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B. BIN6AS 

Mit 7 Textabbildungen 

(Eingegangen am 27. November 1963) 

Unter  den prim/iren I-Iirngeschwfilsten sind die Sarkome eine bisher 
noch nicht klar abgegrenzte Gruppe. Einige Unterformen heben sich 
bereits reeht gut her~us, was wir den Arbeiten yon ttsff, N]~v~i~nG~, 

N:ETSKY, ~)AVIDOI~F, CALVO, RUSSELL u. RUBINSTEIN, SEITZ U. KALM und 
GaoPP verdanken. Zi~LCH hat 1953 zum erstenmal eine vollstandige 
Ordnung der Sarkome versucht und die ffinf Gruppen der 

1. Sarkomatose der Meningen (diffus), 
2. Sarkomatose der Gef~l~e (diffus), 
3. das Sarkom der Arachnoidea des Kleinhirns (umschrieben), 
4. Sarkom der Gef/il3e (umschrieben) als sogenanntes monstrocellu- 

lares Sarkom und 
5. das Fibrosarkom der Dura 

unterschieden und diesen ~e" p ~ r e f i  Retbghelsa ' rk~e  des Hirns an- 
geffigt, die sich yon denen unterseheiden, die yon der Basis ins H i m  
hineinwaehsen (siehe Z ~ C H  u. BINGaS 1962). Wegen der starken Unter- 
sehiede der Auffassungen waren deshalb aueh die Sarkome Gegenstand 
einer Diskussion auf dem Internationalen Symposion fiber die Klassi- 
fikation der Hirntumoren in K61n, 1961, das in Zusammenarbeit  mit  der 
Deutsehen Forschungsgemeinschaft und der World Federation of Neuro- 
logy abgehalten wurde (siehe den Tagungsberieht, Springer-Verlag, 
Wien, 1963). Besondere Aufmerksamkeit  fanden dabei die monstroeellu- 
l~ren Sarkome und die Reticulo-Sarkome (Retothelsarkome) und ihre 
Abgrenzung yon den Re~ieulo-Endotheliosen. Wghrend jedoeh fiber die 
Gruppe der Retieulosarkome des Gehirns in den letzten Jahren eine Ffille 
yon Literaturmitteilungen ersehienen ist (W~L~E, B ~ v c ~ ,  CAavos- 
N a v A ~ o ,  I ) ~  t I ~ o o ,  C n a ~  usw.) und an ihrem prim/iren Auftreten 
im H i m  nieht mehr gezweffelt werden kann (BI~GAS 1963), vielmehr nut  
die Abgrenzung yon den ,,entzfindliehen" bzw. , ,granulomat6sen" For- 
men den Gegenstand der Aussprache bildet, haben sich mit  dem,,monstro- 
eellul/iren Sarkom" - -  ZO~c~ --  bisher nur wenige befagt (G~oe~; 

* Mi~ Un~erstfitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft. 
Arch. Psychiat .  2gervenkr., Bd. 205 16 
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KEI~STING; ALTMANN). S]~ITZ U. KALM anerkennen diese Gruppe ein- 
deutig in ihrer sorgf~ltigen Arbeit fiber die Hirnsarkome, ebenso 
bests sic aueh KE~STI~G auf Grund der Gcwebskulturen. Trotzdem 
wird die Gruppe noeh nieht yon allen Autoren als selbst~ndige Tumorart  
anerkannt. 

Es sell daher fin folgenden noeh einmM an Hand eines grSl3eren 
Beobaehtungsgtftes die histologisehe Abgrenzung begrfindet werden. In  
einem Viertel der histologiseh gesicherten F//lle lagen auch ausreichende 
Krankengeschichten bzw. zum Tell Katamnesen vor, so dab wir nun- 
mehr aueh fiber die Klinilc dieser Tumorart  die e r s t en  Angaben 
maehen k6nnen. 

Historisch ist interessant, dab der erste ~'all bereits 1914 yon SeI~II~OKE, wenn 
auch unter dem Namen eines Ganglioglioneuroms beschrieben wurde. Scm~exE 

erkannte die ungeheure Ausdehnung der 
Tabelle 1 

Sitz des Tumors Z~hl 

frontal 
temporal 
parietal 
occipital 
tIirnstamm/orM 
Kleinhirn 
Vierhiigel 
Chiasmagegend 
III. Ventrikel/Umgebung 
Balken/or~l 

Gesamtzahl 

Angaben beziehen sieh also 

Zellen ,,yon der GrSge der Pyramiden- 
ganglienzellen bis zu solchen, f/ir welche die 
Histologie des menschlichen KSrpers kein 

15 Vergleichsobjekt besitzt". Die S~rkomnatur 
19 wurde bisher im Sehrifttum nur einmal yon 
19 Foot u. Co]~E~I erSrtert, die ihren Fall fiir 
9 ein Retothelsarkom hielten, eine Eingliede- 

13 rung, die naeh den heutigen Xennzeiehen 
3 dieser Gruppe wohl nicht bereehtigt ist. 

2 Ftir unsere Arbeit standen 85 Fglle 
2 zur Untersuehung, bei denen aus- 
1 
2 reichende morphologisehe und biologi- 

sehe Daten vorlagen, vollst~ndige 
85 klinisehe Un~erlagen Mlerdings nnr 

yon 21 dieser Fglle. Die biologisehen 
auf das Gesamtbeobaehtungsgut, die rein 

klinischen Daten nur auf die kleinere Gruppe. 
Gesehleeht. Von den 85 Patienten waren 56 ms und 29 weib- 

lichen Gesehleehtes. Das m/~nnliehe Gcsehlecht/iberwog also mit etwa 5 : 3. 
Sitz. Es finder sich in der jetzigen Serie eine Streuung im Sitz fiber das 

ganze Him, vielleieht mit einer Prs im temporo-parietalen 
Bereieh (siehe Tab. 1), w/~hrend ZOLC~ seinerzeit auf Grund der ersten 
Beobaehtungen angenommen hatte, dab vorwiegend der tiefe Hirnstamm 
betroffen wird. 

Relative It~iuflgkeit. Da es sieh bei uns urn ein ausgelesenes Beobaeh- 
tungsgnt handelt, kSnnen aus unseren Zahlen aueh weiterhin keine An- 
gaben fiber die relative tt/~ufigkeit gemaeht werden. Zt~LC~ sehatzte aus 
unserer Serie die Relation zwisehen Sarkomen und Glioblastomen auf 
i : 20, SErrz u. KAL~ etwa auf 1 : 30. 

Erkrankungsalter. Die Alterskurve zieht sieh wie bei Mien Sarkomen 
fiber Mle LebensMter him Wit finden Patienten vom 5.--80. Lebensjahr 
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dritte maligne Gruppe yon 
intraeerebralen Tumoren 
sieh heraussehalt, bei der 
wiederum das mannliehe 

vertreten (siehe Abb. 1). Aus der Alterskurve ergibt sich, dab fiber die 
tIalf te der Patienten j/inger war als 40 Jahre (50 Fall@ Eigenartig war 
das Auseinanderklaffen der beiden Geschlechter, besonders um das 
10.-- 15. und um das 45. bis 
60. Lebensjahr. Ob bier 2o 

gescrmtsahl 
eine Korrelation zu den - - d  
beiden endokrinen In- 
volutionsperioden (ZOLc~) ss 
besteht, lal3t sieh noeh 
nieht sieher entseheiden. 
Interessant  ist, dab jetzt  -~ 
neben den Nedulloblasto- 
men und Glioblastomen mit  5 
Altersgipfeln um die Puber- 
ta t  und die Involution eine 

[ [ [ [ r [ [ 
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Jahre 

Abb. 1. Algerskurve der monstrocellul/~ren Itirnsarkome 

Gesehlecht deutlich iiberwiegt und wo also vielleicht zwischen mann- 
liehem und weiblichem Geschleeht eine starke Diskrepanz ira Befall zur 
Zeit der endokrinen Umstellungen besteht. Doch mug diese Vorstellung 
sparer an einem gr6Beren Beobaehtungsgut fiberprfift werden. 

Tabelle 2. Symptomatologie des monstrocelluliiren Sar/coms 
22 F/~lle 

Kopfschmerz 

Krampfanf~lle 

Erbrechen 
Stauungspapille (beidersei~s) 
Hemiparese (sloas?~isch) 
Gesichtsfeldst6rungen 
Psychische St6rungen 

(organisches Psychosyndrom) 

fokal 
19 diffus 

fokal 
5 generalisiert 
8 

16 
12 
14 
22 

A n a m n e s e  

12 
7 
4 
1 

Die durchschnittliehe Dauer der Anamnese betrug 5 - -6Mona te  
(5,7 Monate). Die yon uns beobachtete kfirzeste Anamnese war 4Wo- 
ehen, die langste 18 Monate. Nach dem Auftreten des ersten Symptoms 
verlief die Entwicldung gew6hnlich rasch, und die Patienten kamen meist 
in einem schlechten Zustand in die Klinik. 

Das Beschwerdebfld begann (1. Symptom) in 19 yon 22 Fallen mit  
Kopfsehmerzen, die sich beim Liegen verstarkten. Bei 12 Patienten war der 

16" 
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Kopfschmerz lokaIisiert, bei 7 diffus im Kopf  vertreten. Bei 5 Patienten 
bestand das erste Symptom in Kramp/an/gllen, und zwar bei vier Patienten 
in fokalen, bei einem in generalisierten Krampfen. Bei der Aufnahme zeig- 
ten alle Patienten die ersten Symptome des beginnenden intrakraniellen 
Druekes, d.h. sie klagten fiber Kopfschmerzen. Von anderen ttirndruek- 
zeichen bestand Erbrechen in 8 yon 22 Fallen, Stauungspapi]len in 16 yon 
22 Fallen. Sie waren immer doppelseitig und meist yon einer sehr hohen 
Dioptriezah]. Spastisehe Halbseitenparesen bestanden bei der Aufnahme 
in 12 yon 22 Fallen, wahrend Sensibilitatsst6rungen merkwiirdigerweise 
demgegenfiber zurfiektraten. Befunde an den tIirnnerven fanden sich nur 
selten, hingegen lagen eigenartigerweise in 14 yon 22 Fallen StSrungen 
im Gesiehtsfeld vor. 

Sehr ausgepragt waren objektiv die psychischen StSrungen, die samt- 
]iehe Patienten im Sinne des ,,organisehen Psychosyndroms" (M. BL]~v- 
Lw~) aufwiesen. Es war merkwfirdig, dab diese psyehischen Veranderun- 
gen fibrigens bei fast allen Patienten aueh bereits vor der Aufnahme yon 
der Umgebung beobachtet worden waren bzw. den Patienten selbst zum 
Bewugtsein gekommen waren. 

8 Patienten hat ten sehon eine so sehwere ErhShung des intrakraniel- 
len Druckes, dab sehwere oder schwerste BewuBtseinstr/ibungen ent- 
standen waren. Das EEG gab keine besonderen tIinweise, die ffir Art des 
Tumors oder den Grad des erhShten tIirndruckes charakteristisch waren. 
Meist land sieh ein t terdbefund mit Deltawellen. 

Zur weiteren Diagnostik wurden bei einigen Patienten ohne grogen 
Hirndruek pneumencephalographlsche Untersuchungen, bei 7 Patienten 
eine Ventriculographie durchgeffihrt. Dabei wurde zweimal eine Cyste 
im Occipitalbereich angestochen (ahnlich wie bei den Ependymomen des 
Kindes- und Jugendalters, T S ~ I s  u. Zf~Lc~ 1937), die sieh dann aueh 
pneumographisch darstellte. (ZffLc~ hat  bei der Erstbeschreibung auf 
die Neigung zur Bfldung groBer Cysten hingewiesen (1956, Abb. 341 und 
343). In  den fibrigen Fallen wurde nur ein raumbeengender ProzeB 
festgestellt; Verkalkungen kommen weder rSntgenologiseh noch histo- 
logisch vor. 

14 Patienten wurden angiographiert. Dabei fehlte nur in einem Fall 
ein pathologiseher Befund, weft der Tumor noeh klein war und sehr basal 
lag. In allen anderen Fallen konnte eln Verdrangungssyndrom, oftmals 
yon groger Ausdehnung das Vorliegen eines raumbeengenden Prozesses 
sichern. 

Auf den Tumor selbst wies nur gelegentlich eine GefaBanfarbung hin, 
doch dies nur in 4 yon 14 Fallen. Niemals fanden sich jedoeh eehte 
,,Fisteln" vom Typus des Glioblastoms. Man sah nur eine diffusere An- 
farbung bzw. kleinere GefaBe in der l~andzone in den Fallen mit positiver 
Anfarbung, sehr oft fehlte dabei jegliche Anfarbung im Zentrum. Das 
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erkl/irt sich daraus, dab - -  wie ira anatomischen Tefl noch genauer 
berichtet werden wird - -  groSe zentrale Cysten (siehe oben) oder Nekro- 
sen (Abb. 1) vorkoInmen, die bei dieser Tumorar t  nicht selten sind. I m  
iibrigen wird unten noeh einmal auf den arteriographisehen Befund ein- 
gegangen, wenn seine Bedeutung fiir die Differentialdiagnose gew/irdigt 
wird. 

Katamnesen 

Von den 22 Patienten konnten wir bei 19 den postoperativen Verlauf 
siehern. Nur  bei 3 Patienten, die die Operation/iberstanden hat ten und 
die Klinik in gutem Zustand verliel~en, war der weitere Verlauf un- 
bekannt.  8 yon 18 Patienten starben bereits im Zeitraum yon 4 Wochen 
naeh der Operation, 5 weitere Patienten im 1. Jahr.  1 Pat ient  starb 
11/2 Jahre  nach der Operation, eine weitere Patientin mit  einem frontalen 
Tumor  ha t  die Operation 2 Jahre  fiberlebt und ist noeh am Leben. Sie 
hat  in der Zwischenzeit zwei fokale epileptisehe Anf/~lle gehabt und ist 
psychisch stark alteriert. ZiYLc~ erw/ihnt 1956 den Fall eines 53j/~hrigen 
Mannes naeh Exstirpation eines mandarinengroBen Tumors im Gesunden, 
der vom Operateur fiir ein Menigeom gehalten wurde. Der Pat ient  starb 
trotz starker R5ntgenbestrahlung 21/2 Jahre  sp~ter an einem Rezidiv. 
Ein 42j/~hriger Mann, der vor 1 Jahr  operiert wurde, ist beschwerdefrei, 
ohne neurologische Ausfallserscheinungen. 

Die 1/~ngste Oberlebensdauer fanden wir bei einem 52 j/~hrigen Patien- 
ten (Nr. E 2859), bei dem die erste Operation ausw/~rts im Juli  1956 
wegen eines als ,,Glioblastoma multiforme" diagnostizierten Tumors 
durchgeffihrt wurde und bei dem 1960 eine Nachoperation des occipitalen 
Tumors vorgenommen wurde. Wir diagnostizierten jetzt  ein monstro- 
cellul/~res Sarkom. Der Pat ient  konnte in der Zwischenzeit als PfSrtner 
arbeiten, doch ist sein jetziger Zustand nicht sehr gut. Bei einer kfirzlich 
vorgenommenen Untersuchung fanden sich erste Itinweise auf ein 
erneutes Rezidiv. 

Ob im Falle (Nr. E 2560) eines 15jahrigen M~dchens 7 Jahre vor der Aufnahme 
,,ein kleiner Anfall" bereits den Beginn des Tumorwachstums angezeigt hat, ist 
fraglich. Sie erkrankte 4 Wochen vor der jetzigen Aufnahme plStzlich mit starken 
Kopfschmerzen, Flimmern vor den Augen, Erbreehen und Schwindelgefiihl. Bei der 
Aufuahme bestand eine leichte linksseitige Halbseitensymptomatik. Es koImte 
re. occipital ein Tumor ventriculographisch und arteriographisch gesichert werden. 
Er war im Arteriogramm ,,nicht angef~rbt". Der Tumor wurde erfolgreich operiert. 
Es wurde keine RSntgenbestrahlung durchgeffihrt. 2 Jahre nach der Operation ging 
es ihr nach der letzten Untersuchung gut. Neurologische Ausfallerscheinungen waren 
nicht vorhanden. Die Pat. lebt noeh. 

Kfirzlich konnten wir den Fall eines 8j/s Kindes un4ersuchen mi$ e inem 
cystischen monstrocellul~ren Sarkom des li. Temporallappens (Nr. E 3391). 7 Monate 
nach der Operation rezidivierte der Tumor trotz Bestrahlung mit der Kobaltbombe 
und muBte reoperiert werden. ])as Kind ist 2 Jahre nach der ersten Operation am 
Leben. 
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Klinische Differentialdiagnose 
14 der 22 klinisch untersuchten F~lle zeigten bei der Operation gro~e 

Cysten. Es land sich dann ein fester, gut begrenzter Tumor, der Cysten- 
wand anliegend. Solche Tumoren kSnnen wohl schon bei der Operation 
erkannt werden, wenn man sie einmal kennt: sie sind sehr derb, recht 
scharf gegenfiber dem Hirngewebe abgegrenzt, wirken dem Gewebe nach 
am ehesten wie eine harte 1Y[etastase oder ein ~r ohne aber die 
scharfe Abgrenzung des ~[eningioms zu haben. Deshalb l~uft man eher 
Gefahr, sie ffir einen der genannten Tumoren zu halten als ffir ein Glio- 
blastom mit seinen mfirben ~Nekrosen oder ffir ein cystisches ,,Gliom". 
/)as Auftreten einer milchigen F~rbung der weichen I-Iiiute bei Freilegung 
eines grol~en cystischen Tumors des Grol~hirns kann eventuell an das 
Vorliegen eines monstrocellul~ren Sarkoms denken ]assen, da diese 
gelegentlich spontan eine diffuse ~r in die Meningen zeigen. 
Obwohl wit ein Durchwachsen der Dura feststellten (Zi~LCK 1956, 
Abb. 343), waren im Operationsbericht Angaben fiber ein Verwachsen 
mit der Dura niemals vorhanden. Die klinisehe preoperative Art- bzw. 
Differentialdiagnose ist daher schwer. Die Kfirze der Anamnese gestattet 
im allgemeinen keine Abgrenzung vom Glioblastom --  d.h. fiir das 
Drittel der Glioblastome, die angiographisch , ,stumm" sind --  es sei denn 
bei jungen Patienten. Man wird daher bei kurzen Anamnesen doch hi~ufig 
an andere Gliome, z. ]3. Oligodendrogliome denken,. I-Iier sprieht aber das 
Alter gegen ein Glioblastom. Interessant ist das Vorkommen yon Krampf- 
anfiillen bei einem Viertel all unserer Beobachtungen, i~hnlieh wie bei den 
Glioblastomen (21~ T6~Icis 1962). Bei dreien begann sogar das Be- 
schwerdebild mit Krampfanf~llen, was die Diagnose gegenfiber den 
Oligodendrogliomen (59,9 ~ ) und den Astroeytomen (55,2 ~ ) erschwerte. 
EEG und Pneumogramm gestatten keine differentialdiagnostische Unter- 
scheidung yon anderen Tumoren. Zu dieser tragt  meist aueh das Arterio- 
gramm nicht bei, da in 10 yon unseren 14 arteriographierten F~llen keine 
Anf~rbung des Tumors bestand. SCHMALBAC~ U. SCEIEFER (siehe auch 
T6~c~cIs u. SCHIEFEg, S. 267) sahen bei 3 yon 4 derartigen Tumoren in der 
spi~ten arteriellen Phase das Maximum einer relativ diffusen Tumor- 
anfiirbung, die in:der venSsen Phase noch vorhanden war, jedoeh sehon 
deutlieh naehlieB. 

Dieser Bes erlds sich sieher im Fehlen yon fistulSsen und sinus- 
artigen Gef~Ben wie im Glioblastom, andererseits dem doeh gelegentlich 
reeht groBen Reiehtum an kleinen Venen. So muB man zusammenfassend 
das arteriographisehe Bild doeh als uneharakteristiseh bezeiehnen. Einen 
Itinweis kSnnte man aus dem starken AusmaB der Raumbeengung ent- 
nehmen, der sich durch die starke Itirnschwellung erkl~rt, t t ier aber ist 
die Differentialdiagnose gegenfiber den Formen der Glioblastome nieht 
mSglich, die mit starker Itirnschwellung und ohne Bildung pathologiseher 
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Gef/~Be verlaufen, es sei denn, man kann das junge Alter des Patienten 
werten. So spricht es am ehesten fiir ein monstrocellul/~res Sarkom, wenn 
bei einem ]ugendlichen Patienten ein Tumor mit starken Massenversehie- 
bungen besteht, der Tumor diffus angef~rbt ist und die ffir das 
Glioblastom eharakteristisehen Typen der Gef/~13e fehlen. Dabei wird 
gelegentlich eine Verweehslung bei den arteriographisch nicht ,,peel- 
r iven" Tumoren der Sarkomgruppe mit den Ependymomen des Jugend- 
alters eintreten kSnnen, die ebenfalls grol3e Cysten bflden. Bei der 
operativen Entfernung dieser Tumoren wird allerdings die Unter- 
scheidung wahrscheinlieh mSglich sein. 

Biologische Wertigkeit bzw. Prognose 
Die meisten Patienten sterben im 1. Jahr  naeh der Operation, haben 

also die gleiche schleehte Prognose wie die Patienten mit dem Glio- 
blastom (Grad IV, ZOLCH). UngewShngche Erfolge bei 2 Patienten wur- 
den oben ausfiihr]icher beriehtet, wobei darauf hinzuweisen ist, d~I3 der 
erste seit der ersten Operation insgesamt 17000 r (! !) Oberfl/s 
bekommen hat, ohne dal3 bisher ein Strahlensp/itschaden aufgetreten ist. 
Das M~dehen mit der zweij/~hrigen Uberlebensdauer ist allerdings nicht 
nachbestrahlt worden. Wir wissen also fiber die Strahlenempfindliehkeit 
dieser Tumoren bisher wenig, kSnnen aber aus einer autoptisehen Beob- 
achtung (Fall 881, Abb.345 und 353a, b, ZfrLCH 1956, Bericht ZOLc~ 
1940) entnehmen, dal3 der Tumor selbst durch massive Bestrahlung nieht 
aufgehalten werden kann. In  diesem Falle war es zu einer diffusen Meta- 
stasierung fiber das ganze Liquorsystem sowie zu einer Strahlennekrose 
gekommen. Allerdings hatte es sieh um eine Spickung mit Radium ge- 
handelt. Es bestand sogar die MSglichkeit, dab der Tumor durch Be- 
strahlung malignisiert war. 

Morphologie 
Aus der morphologischen Beschreibung yon ZttLCH ging hervor, dal3 

man den Tumor makroskopisch am fixierten Material in der Mehrzahl der 
Falle bereits an der Schnittfl/~ehe erkennen kann. Charakteristiseh sind 
(Abb.2) die scharfe Abgrenzung v o n d e r  Umgebung, die H~rte, die 
streifig-faserig-rauhe (asbestartige) Oberfl/~ehe und die in der Mehrzahl 
der Fglle vorhandenen Cysten. Die fiir das Glioblastom eharakteristische 
bunte Farbe fehlt meist, jedoch zeigt das Hirn, /~hnlich wie bei Glio- 
blastom und Metastase, eine sehr erhebliche Hirnschwellung mit der ent- 
sprechenden Massenverschiebung. Diese sieht fixiert oft grfin]ich aus. Die 
Sarkome durehwachsen die Dura mater, die Gesehwulst kann sieh diffus 
im Liquorsystem bereits spontan ausbreiten. 

Der Tumor ist histologiseh aus den versehiedensten Zelltypen ge- 
mischt, nur selten einheitlich gebaut. Hauptvertreter  sind Spindelzellen 
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Abb. 2. Typisches Bild eines monstrocellul~ren Sarkoms : scharfe Abgrenzung yon der Naehbarschaft, 
graue, rauh-faserige (,,asbestartige") Oberflache. Fehlen des , ,bunten" Aussehens wie beim 

Glioblastom 

Abb.3. a Vorwiegend spiudelzellige Pattie eines monstrocellul~ren Sarkoms, bei dem man 
neben kleinsten, lymphoiden, mittelgroBen und gro~en Spindelzelien aueh links oben bereits einige 
monstrSse Zellen sieht. Fall E 1221, Kresylviolett-F~trbung, 125fache Vergr. b Zwei strichfSrmige 
Nekrosen (oben) und eine diffuse Gefi~wandwueherang mit Ausbildung einer MonstrezeUe (unten). 

Fall E 2984, H:E-F$irbung, 100faehe Vergr. 

Abb.4. a Ansammlung yon vorwiegend lymphoiden Zellen, einer ~eihe yon mittelgroi3en 
Zellen sowie Zellmonstren, die aus grol~en Cytoplasmaplatten mit randst~tndigen hyperchromatischen 
Anteilen besteht. Fall E 1554, HE-F~irbung, 175faehe Vergr. b Randzone eines mons~rocellul~ren 
Sarkoms bei gefiechtartiger Verbindung rnittelgroiter und gro2er Zellen, wobei reiehlich Capillaren 
und sinusoide Gef~i~e gebildet werden. Die Absetzung gegen das ~ i rn  ist ganz scharf, dort finder sieh 

eine Makrogliose. Fall ]~ 1221, ]~Lresylviolett-F~rbung, 125fache Vergr. 

verschiedener Gr5i~e (Abb.3~ und b), die intercelluls Sflberfasern bil- 
den. Das ist eines der wesentlichen Merkmale ffir die Sarkomnatur. 
(Abb. 7a und b). Fast  regelmi~l~ig kommt es zur Ausbildung monstrSser 
Zellen (Abb. 3--6), die gelegentlich such in Iterdform auftreten und in 
manchen Tumoren vSllig fiberwiegen. Warum diese Monstren in einzelnen 
Fallen, vorwiegend in Herden gebildet werden, in anderen nur vereinzelt 
vorkommen, ist nicht gekli~rt. Es gibt neben diesen riesigen (bis 400, 
500/~) (Abb. 5 und 6), den nfittelgroI~en und kleinen Zellen auch noch 
kleinste Zellen yon ]ymphoidem Charakter (Abb. 4a). Oft sind die Zellen 
in Zfigen, StrSmen und Strudeln, in der l~andzone, oft auch in konzen- 
tr~schen Ringen um die Gef~l~e ~ngeordnet. ~anchmal  wachsen die 
Tumoren in der Randzone mit fingerfSrmigen Forts~tzen, in deren 
Mitte ein Gef~g liegt. 
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(Legenden zu Abb. 3 und 4 siehe S. 230) 



2 3 2  B .  B I ~ G A s :  

(Legenden zu Abb. 5 uad  6 siehe S, 233) 
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Abb.5. a Unter mittelgroBen, vorwiegelzd spindeligen Zellen finden sich Zellmons~reu mit 
grogen Cytoplasmapla~ten und vorwiegend rands~tndig ge!ager~em Kernmaterial in jeder Art und 
Gliedenmg. An einer Stelle finder sich die umgekehrte Anordnung (unten). Dort liegt inmitten eines 
groBen Zelleibes eine diffuse Anordnung yon Kernchromatim Fall E 1221, Kresylviolet~-Ftirbung, 
125 faehe Vergr. b Hyperchromatisehe Zellmonstren: die mittlere zeigt eine riesige Kernvaeuole, die 
in diesen Tumoren h~tufig angetroffen werden. Fall 839, Kresylviolett-Fttrbung, 250faehe Vergr. 

Abb.6. a VergrSBerte Abbildung yon Zelhnonstren: In  dem diffusen Cytoplasmamaterial liegen 
teils kleinere Kerne mit blasigem ]3aueh und 1--3 l~ueleolen, teils vaeuolenartige Bildungen mit 
randstii, ndigem Chrornatin, tells undefinierbare Verdiehtungen oder Yerdfinnungen der Zellmasse. 
Fall :E 1221, :Kresylviolett.Ftirbung, 600fache Vergr. b llnten sieht man mehrere mit~elgroi]e ZeUen, 
darfiber eine vorwiegend aus Kernmaterial bestehende Zelle mit einer grol3en Kernvaeuole, dartiber 
eine Ansammlung yon mehreren Kernen in einem schlecht abgegrenz~en Zelleib. :Fall E 1554, !~-E- 

F~rbung, 500fache Vergr. 

Abb.7. a Die Silberimprttgnationen ergeben ein dichtes Faserne~z, das die kleinen und mittelgrol3en 
Zellen umspinnt. Fall E 2770, Impr~ign. naeh Tiber Pap, 100faehe Vergr. b An den Stellen, we sieh 
l%iesenzeUen bilden, ist das Fasernetz entspreehend locker und litBt grSQere Inseln faserfrei, in denen 

dann die l%iesenzellen angeordnet sind. Fall 895, Impr~tgn. naeh Tiber Pap, 600fache Vergr. 

Sehr interessant ist die direkte Umgebung der Geschwulst : dort findet 
man  an den Capfllaren Wucherungserscheinungen mit  deutlich dysplasti- 
schen Zellen, gelegentlich dann auch yon diesen abgel6st und recht weir 
vom Tumor  entfernt bereits einzelne, hochgradig anaplastische Tumor- 
zellen. Doch finde~ sich dieses Verhalten nicht in jedem Fall. Die Monster- 
zellen haben yon jeher das Interesse der Beobachter erregt. Sie kSnnen 
fast z/2 mm, d.h. Sichtbarkeit fiir das bloBe Auge erreichen. Manchmal 
erscheinen sie als Spindelzellen. Oft sind sie Symplasmen jeder denkbaren 
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F o r m  und  A r t  ( A b b . 6 a  und  b). E n t w e d e r  bes t eh t  dann  die Zelle vor-  
wiegend aus  Cy top l a sma  und  die K e r n e  sind in der  Minderzahl ,  oder  es 
g ib t  auch  riesige K e r n p l a t t e n  ger ingen Cytoplasmas .  W i r  h a b e n  Zellen 
m i t  bis zu 50 K e r n e n  beobach t e t  (Abb. 6 a). Sie wurden  in  de r  L i t e r a t u r  
als Voge laugenbi ldung  bzw. EinschluBkSrper  bezeichnet .  Wahrsche in l i ch  
hande l t  es sich bei  den  Beobach tungen  yon  RUSSELL Yon Zellen m i t  Ein-  
schlui~kSrpern auch u m  monst roce l lu lgre  Sarkome.  I n  der  mi to t i s chen  
Tei lung ]assen sich die grSbs ten  Abnormi tg t en ,  so Riesenmitosen,  Tri-  
a s t e rb i ldung  usw. erkennen.  

Einzelne Fglle iihneln --  worauf sehon SC~I~CKE hinwies --  den Riesen- 
pyramidenzellen, sie kbnnen aueh einen ganglioiden Kern h~ben und eine 
diffuse Chromatinsubstanz im Zelleib, was viele Autoren dazu veranlaBt hat, diese 
Zellen als Ganglienzellen anzusehen (ZiiLc]t 1956, Abb.350e, d) und die Tumoren 
engsprechend zu klassifizieren. Die Tumoren neigen zu Verfliissigung und Ver- 
sehleimung, gelegentlich auch zur ]~ildung grol~er I~el~'osen (Abb. 3b), jedoch fehlt 
meist histologisch die Randreaktion des Mesoderms, die so charakteristisch ist fiir 
das Glioblastom (Glomerulusbildung usw.), wie auch die Bildung der verschiedenen 
Gefi~l~typen (siehe Angiogramm). 

In einem Fall (Nr. E 1522) sahen wir etwas Merkwiirdiges. Dort war der Tumor 
in die Keilbeinh5hle eingebroehen und superinfiziert. Die Tumorzellen selbst hatterL 
sieh als Makrophagen betgtigt und sich mit Leukoeyten beladen, was ihnen ein 
ghnliehes Aussehen gab, wie man es bei Ganglienzellen im Zustand der akuten 
Phagocytose durch Leukoeyten bei der Poliomyelitis anterior aeuta finder. 

Das Waehstum der Tumoren ist --  histologisch gesehen -- sicher sehr raseh, und 
das entspricht aueh den klinisehen Erfahrungen. 

Zi2Lc~ (1959) erwghnt einige F~lle, we es trotz (oder gerade wegen?) heftiger 
Radiumbestrahlungen des Geschwulstgewebes zu einer ganz exzessiven Steigerung 
des Wachstums gekommen war: innerhalb eines halben Jahres waren seehs l~ach- 
operationen l~otwendig (siehe Zi)LC~ 1940, Fall  Nr. 881, 1956, Abb.352, 353b und 
345). Hier war jedesm~l der Tumor inzwischen bis zu FaustgrSi~e angewachsen. 

Die  his tologische Dif ferent ia ld iagnose  gegeni iber  dem Gl iob las tom 
st f i tz t  sich ~uf die Ze l lmons t ren  und  die Bi ldung  in tereel lu lgrer  Silber-  
fasern,  hgufig in F o r m  yon  Gi t te r faser r ingen  u m  die GefgBe sowie au f  das  
Verha l t en  der  Capfl laren in  der  Randzone .  

Der  Ausgangspunk t  dieser Tumoren  i s t  noch n ich t  ganz sicher, ihre  
s t a rken  Beziehungen  zu den Gefg[~en lieBen ZfrLCH d a r a n  denken,  d a b  
der  T u m o r  yon  den  Gefiii~wgnden ausgeht .  

Die S a r k o m n a t u r  war  - -  worauf  oben hingewiesen wurde  - -  be re i t s  
durch  FOOT u. COH]~, wenn auch durch  Eing] iederung bei  den Re to the l -  
s a rkomen  d i sku t i e r t  worden.  Gl~o]~e h a t  den  T u m o r  als eigene Tumor -  
g ruppe  bes tg t ig t ,  h a t  a l lerdings in  der  l~amensgebung noch n icht  d i e  
l e tz ten  Konsequenzen  gezogen. Inzwischen  h a t  sich H A M P ~ L  (persSn- 
liche Mi t te i lung  au f  dem Sympos ion  1961) unserer  Auffassung angeschlos-  
sen. F i i r  die mesodermale  l~a tu r  spr icht  auch die Beobach tung  ALT- 
~ A ~ S ,  der  den  cel lularen Z e n t r a l a p p a r a t  bei  den groBen Zellen un te r -  
suchte  und  hier  gewisse J~hnliehkeiten zum Granula t ionsgewebe  fund.  



Das monstrocellul~re Sarkom des Gehirns 235 

Auch  K~nSTr~G konn te  in  seinen S tudien  der  Ze l lku l tu r  yon  Hi rn tumo-  
ren s t a rke  Abweichungen  zwischen monstroeel lul / i ren T umore n  und  Glio- 
b l a s tomen  best / i t igen und  s tf i tz te  d a m i t  wel ter  unsere Auffassung.  W i r  
k6nnen  bier  zum SehluB au f  die b is tor isch in te ressan te  S i tua t ion  ver- 
weisen, dab  SCl tER~  einen dera r t igen  T u m o r  besehrieb und  d a r a u f  bin- 
wies, dab  er vo l lkommen  einem S a r k o m / i h n e l t e ,  w~s er an den Wirbel -  
k6rpern  beobach te t  ha t te .  E r  woll te  dadureh  gegen die ,,Gliomnatnr" 
dieser Tumoren  angehen und  die Bai ley-Cusbingsche Ein te i lung  der  
Gliome bek/impfen.  E r  h a t  daffir  zwar  ein fa]sches Objek t  gew/ihlt,  aber  
i nd i r ek t  unsere Anffassung yon der  mesodermalen  N a t u r  dieser Tumoren  
best / i t igen helfen. 

Bei der Diskussion der monstrocellul~ren Sarkome auf dem Tumorsymposion 
1961 sprach sich CALVO -- ein ausgezeichneter Gliomkenner --  ebenfalls fiir die 
Sonderstellung der monstrocellul~ren Sarkome aus, ebenso war WOOLF yon der 
Sarkomnatur fiberzeug% fragte aber, ob nicht der sehon vorhandene Name des 
,,t~iesenzellsarkoms" fiir die Charakterisierung ausreiche. HA~PnRL wies darauf hin, 
dab es ,,l~iesenzellsarkome" doch an vielen Stellen des KSrpers g~be, w~hrend das 
zur Diskussion stehende Sarkom im tIirn doch histologisch sehr einzigartig gebaut 
sei. Anch K~STI~a konnte auf Grund der Zellkulturen die Sonderstellung dieser 
Gruppe best~tigen. 

Demgegeniiber spraeh sich RVm~STEIN gegen das Bestehen einer Sondergruppe 
der monstrocellul~ren Sarkome aus, obwohl auch er einige dieser F~lle gesehen hatte 
und yon ihrer Sarkomnatur iiberzeugt war. Andere hielt er jedoch ffir Glioblastome. 

W i r  glauben,  dag  nach  makroskop i schem Befund,  h is tologischem 
Verha l t en  und  his tologiseher  E igena r t  eine Tumorg ruppe  monstrocel lu-  
1/ires Sarkom,  eine T u m o r g r u p p e  sui generis vorl iegt ,  die in Zukunf t  in 
der  Pa thologie  und  Kl in ik  als E inhe i t  gef/ ihrt  werden sollte. 

Zusammenfassung 
An H a n d  eines gr6Beren K r a n k e n g u t e s  (85 bistologiseh,  d a v o n  22 

kl iniseh un te r such te  F/ille) ~Srd das  yon  Z~LCK beschr iebene mons t ro-  
cellul/ire Sa rkom morphologisch  und  kl inisch abgegrenzt .  Es ergeben 
sieh gewisse Eigenhe i ten  binsicht l ich der  Al te rsver te i lung  und  Lokal i -  
sat ion,  jedoch ist  die kl inische Different ia ldiagnose gegenfiber anderen  
Hirngesehwfi ls ten,  insbesondere  dem Glioblastom,  n ieh t  leicht.  ] )as  
his tologisehe Bi ld  is t  jedoeh so charakter i s t i sch ,  dab  m a n  diese Tumoren  
als eine einhei t l iche Gruppe  im Sys tem der  H i r n t u m o r e n  f/ ihren sollte. 
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