Pons und des Hirn- 
stammes 

1. Glioblastomatose 
parieto-oecipital 

2. Glioblastomatose 
parieto-occipital 

1. Gliom li. parieto- 
occipital 

2. Glioblastom li. 
temporal 

3. cyst. Glioblastom 
re. temp. 

Geschwister 
c~ 43 Jahre t 
9 44 Jahre 

Briider 
c~ ungefghr im 
c~ gleichen 

Alter 

Geschwister 
50 Jahre 

9 39 Jahre 

Cousins 
o 1 Jahr  
o 5 Jahre 

Mutt. q- Tocht. 
23 Jahre 

9 Frfih-Tot- 
geburt 

Mutter, Tochtm 
und Sohn 
9 51 Jahre 

23 Jahre 

31 Jahre 

LANGE-CosACK Glioma cerebri bei 
1949 zwei Gesehwistern 

1. Gesehwulst d. hint. 
Schgdelgrube 

2. Hirntumor re. 
3. Astrocytom ]i. 

temporal 

I~.ocK 
1950 

MENDENIIALL 
1950 

3 Gesehwister mit  
Pinealom 

2 Briid., 1 Neffe 
5 ~ 17 Jahre t 
c~ 65 Jahre 
c~ 35 Jahre 

In der l%milie sind 
Geisteskrankheiten 
aufgetreten (kcine 
ngheren Ang~ben) 

Gesehleeht nicht 
bekannt 

Ein weiteres Kind 
yon 1. ist debil; dee 
Vater yon 2. and 3. 
war Trinker 
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Tabelle 2 (Fortsetzung) 

Autor 

BLICKENSTOI~FER 
1951 

PEYSER U. 
BELLER 
1951 

L~I[AC:KAY 
1952 

Koch 
1953 

KOCH 

1954 

K:oc]t 
1954 

[~OC]:[ 
t954 

BIEMOND 
[955 

KLE1VIME 
[955 

1V~UNSLOW u. 
HILL 
1955 

Tu.-Art + Lokalisation 

1. eerebraler Tu. 
2. eerebraler Tu. 
3. Astroeytom 
4. Meningeom 

1. Plexuspapillom 
2. Glioblastoma 

multiforme 

1. tiefsitzendes Gliom 
der re. Hemisphgre 

2. Gigantocellul~ires 
Astrocytom li. 
frontal 

1. Glioblastoma re. 
fronto-parietM und 
Balken 

2. Tumor li. t ief 
parietal (Stamm- 
ganglien) 

1. Ependymom hint. 
Teil des re. Seiten- 
ventrikels 

2. cystisehes Gliom re. 
fronto-temporal 

1. t t i rn tumor  li. 
frontM 

2. Gliom re. temp. 

1. parasagittales 
Meningeom 

2. Hirntumor re. 
temporal 

1. cerebrMer Tu. 
2. Medulloblastom 

Gliome bei 2 tramilien- 
mitgliedern 

1. Gliom im Broca- 
sehen Zentrum li. 
(makroskopiseh) 

2. Astroeytom li. 
frontal 

Alter der Patienten 
und Verwandt- 

schaftsverh~ltnis 
Bemerkungen 

GroBmutter, Tante, Bruder u. Schwest. 
i. ? - - - 3  

92. 

a. 3 I 94. 

Briider 

3 

Onkel u. Neffe 
c? 57 Jahre T 
c~ 7 Jahre T 

Onkel u. Neffe 
57 Jahre t 

c~ 31 Jahre T 

Geschwister 
47 Jahre T 

53 Jahre t 

Gesehwister 
57 Jahre ~" 

c~ 45 Jahre T 

Gesehwister 
44 Jahre 

c~ 47 Jahre T 

Vater u. Toeht. 

3 

Brfider 
52 Jahre ~ 

64 Jahre 

Eine weitere Schwe- 
ster verstarb an Le- 
bercareinom 

(ohne n~here An- 
gaben) 
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Alter der Patienten 
Autor Tu.-Art + Lokalisation und Verwandt-  Bemerkungen 

schaftsverh/iltnis 

APPELMANN Gliobl~stom bei zwei 
1956 Briidern 

Z~LCK 

1956 

HAUGE u. 
H~RVALD 

1957 

W:EEI~SMA 

1957 

VAN DER W I E L  

1957 

I~OOTE~ ABLIN U. 

HALL 

1958 

VO~JTE 

1958 

1. Ependymom 
4. Ventrikel 

2. Lipom oder Teratom 
des oberen Hals- 
marks bei Anlage- 
anomalie der Hals- 
wirbelsaule (Spalt- 
bfldul~g) 

2 Pat.  mit Gliobla- 
stomen 

5 Pat.  mit Astrocytom 

1 Pat.  mit Meningeom 

1. Glioma eerebri 
2. Glioblastoma 

1. Glioblastom 
2. Medulloblastom 

1. Chordom 
2. Chordom 

1. Gliom 
2. Astrocytom 
3. Gliomatosis cerebri 

KEUT]~R Astrocytom bei zwei 
1959 Briidern 

I~OETZ~L 
1959 

1. Glioblastoma multi- 
forme li. parieto- 
occipital 

2. Glioblastoma fusi- 
forme re. frontal 

Mutter u. Sohn 
mit  25 J.  op. 
nicht op. 

1 • Astrocytom 
1 • cerebr. Tu. 
Verwa~dte 
1. Grades: 
1 • Oligoden- 
drogliom 
4 x cerebr. Tu. 
Schwester 
cerebr. Tu. 

Mutt. u. Tocht. 

2 

Grogvater und 
Enkelin 

? 

Bruder und 
Schwester 
c~ 52 J. erste 

52 J. Sympt. 

Mutter und 
2 Kinder 
? 
o 

o 

Gesehwister 
c~ 43 Jahre 

32 Jahre t 

Mutter rezidivfrei, 
beim Sohn nur klin. 
Diagnose 

Keine signifikante 
Hgufung yon Hirn- 
tumoren bei nahen 
Verwandten Tu.- 
Kranker  gefunden 
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Tabelle 2 (Fortsetzung) 

Alter der Pat ienten 
Autor  Tu.-Art + Lokalisation und Verwandt-  Belnerkungen 

schafLsverh~ltnis 

~OETZEL 

1959 

KJELLIN, 
M~LLER U. 

AsrRSM 
1960 

K J E L L I N ,  
MULLER U. 

AsTRS~ 
1960 

KJELLIN, 
M~LL~X u. 
AsT~SM 
1960 

KJELLIN, 
MOLL~R U. 

JrSTR6~ 
1960 

KJELLIN,  
IVf~LL~R U. 
ASTROM 
1960 

KJELLI~ 
M~LL~R U. 
ASWRSM 
1960 

~ARKINSO]q U. 
HALL 
1962 

1. Schmetterlingsgliom 
(kleinzelliges Glio- 
blastom) 

2. Glioblastoma fusi- 
forme li. parieto- 
occipital 

1. Malignes Astrocy- 
tom vorw. i. d. Tiefe 
d. li. Hemisphere 

2. Malig. Astr. vorw. 
i. d. re. Hemisphgre 

3. Malig. Astr. li. oec. 

1. Hirntumor,  Basal- 
ganglien li. 

2. Malignes Astro- 
cytom re. occipital 

1. Malignes Astro- 
cytom re. frontal  

2. Malignes Astro- 
cytom li. parietal  

1. Malignes Astro- 
eytom li. temporal  

2. Kleinhirnastro-  
eytom 

1. Pinealom 
2. Pinealom 

1. Medulloblastom 
4. Ventrikel 

2. Medulloblastom 
4. Ventrikel Wurm 

1. Oligodendrogliom 
2. Oligodendrogliom 

li. t ief  frontobasal 
zw. Chiasma und 
Carotis zum 3. Ven- 
trikel, teilweise ma- 
ligne en ta r te t  

Briider 
3 48 Jahre  t 

60 Jahre  

Vater  u. Tocht. 
u. Sohn 
5 ~ 31 Jahre  -~ 

23 Jahre  

21 Jahre  t 

Geschwister 
2 25 Jahre  

12 Jahre  t 

Mutt .  u. Tocht. 
2 54 Jahre  

30 Jahre  

Mutter  u. Sohn 
72 Jahre  
24 Jahre  

Halbbrfider 
11 Jahre  t 
14 Jahre  t 

Halbgeschwister 
10 Jahre  
11 Jahre  

:Brfider 
c7 39 Jahre  t 

35 Jahre  

Der Verlauf bei der 
Sehwester 1. weist 
ebenfalls auf  einen 
malignen Tu. hin (Tod 
7 Monate naeh den 
1. Krankheitszeichen) 

:Pat. 2. iiberlebte 
18 Jahre  die 1. Ope- 
rat ion 

beide Pat .  leben 
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li. gedreht. Neurologiseh fand sieh eine HMbseitensymptomatologie li. mi t  positiven 
Pyramidenzeiehen.  Da die Somnolenz sieh vertiefte (Transportreaktion),  wurde 
sofort eine reehtsseitige Ventrikeldrainage angetegt. Bei der Punkt ion  entleerte 
sieh der Liquor im Strahl. Die Bewugtseinslage besserte sieh fast augenblieklieh. 
Das Ventr ikulogramm zeigte einen grolten Hydrocephalus internus. In den re. 
Ventrikel  projizierte sieh ein groger Tumorsehat ten,  der bis fiber die Mittellinie 

Abb. l. Der histologische Schnitt zeigt ein Ependymom mit tvpischer Rosette. Vergr. ca. 900fach; 
tt/~mat oxwlin- Eosin-F~rbung 

hinfiberreichte (Abb.2). Im Ventrikelliquor fand sieh ein Gesamteiwei~ yon 120 
Kafka-Einhei ten  (!) mi t  einer Zellzahl yon 2200/3. Der cytologische Befund sprach 
ffir ein Ependymom. 

Am 7.11.1962 wurde eine liquorableitende Drainage nach PUDENZ-HEYEI~ vom 
re. Seitenventrikel zum re. Herzohr durchgefiihrt,  da bereits kurzfristige Unter-  
brechungen des Liquorabflusses zu sehweren Druckkrisen fiihrten. Der postoperative 
Verlauf war zun~ehst  komplikationslos. Es kam sp~iter jedoch infolge des hohen 
Liquoreiweig-Gehaltes zu einem Verschlul3 des Ventrikelkatheters.  Der Liquor- 
abflug konnte  auch durch eine offene Ventrikeldrainage bzw. -punktion nicht  mehr  
erreicht  werden, Ka the te r  und  Kanfile verstopften sofort wieder. Bei der Gr6ge 
und  dem Sitz wurde eine operative Entfernung des Tumors nicht  gewagt. Das Kind  
verstarb sehliel31ieh unter  den Zeichen des zentralen Versagens der Atmungs- und  
Kreislaufregulation. Eine Obduktion wurde leider n ieht  erlaubt.  

Fal l  2. Ein  42jiihriger Mann, Kar l  Sch., kam Anfang 1963 unter  der Verdachts- 
diagnose I-Iirntumor zur stat ion~ren Aufnahme. Der ~ltere Bruder verstarb im 
J a h r  zuvor im Alter yon 55 J a h r e n  an  einer klinisch festgestellten Hirngeschwulst 
des li. Temporallappens (Abb. 3). Die Diagnose war bei ihm arteriographiseh ge- 
sichert worden 1. Eine Operation wurde nieht  vorgenommen, sp~ter auch keine 
Sektion. 

1 Herrn  Prof. Dr. H. l~uF~i~, Direktor der Neurologisehen und  Psychiatrisehen 
Klinik der Universit i i t  Freiburg i. Br., danke ieh ffir die ~ber lassung der arterio- 
graphischen Befunde. 
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Bei unserem Pat.  bestunden seit August/September 1962 leichte, seit De- 
zember 1962 deutliehe WortfindungsstSrungen und eine leichte Ungeschicklichkeib 
der reehtsseitigen Extremit~ten. Duneben truten abortive tempor~le Anf~lle mit  
visceraler Aura ~uf. 

Abb.2. Komplette Monroi-Blockade im Ventrikulogramm. Von medio-basal w61bt sich die 
Tumor-Kontur in den rechten Ventrikel 

Bei der stution~ren Aufn~hme f~nden sich eine beginnende Stauungspapille, 
eine Mundfucialispurese re., motorische Ungeschicklichkeit, Sehw~che und fehlende 
Mitbewegungen des re. Armes. Es fielen erhebliche WortfindungsstSrungen uuf ffir 
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Begriffe des t~igliehen Lebens. Psyehiseh war der Pat.  depressiv verstimmt. Das 
EEG zeigte einen Delta-Herd li. temporal. Der Liquorbefund war bis auf eine Links- 
zaeke der Mastixkurve normal. Die linksseitige Carotisangiographie wies auf einen 

Abb.3. Carotisangiographie ap und seitlich zeigt die Seitenverlagerung der A. cerebri anterior, die 
Anhebung der 3Iediagruppe und die beginnende temporale Anf~rbmlg ei~les Tmnors 

Abb. 4. Teils protoplasmatisches, vorwiegend jedoch faserbildendes Astrocytom. Vergr. ca. r 
Kresylviolett-F/irbung 

ausgedehnten temporo-medialen raumverdrgngenden Prozeg hin. Dieser Befund 
best~tigte sieh bei der Operation. Der Pat. erholte sieh zun~ehst gut, verstarb aber 
am 10. postoperativen Tage an den 1%lgen einer massiven Lungenembolie. 
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Histologisch handelte es sich um ein teils protoplasmatisches, teils faserbildendes 
Astrocytom (Abb.4)7. Die Hirnsektion zeigte sine blutgeffillte ausgedehnte Opera- 
tionshShle im li. Temporalhirn, Dis Stammganglien waren miteinbezogen, der li. 
Seitenventrikel naeh oben und zur Gegenseite versehoben. 

Abb.5. Caf@-au-lait-Fleck am reehtelt Mittelbauch und kleine und kleinste Fibrolne fiber dea 
gesamten Baueh verteilt 

Abb.6. Glioblastoma multiforme mit zahlreiehea ~iesenzellen und atYpischen 5{itosen. Yergr. 
ca. 450 fach; tt~matoxylin-Eosin-F~rbung 

Fall. 3 Die Pat.  Marie-Luise Sch. kam unter der Diagnose , ,Hirntumor" in 
unsere Behandlung. 

1 Herrn Prof. Dr. H. NOETZ]~L, Leiter der Neuropathologischen Abteilung des 
Pathologischen Insti tutes der UniversitEt" Freiburg i. Br., danke ich fiir die Uber- 
lassung der pathologisch-anatomisshea Befunde sehr herzlich. 
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Die Mutter der Pat. leidet an einer generalisierten Neurofibromatosis Reelding- 
hausen. Es finden sich bei ihr multiple KnStchen am gesamten K6rper. Ein Bln~der 
der Pat. hat eine abortive Form der Neurofibromatosis. 

Zur Vorgeschichte unserer Pat. ist bemerkenswert, dab seit der Kindheit das re. 
Auge praktiseh erblindet sei und nach re. oben und augen abweiche. Aul?erdem sell 
zeitweilig eine leichte Paraspastik bestanden haben als Folge einer friihkindlichen 
Hirnschgdigung. 

Bei der Aufnahme war die 29jghrige Pat. in sehlechteln Allgemeinzustand. Sie 
ersehien erheblieh vorgealtert. Am Rumpf und am Hals fanden sieh mehrere kleine 
Hauttumoren sowie ein ausgedehnter Caf6-au-lait-Fleek am re. MAttelbaueh yon 
etwa 5 • 10 cm (Abb.5). Neurologisch fie]en eine rechtsseitige Hemiplegie mit 
Mundfacialisschwgehe und eine motorisch-sensorisehe Aphasic mit KSrpersehema- 
stSrungen auf. Das Sensorium war getriibt, die Pat. lag aspontan im Bert. Trotz 
entwgssernder Therapie versehleehterte sieh das Zustandsbild raseh. Es zeigten sieh 
Hirndrueksymptome: Kopfsehmerzen, zunehmende Somnolenz und diastolisehe 
BlutdruekerhShungen. Aus diesem Grunde haben wir uns trotz der schleehten 
Prognose zu einer Entlastungstrepanation entschlossen: dabei wurde ein aus- 
gedehntes Glioblastom des li. Temporallappens subtotal entfernt. Histologisch 
handel~e es sich um ein G]ioblastoma multiforme (Abb. 6). Postoperativ trat keine 
wesentliehe Anderung des neurologisehen und psyehisehen Befundes ein. Ab dem 
5. postoperativen Tage versehleehterte sich die BewuBtseinslage zusehends und die 
Pat. verstarb sehlieBlieh am 18. postoperativem Tage unter den Zeiehen des cere- 
bralen Versagens. Eine Sektion wurde leider verweigert. 

Besprechung 
Das famil i~re Auf t r e t en  yon  t t i r n t u m o r e n  wir f t  die F r a g e  einer Ver- 

e rbba rke i t  bzw. einer erbl ichen Dispos i t ion  auf. Ff i r  die P h a k o m a t o s e n  
and  die l~e t inoblas tome is t  die Vererb l ichke i t  - -  wie eingangs e rwghnt  - -  
gesichert .  Ff i r  die Gliome und  Pa rag l iome  k a n n  eine E rb l i chke i t  im 
Sinne FISCttEI~-WASELS, t{ALLERVORDE2N'S, KeeNs  u. a. h6ehstens  ver- 
m u t e r  werden.  

Von wesent l ieher  B e d e u t u n g  ftir die Entsche idung ,  ob es sieh bei  
den famil igren  Gliomen bzw. Gl iomatosen  um Zufal l sbefunde oder  um 
erbl iehe Tumoren  hande l t ,  i s t  neben  s ta t i s t i sehen  und  genet ischen Unte r -  
suehungen die F r a g e  nach  der  E n t s t e h u n g  der  II i rngeschwfi ls te .  Aus  
diesem Grunde  seien hier  zun/~chst einige B e t r a c h t u n g e n  fiber die En t -  
s tehung  der  Hirngeschwfi ls te  au f  der  Basis  von an lagebed ing ten  Ke im-  
dysp las ien  oder  dys raph i schen  StSrungen voranges te l l t .  

Pa tho log i seh-ana tomisehe  Befunde  bei  einer Gruppe  der  Gliome 
weisen au f  die E n t s t e h u n g  der  Geschwuls t  in den  , ,vent r ikulgren  Ke im-  
zen t r en"  hin  (FISCHER-WASELS; I-IALLEI~VOI~DEN; HENSCIIEN; KOCH; 
SCH•IDT und  Zt~LCH u. a.);  aus der  E m b r y o n a l e n t w i c k l u n g  ble iben Ge- 
sehwuls tke ime liegen, die du t ch  eine endogene oder  exogene Noxe  oder  
durch  das  Zusamment re f fen  beider  zum T u m o r w a c h s t u m  ffihren kSnnen.  
Ganz besonders  die Un te r suehungen  yon  HALLEI~VOI~DEN bei  Glio- 
ma to sen  bzw. Gl iob las tomatosen  und  yon  Z~3LcI~ u. SCHMIDT fiber die 
E p e n d y m v e r s p r e n g u n g e n  lassen den SehluB zu, es bes t eh t  zwischen 
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Keimversprengung und Tumorwachstum ein Znsammenhang. Zumindest 
gilt dies ffir einen Teil der Hirngeschwfilste. In  diese Theorie der ,,dys- 
ontogenetischen St6rungen" (OsTE~TAG) und ,,Dysplasien mit blasto- 
mat6sem Einsehlag" (I-IALLEI~VOI~DEI~) pa{~t ein ganzer Teil der seit der 
ersten VerSffentlichungen von BESOLD beschriebenen famili~ren Hirn- 
tumorf~lle. Neben den Grol~hirngliomen und den Gesehwfilsten der 
Mittellinie sei ganz besonders auf den yon Z~Lc~ beschriebenen Fall 
hingewiesen, bei dem die Mutter wegen eines Ependymoms im Bereich 
des 4. Ventrikels operiert worden war nnd Gin Sohn eine Spaltbildung 
mit TGratom oder Lipom (klinische Diagnose) der oberen Halswirbel- 
s~nle aufwies. 

Von Koc~  wird die Frage diskutiert, ob ffir das famili~re Auftreten 
yon t t i rntumoren nicht Gin ,,plGiotropes Gen" verantwortlich sei. Er  
versucht dies an I tand der ibm bekannten F~llG zu untermauern. 

Diesen Stimmen, die die Existenz einer erblichen Gruppe yon Hirn- 
tumoren ffir mSglich halten, stehen auch gegensatzliche Meinungen gegen- 
fiber. BAuE~ lehnt prinzipiell die M6glichkeit einer Vererbung yon Ge- 
schwfilsten ab. Als Hauptargument ffihrt er statistisehe Untersuehungen 
an, dig die Zuf~lligkGit familigrer H~ufungen yon Gesehwfilsten be- 
wiesen; auBerdem handle es sich immer um eine Auslese von Fa]len, die 
einer sachliehen Prfifung nicht standhielten. Auch v. VEnSCHUE~ steht 
der Frage der VererbbarkGit der t t i rntumoren kritisch gegenfiber. 

In ausgedehnten Untersuchungen der Familien Hirntumorkranker 
haben HAUGE U. I-IARVALD ffir das Einzugsgebiet der Kopenhagener 
Kliniken in der Tat  keine signifikante H~ufung und somit keinen Anhalt 
ffir Gine VGrerbbarkeit der t t i rntumoren finden kSnnen. Es fiel lediglieh 
eine H~ufung der  Epilepsien in den Familien der Tumortr~ger gegen- 
fiber dem Durehschnitt der BevSlkerung auf. Fast parallel zu den Unter- 
suehungen dieser Autoren liefen dig yon van DEn WLEL in Holland. Er  
ging yon der Vorstellung aus, man kSnne bei der re]ativ geringen Zahl 
yon It irntumoren sichere statistische Aussagen fiber eine famili~re 
H~ufung nieht machen, sondern man mfisse vor allem nach anderen 
familiar geh~uften StSrungen fahnden -- angeborenen Mil~bildungen, 
Epilepsien etc. -- und diese mit der fibrigen Bev6lkerung auslesefrei 
vergleichen. Falls die Gliome auf dysontogenetischer Basis entstfinden 
und Gin Tell yon ihnen vererblich sei, so mfi~ten auch sonstige vererb- 
liehe bzw. entwicklungsbedingte St6rungen geh~nft erscheinen. VAN Dim 
WIEL fand ira Gegensatz zu ItAUGE U. tlARVALD in seinem Krankengut  
neben einer familigren Hgufung yon t t irntumoren eine signifikante Er- 
hShung der MiBbfldungsrate und der Epilepsien in den Sippen der Gliom- 
tr~ger. Auff~llig war auBerdem die signifikante H~ufung der Cafd-au-lait- 
Fleeken in den Familien der Hirntumorkranken. Leider bleibt bei der 
geringen Zahl der bekannten und gut untersuchten familigren Gliome 
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und den einander widersprechenden Ergebnissen der statis~iseh aus- 
gewerteten Familienuntersuehungen die Frage der Vererbbarkeit eines 
Teiles der Gliome immer noch often und unsieher. Um zu einer Klgrung 
zu kommen, bleibt zungchst nut  die M6gliehkeit, 1. die familiKren F~lle 
einer genauen Analyse zu unterziehen und bekannt zu maehen, 2. aus- 
gedehnte erbbiologische Untersuehungen in Familien yon Hirntumor- 
tr/~gern anzustellen und mit der /ibrigen BevSlkerung zu ,ergleiehen; 
eine besondere Bedeutung kommt 3. der Zwillingsforsehung zu. 

Unter  den in Tab. 1 aufgefiihrten Fs finden sieh sieben F/~lle, die 
wahrseheinheh und zum Teil aueh gesiehert eineiig waren und kon- 
kordant in bezug auf Alter und Art der Gesehwulst erkrankten. Hinzu 
kommt das Hoppesehe Zwillingspaar, das sieh hinsiehtlieh des Alters 
und der Art des Tumors diskordant verhielt. Ein weiteres Zwillingspaar 
wird yon CusHIN~ erwghnt, das im Abstand yon mehr als 10 Jahren er- 
krankte; leider fehlen ss ngheren Angaben. Bei den in dieser 
Arbeit erstmals aufgeffihrten Zwillingen yon SCGITA handelt es sieh um 
ein gleiehgesehleehtliehes Paar mit groger J~hnlichkeit, bei dem die 
siehere Eineiigkeit jedoeh nieht bekannt wurde, tIinsiehtlieh des Er- 
krankungsalters und der Art des Tumors verhielt es sieh konkordant. 
Es handelt sieh um japanisehe Kinder. 

Von den 7 identisehen Paaren erkrankten 4 an Medulloblastom, 
1 an Gliom, 1 Paar an Meningeom und Glioblastom und bei 1 Paar lagen 
Septum-pellucidum-Cysten vor, bei einem Zwilling mit Glioblastom 
kombiniert. Aueh bei dem yon SUGITA mitgeteilten Zwillingen lag ein 
Medulloblastom vor. Das Paar von KJELLI~, M~LLE~ u. _~STR6M hatte 
ein Astrocygom. Drei der Zwillingspaare mit Medullobtastom erkrankten 
im S/iuglingsalter, die restliehen zwei im Kindesalter. 

Der weitaus grSgte Tell der famili/~ren Hirntumoren wurde bei Ge- 
sehwistern und bei Eltern-Kindern besehrieben. Einige Beobaehtungen 
bei Verwandten 2. Grades wurden in die Tab. 2 mit aufgenommen. Neben 
den Gliomen, die den Hauptteil  der famili/~ren Gesehw/ilste ausmaehen, 
wurden relativ h/~ufig Astroeytome beschrieben. Auff/~llig selten finden 
sich famili/~re Ependymome. 

Bei unseren F/~llen handelt es sieh um Ependymome (Fall 1), Astro- 
cytome (Fall 2) und im Fall 3 um ein Glioblastoma multiforme bei 
famili/~rer Neurofibromatose Recklinghausen. 

Bei den Geschwistern im Fall 1 ist ganz besonders auff~llig die Uber- 
einstimmung sowohl des Erkrankungsalters, der Gesehwulstlokalisation, 
der Symptomatologie und des Verlaufs der Erkrankung als aueh der 
histologischen Identit/~t der Gesehwulst. Bemerkenswert aus der Fa- 
milienanamnese sind weiterhin die Anfatlserkrankung der Mutter, deren 
Art und Ursache niehg gekl/irt sind, und die ,,psyehisehe Abnormit/~t" 
der GroBmutter. Im Fall 2 besteht eine l~bereinstimmung hinsiehtlieh 
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der Lokalisation der Geschwulst und dem Verlauf der Erkrankung. :Die 
pathalogiseh-histologische Diagnose Astrocytom konnte leider nut  bei 
(einem Bruder gestellt werden. Auf Grund der Arteriogramme und dem 
rasch progredienten Verlauf der Erkrankung, i~hnlich wie bei dem ob- 
duzierten Bruder, muB man jedoch annehmen, daI~ ebenfalls ein glio- 
matSser Tumor vorlag. Interessant ist, in beiden F&llen lagen die Ge- 
schwiilste fief hinter dem Foramen Monroi, also in der Gegend der 
ventrikul~ren Keimzentren. 

Die schon h/iufig besehriebene Kombination des familii~ren Reckling- 
hausen mit einem Glioblastom liegt in Fall 3 vor. Die Mutter unserer 
Patientin sowie die Patientin selbst wiesen deutliche Zeichen einer 
generalisierten Form der Recklinghausenschen Erkrankung auf, ein 
Bruder hatte eine abortive Form dieser Erkrankung. 

Eine ausffihrliche Zusammenstellung der F&lle mit Recklinghausen 
und Glioblastom wurde yon van  D ~  WIEL vorgenommen; aul~erdem 
berichtete dieser Autor fiber eine H~ufung yon Caf~-au-lait-Flecken in 
den Sippen yon Gliomtr&gern. Offenbar scheint zwischen dem neuro- 
cutanen Symptomenkomplex und der Tumoranf&lligkeit des Zentral- 
nervensystems --  mSglieherweise auf der Basis dysontogenetischer 
StSrungen oder Keimdysplasien --  ein ursiichlicher Zusammenhang zu 
bestehen. 

Wenu aueh auf Grund der bisher bekannten familiiiren tt irntumor- 
fiille, der pathologiseh-anatomisehen Befunde, der genetischen Er- 
hebungen in den Sippen tIirntumorkranker und der tierexperimentellen 
Untersuehungen eine Erbliehkeit ffir eine kleine Gruppe der Gliome nicht 
sieher nachweisbar ist, so spreehen andererseits aueh einige Indizien 
daffir. Mit ziemlieher Wahrscheinliehkei~ ls sieh jedoeh sagen, eine 
allgemeine erbliche Disposition ist in einem Tell der Falle vorhanden. 
Inwieweit ein lokaler Faktor  der ,,Keimbildung" bzw. der Ausbildung 
einer latenten Tumoranlage Vorsehub leistet, ist nieht bekannt. Es 
besteht hier die MSglichkeit des Zusammentreffens endogener und 
exogener Faktoren: endogen etwa im Sinne KocHs (pleiotropes Gen), 
exogen z. B. durch embryonale DifferenzierungsstSrungen vielerlei Ur- 
sache, wie sie yon der Bfichner-Sehule tierexperimentell durch Sauerstoff- 
mangel und anderes hervorgerufen werden konnten. 

Zusammenfassung 
Es wird fiber drei Fi~lle yon famili~ren Hirngeschwfilsten berichtet; 

es handelt sich um Ependymome, Astrocytome und um ein Glioblastoma 
multfforme bei familiiiren Recklinghausen. Die bisher in der Literatur 
beschriebenen familii~ren Gliome werden in zwei Tabellen erfaBt, die 
Literatur besprochen und die m6gliche Vererbbarkeit einer kleinen 
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Gruppe der Gliome diskutier t .  Aul3crdem wird erstmals der yon  SVGIT~ 
raitgeteilte Zwillingsfall yon  Medtdloblastomen erw/ihnt u n d  den bereits 
b e k a n n t e n  F/illen hinzugeffig~. 
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