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Unter den priméren Hirngeschwiilsten sind die Sarkome eine bisher
noch nicht klar abgegrenzte Gruppe. Einige Unterformen heben sich
bereits recht gut heraus, was wir den Arbeiten von Hs¥, NEUBURGER,
GREENE, ABBOT u. KERNOHAN, G. DoERING, WILKE und ZIMMERMAN,
NETsKY, DAVIDOFF, CALVO, RUSSELL u. RUBINSTEIN, SEITZ u. KALM und
Grorp verdanken. ZUrcH hat 1953 zum erstenmal eine vollstandige
Ordnung der Sarkome versucht und die fiinf Gruppen der

1. Sarkomatose der Meningen (diffus),

2. Sarkomatose der GefiaBie (diffus),

3. das Sarkom der Arachnoidea des Kleinhirns (umschrieben),

4. Sarkom der GefiaBe (umschrieben) als sogenanntes monstrocellu-
lares Sarkom und

5. das Fibrosarkom der Dura
unterschieden und diesen di¢ piiméren Retothelsarkome des Hirns an-
gefiigt, die sich von denen unterscheiden, die von der Basis ins Hirn
hineinwachsen (sieche ZUror u. BiNcas 1962). Wegen der starken Unter-
schiede der Auffassungen waren deshalb auch die Sarkome Gegenstand
einer Diskussion auf dem Internationalen Symposion tiber die Klagsi-
fikation der Hirntumoren in Koéln, 1961, das in Zusammenarbeit mit der
Deutschen Forschungsgemeinschaft und der World Federation of Neuro-
logy abgehalten wurde (siche den Tagungsbericht, Springer-Verlag,
Wien, 1963). Besondere Aufmerksamkeit fanden dabei die monstrocellu-
lairen Sarkome und die Reticulo-Sarkome (Retothelsarkome) und ihre
Abgrenzung von den Reticulo-Endotheliosen. Wahrend jedoch tiber die
Gruppe der Reticulosarkome des Gehirns in den letzten Jahren eine Fille
von Literaturmitteilungen erschienen ist (WmwkE, BRUCHER, CaRVOs-
NavARRO, DEN HarT0G, CRAMER usw.) und an ihrem primiren Auftreten
im Hirn nicht mehr gezweifelt werden kann (Biveas 1963), vielmehr nur
die Abgrenzung von den ,,entziindlichen* bzw. »granulomatosen For-
men den Gegenstand der Aussprache bildet, haben sich mit dem ,,monstro-
celluldren Sarkom® — ZtrLom — bisher nur wenige befalt (Grorp;

* Mit Unterstiitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft.
Arch. Psychiat, Nervenkr., Bd. 205 16
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KersTING ; ALTMANN). SEITZ u. Kaum anerkennen diese Gruppe ein-
deutig in ihrer sorgfaltigen Arbeit tber die Hirnsarkome, ebenso
bestatigt sie auch KErsTING auf Grund der Gewebskulturen. Trotzdem
wird die Gruppe noch nicht von allen Autoren als selbstandige Tumorart
anerkannt.

Es soll daher im folgenden noch einmal an Hand eines groBeren
Beobachtungsgutes die histologische Abgrenzung begriindet werden. In
einem Viertel der histologisch gesicherten Fille lagen auch ausreichende
Krankengeschichten bzw. zum Teil Katamnesen vor, so daf wir nun-
mehr auch tber die Klinik dieser Tumorart die ersten Angaben
machen kdnnen.

Historisch ist interessant, dafl der erste Fall bereits 1914 von SCHMINCKE, wenn
auch unter dem Namen eines Ganglioglioneuroms beschrieben wurde. SCHMINCKE
erkannte die ungeheure Ausdehnung der

Tabelle 1 Zellen ,,von der Griéfe der Pyramiden-
ganglienzellen bis zu solchen, fiir welche die
Histologie des menschlichen Korpers kein
frontal 15 Vergleichsobjekt besitzt‘. Die Sarkomnatur

8itz des Tumors Zahl

temporal 19 wurde bisher im Schriftbum nur einmal von
parietal 19 Foor u. Comexn erdrtert, die ihren ¥all fiir
oceipital 9 ein Retothelsarkom hielten, eine Eingliede-
Hirnstamm/oral 13 rung, die nach den heutigen Kennzeichen
Kleinhirn 3 dieser Gruppe wohl nicht berechtigt ist.
g}ifrhﬁgel N g " Fiir unsere Arbeit standen 85 Fille
iasmagegen i -
III. Ventrikel/Umgebung 1 aur Untersuchung, .bm denen. aus
Balken/oral 9 reichende morphologische und biologi-
sche Daten vorlagen, vollstdndige
Gesamtzahl ’ 85

klinische Unterlagen allerdings nur
von 21 dieser Fille. Die biologischen
Angaben beziehen sich also auf das Gesamtbeobachtungsgut, die rein
klinischen Daten nur auf die kleinere Gruppe.

Gesehlecht. Von den 85 Patienten waren 56 ménnlichen und 29 weib-
lichen Geschlechtes. Das ménnliche Geschlecht tiberwog also mit etwa 5:3.

Sitz. Es findet sich in der jetzigen Serie eine Strevung im Sitz iiber das
ganze Hirn, vielleicht mit einer Prédilektion im temporo-parietalen
Bereich (siehe Tab.1), wibrend ZOLcH seinerzeit auf Grund der ersten
Beobachtungen angenommen hatte, dall vorwiegend der tiefe Hirnstamm
betroffen wird.

Relative Hiufigkeit. Da es sich bei uns um ein ausgelesenes Beobach-
tungsgut bandelt, konnen aus unseren Zahlen auch weiterhin keine An-
gaben iiber die relative Haufigkeit gemacht werden. ZtrLcn schéatzie aus
unserer Serie die Relation zwischen Sarkomen und Glioblastomen auf
1:20, Serrz u. KArm etwa auf 1:30.

Erkrankungsalter. Die Alterskurve zieht sich wie bei allen Sarkomen
iiber alle Lebensalter hin. Wir finden Patienten vom 5.-—80. Lebensjahr
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vertreten (sieche Abb.1). Aus der Alterskurve ergibt sich, dall tber die
Halfte der Patienten jiinger war als 40 Jahre (50 Félle). Eigenartig war
das Auseinanderklaffen der beiden Geschlechter, besonders um das
10.—15. und um das 45. bis

60. Lebensjahr. Ob hier #

eine Korrelation zu den E :gmm}(”ﬁ/

beiden  endokrinen In- s 9

volutionsperioden (ZULcH) -

besteht, liBt sich noch _ [

nicht sicher entscheiden. & [ VA 3\
Interessant ist, daB jetzt ~§ AN yd \\
neben den Medulloblasto- § r // \\\//.7(. \
men und Glioblastomen mit g / \.\ \\
Altersgipfeln um die Puber- A //'\, < — &\
tdt und die Involution eine / L L o N
dritte maligne Gruppe von ‘B w W W W W W

&
intracerebralen Tumoren Jahre
sich herausschélt, bei der Abb. 1. Alterskurve der monstrocelluliren Hirnsarkome
wiederum das ménnliche
Geschlecht deutlich iiberwiegt und wo also vielleicht zwischen ménn.-
lichem und weiblichem Geschlecht eine starke Diskrepanz im Befall zur
Zeit der endokrinen Umstellungen besteht. Doch muf diese Vorstellung
spéter an einem groBeren Beobachtungsgut iberpriift werden.

Tabelle 2. Symptomatologie des monstrocelluldren Sarkoms

22 Falle
|
fokal 12
Kopfschmerz 19 diffus 7
" fokal 4
Krampfantalle 5 | generalisiert 1
Erbrechen
Stauungspapille (beiderseits) 16
Hemiparese (spastisch) 12
Gesichtsfeldstorungen 14
Psychische Stérungen 22

(organisches Psychosyndrom)

Anamnese

Die durchschnittliche Dauer der Anamnese betrug 5-—6 Monate
(5,7 Monate). Die von uns beobachtete kiirzeste Anamnese war 4 Wo-
chen, die lingste 18 Monate. Nach dem Auftreten des ersten Symptoms
verlief die Entwicklung gewohnlich rasch, und die Patienten kamen meist
in einem schlechten Zustand in die Klinik.

Das Beschwerdebild begann (1. Symptom) in 19 von 22 Féllen mit
Kopfschmerzen, die sich beim Liegen verstdrkten. Bei 12 Patienten war der

16*
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Kopfschmerz lokalisiert, bei 7 diffus im Kopf vertreten. Bei 5 Patienten
bestand das erste Symptom in Krampfanfillen, 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
Druckes, d.h. sie klagten tber Kopfschmerzen. Von anderen Hirndruck-
zeichen bestand Erbrechen in 8 von 22 Fallen, Stauungspapillen in 16 von
22 Fallen. Sie waren immer doppelseitig und meist von einer sehr hohen
Dioptriezahl. Spastische Halbseitenparesen bestanden bei der Aufnahme
in 12 von 22 Fillen, wihrend Sensibilitdtsstorungen merkwiirdigerweise
demgegentiiber zurticktraten. Befunde an den Hirnnerven fanden sich nur
selten, hingegen lagen eigenartigerweise in 14 von 22 Fillen Storungen
im Gesichtsfeld vor.

Sehr ausgeprigt waren objektiv die psychischen Storungen, die sdmt-
liche Patienten im Sinne des ,,organischen Psychosyndroms* (M. BLru-
LER) aufwiesen. Es war merkwiirdig, dafl diese psychischen Verdnderun-
gen iibrigens bei fast allen Patienten auch bereits vor der Aufnahme von
der Umgebung beobachtet worden waren bzw. den Patienten selbst zum
Bewulitsein gekommen waren.

8 Patienten hatten schon eine so schwere Erhohung des intrakraniel-
len Druckes, da schwere oder schwerste BewuBtseinstritbungen ent-
standen waren. Das HEG gab keine besonderen Hinweise, die fiir Art des
Tumors oder den Grad des erhéhten Hirndruckes charakteristisch waren.
Meist fand sich ein Herdbefund mit Deltawellen.

Zur weiteren Diagnostik wurden bei einigen Patienten ohne grofBlen
Hirndruck pneumencephalographische Untersuchungen, bei 7 Patienten
eine Ventriculographie durchgefithrt. Dabei wurde zweimal eine Cyste
im Occipitalbereich angestochen (dhnlich wie bei den Ependymomen des
Kindes- und Jugendalters, Tonx1s u. ZOLor 1937), die sich dann auch
pneumographisch darstellte. (ZtLcH hat bei der Erstbeschreibung auf
die Neigung zur Bildung groBer Cysten hingewiesen (1956, Abb.341 und
343). In den iibrigen Fillen wurde nur ein raumbeengender Prozef
festgestellt; Verkalkungen kommen weder rontgenologisch noch histo-
logisch vor.

14 Patienten wurden angiographiert. Dabei fehlte nur in einem Fall
ein pathologischer Befund, weil der Tumor noch klein war und sehr basal
lag. In allen anderen Fillen konnte ein Verdrangungssyndrom, oftmals
von grofler Ausdehnung das Vorliegen eines raumbeengenden Prozesses
sichern.

Auf den Tumor selbst wies nur gelegentlich eine GefdBanfarbung hin,
doch dies nur in 4 von 14 Fillen. Niemals fanden sich jedoch echte
.. Fisteln‘“ vom Typus des Glioblastoms. Man sah nur eine diffusere An-
farbung bzw. kleinere Gefdfle in der Randzone in den Féllen mit positiver
Anfirbung, sehr oft fehlte dabei jegliche Anfirbung im Zentrum. Das
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erklart sich daraus, dal — wie im anatomischen Teil noch genauer
berichtet werden wird — grofe zentrale Cysten (siehe oben) oder Nekro-
sen (Abb.1) vorkommen, die bei dieser Tumorart nicht selten sind. Im
ibrigen wird unten noch einmal auf den arteriographischen Befund ein-
gegangen, wenn seine Bedeutung fiir die Differentialdiagnose gewiirdigt
wird.

Katamnesen

Von den 22 Patienten konnten wir bei 19 den postoperativen Verlauf
sichern. Nur bei 3 Patienten, die die Operation iiberstanden hatten und
die Klinik in gutem Zustand verlieen, war der weitere Verlauf un-
bekannt. 8 von 18 Patienten starben bereits im Zeitraum von 4 Wochen
nach der Operation, 5 weitere Patienten im 1. Jahr. 1 Patient starb
1/, Jahre nach der Operation, eine weitere Patientin mit einem frontalen
Tumor hat die Operation 2 Jahre iiberlebt und ist noch am Leben. Sie
hat in der Zwischenzeit zwei fokale epileptische Anfille gehabt und ist
psychisch stark alteriert. ZULCH erwahnt 1956 den Fall eines 53 jéhrigen
Mannes nach Exstirpation eines mandarinengrofien Tumors im Gesunden,
der vom Operateur fir ein Menigeom gehalten wurde. Der Patient starb
trotz starker Roéntgenbestrahlung 21/, Jahre spiter an einem Rezidiv.
Ein 42jihriger Mann, der vor 1 Jahr operiert wurde, ist beschwerdefrei,
ohne neurologische Ausfallserscheinungen.

Die lingste Uberlebensdauer fanden wir bei einem 52jihrigen Patien-
ten (Nr. E 2859), bei dem die erste Operation auswérts im Juli 1956
wegen eines als ,,Glioblastoma multiforme* diagnostizierten Tumors
durchgefiihrt wurde und bei dem 1960 eine Nachoperation des occipitalen
Tumors vorgenommen wurde. Wir diagnostizierten jetzt ein monstro-
celluldres Sarkom. Der Patient konnte in der Zwischenzeit als Pfortner
arbeiten, doch ist sein jetziger Zustand nicht sehr gut. Bei einer kiirzlich
vorgenommenen Untersuchung fanden sich erste Hinweise auf ein
erneutes Rezidiv.

Ob im Falle (Nr. B 2560) eines 15 jahrigen Médchens 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 plotzlich mit starken
Kopfschmerzen, Flimmern vor den Augen, Erbrechen und Schwindelgefiihl. Bei der
Aufnahme bestand eine leichte linksseitige Halbseitensymptomatik. Es konnte
re. occipital ein Tumor ventriculographisch und arteriographisch gesichert werden.
Er war im Arteriogramm ,,nicht angefarbt‘‘. Der Tumor wurde erfolgreich operiert.
Bs wurde keine Rontgenbestrahlung durchgefiihrt. 2 Jahre nach der Operation ging
es ihr nach der letzten Untersuchung gut. Neurologische Ausfallerscheinungen waren
nicht vorhanden. Die Pat. lebt noch.

Kiirzlich konnten wir den Fall eines 8jahrigen Kindes untersuchen mit einem
cystischen monstrocelluliren Sarkom desli. Temporallappens (Nr. E 3391). 7 Monate
nach der Operation rezidivierte der Tumor trotz Bestrahlung mit der Kobaltbombe
und mubBte reoperiert werden. Das Kind ist 2 Jahre nach der ersten Operation am
Leben.
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Klinische Differentialdiagnose

14 der 22 klinisch untersuchten Fille zeigten bei der Operation grofe
Cysten. Es fand sich dann ein fester, gut begrenzter Tumor, der Cysten-
wand anliegend. Solche Tumoren kénnen wohl schon bei der Operation
erkannt werden, wenn man sie einmal kennt: sie sind sehr derb, recht
scharf gegeniiber dem Hirngewebe abgegrenzt, wirken dem Gewebe nach
am ehesten wie eine harte Metastase oder ein Meningiom, ohne aber die
scharfe Abgrenzung des Meningioms zu haben. Deshalb lduft man eher
Gefabr, sie fiir einen der genannten Tumoren zu halten als fiir ein Glio-
blastom mit seinen mirben Nekrosen oder fir ein cystisches ,,Gliom*.
Dag Auftreten einer milchigen Férbung der weichen Haute bei Freilegung
eines grofen cystischen Tumors des GroBhirns kann eventuell an das
Vorliegen eines monstrocelluliren Sarkoms denken lassen, da diese
gelegentlich spontan eine diffuse Metastasierung in die Meningen zeigen.
Obwohl wir ein Durchwachsen der Dura feststellten (ZiLcm 1956,
Abb.343), waren im Operationsbericht Angaben iiber ein Verwachsen
wit der Dura niemals vorhanden. Die klinische prioperative Art- bzw.
Differentialdiagnose ist daher schwer. Die Kiirze 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 hiufig
an andere Gliome, z. B. Oligodendrogliome denken,. Hier spricht aber das
Alter gegen ein Glioblastom. Interessant ist das Vorkommen von Krampf-
anfillen bei einem Viertel all unserer Beobachtungen, dhnlich wie bei den
Glioblastomen (21°/,, TonNIs 1962). Bei dreien begann sogar das Be-
schwerdebild mit Krampfanfillen, was die Diagnose gegeniiber den
Oligodendrogliomen (59,9°/,) und den Astrocytomen (55,29/,) erschwerte.
EEG und Pneumogramm gestatten keine differentialdiagnostische Unter-
scheidung von anderen Tumoren. Zu dieser trigt meist auch das Arterio-
gramm nicht bei, da in 10 von unseren 14 arteriographierten Féillen keine
Anfirbung des Tumors bestand. ScHMALBACH u. SCHIEFER (siehe auch
TONNIS u. SCHIEFER, S. 267) sahen bei 3 von 4 derartigen Tumoren in der
spaten arteriellen Phase das Maximum einer relativ diffusen Tumor-
anfirbung, die in-der vendsen Phase noch vorhanden war, jedoch schon
deutlich nachliel3. '

Dieser Befund erklirt sich sicher im Fehlen von fistulosen und sinus-
artigen Gefaflen wie im Glioblastom, andererseits dem doch gelegentlich
recht grofien Reichtum an kieinen Venen. So mufl man zusammenfassend
das arteriographische Bild doch als uncharakteristisch bezeichnen. Einen
Hinweis kénnte man aus dem starken Ausmall der Raumbeengung ent-
nehmen, der sich durch die starke Hirnschwellung erklirt. Iier aber ist
die Differentialdiagnose gegeniiber den Formen der Glioblastome nicht
moglich, die mit starker Hirnschwellung und ohne Bildung pathologischer
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Gefille verlaufen, es sei denn, man kann das junge Alter des Patienten
werten. So spricht es am ehesten fiir ein monstrocellulires Sarkom, wenn
bei einem jugendlichen Patienten ein Tumor mit starken Massenverschie-
bungen besteht, der Tumor diffus angefirbt ist und die fir das
Glioblastom charakteristischen Typen der Gefifie fehlen. Dabei wird
gelegentlich eine Verwechslung bei den arteriographisch nicht ,,posi-
tiven Tumoren der Sarkomgruppe mit den Ependymomen des Jugend-
alters eintreten kénnen, die ebenfalls grofle Cysten bilden. Bei der
operativen Entfernung dieser Tumoren wird allerdings die Unter-
scheidung wahrscheinlich méglich sein.

Biologische Wertigkeit bzw. Prognose

Die meisten Patienten sterben im 1. Jahr nach der Operation, haben
also die gleiche schlechte Prognose wie die Patienten mit dem Glio-
blastom (Grad IV, ZUrcn). Ungewdhnliche Erfolge bei 2 Patienten wur-
den oben ausfithrlicher berichtet, wobei darauf hinzuweisen ist, daf} der
erste seit der ersten Operation insgesamt 17000 r (!!) Oberflichendosis
bekommen hat, ohne daB bisher ein Strahlenspatschaden aufgetreten ist.
Das Madchen mit der zweijihrigen Uberlebensdauer ist allerdings nicht
nachbestrahlt worden. Wir wissen also iiber die Strahlenempfindlichkeit
dieser Tumoren bisher wenig, konnen aber aus einer autoptischen Beob-
achtung (Fall 881, Abb.345 und 353a,b, ZULcH 1956, Bericht ZULcH
1940) entnehmen, dafl der Tumor selbst durch massive Bestrahlung nicht
aufgehalten werden kann. In diesem Falle war es zu einer diffusen Meta-
stasierung iiber das ganze Liquorsystem sowie zu einer Strahlennekrose
gekommen. Allerdings hatte es sich um eine Spickung mit Radium ge-
handelt. Es bestand sogar die Moglichkeit, dal} der Tumor durch Be-
strahlung malignisiert war.

Morphologie

Aus der morphologischen Beschreibung von ZtLor ging hervor, da
man den Tumor makroskopisch am fixierten Material in der Mehrzahl der
Fiélle bereits an der Schnittfliche erkennen kann. Charakteristisch sind
(Abb.2) die scharfe Abgrenzung von der Umgebung, die Hérte, die
streifig-faserig-rauhe (asbestartige) Oberfliche und die in der Mehrzahl
der Falle vorbandenen Cysten. Die fiir das Glioblastom charakteristische
bunte Farbe fehlt meist, jedoch zeigt das Hirn, dhnlich wie bei Glio-
blastom und Metastase, eine sehr erhebliche Hirnschwellung mit der ent-
sprechenden Massenverschiebung. Diese sieht fixiert oft griinlich aus. Die
Sarkome durchwachsen die Dura mater, die Geschwulst kann sich diffus
im Liquorsystem bereits spontan ausbreiten.

Der Tumor ist histologisch aus den verschiedensten Zelltypen ge-
mischt, nur selten einheitlich gebaut. Hauptvertreter sind Spindelzellen
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Abb. 2. Typisches Bild eines monstrocelluléiren Sarkoms: scharfe Abgrenzung von der Nachbarschaft,
graue, rauh-faserige (,,asbestartige”) Oberfliche. Fehlen des ,,bunten” Aussehens wie beim
Glioblastom

Abb.3. a Vorwiegend spindelzellige Partie eines monstrocelluliiren Sarkoms, bei dem man

neben kleinsten, lymphoiden, mittelgroBen und groSen Spindelzellen auch links oben bereits einige

monstrose Zellen sieht. Fall E 1221, Kresylviolett-Fiarbung, 125fache Vergr. b Zwei strichférmige

Nekrosen (oben) und eine diffuse GefiBwandwucherung mit Ausbildung einer Monstrezelle (unten).
Fall E 2984, HE-Firbung, 100fache Vergr.

Abb.4. a Anpsammlung von vorwiegend lymphoiden Zellen, einer Reihe von mittelgroBen

Zellen sowie Zellmonstren, die aus grofien Cytoplasmaplatten mit randstindigen hyperchromatischen

Anteilen besteht. Fall B 1554, HE-Firbung, 175fache Vergr. b Randzone eines monstrocellulsiren

Sarkoms bei geflechtartiger Verbindung mittelgrofer und groBer Zellen, wobei reichlich Capillaren

und sinusoide Gefile gebildet werden. Die Absetzung gegen das Hirn ist ganz scharf, dort findet sich
eine Makrogliogse. Fall E 1221, Kresylviolett-Farbung, 125fache Vergr.

verschiedener GroBe (Abb.3a und b), die intercellulidre Silberfasern bil-
den. Das ist eines der wesentlichen Merkmale fiur die Sarkomnatur.
(Abb.7a und b). Fast regelméfig kommt es zur Ausbildung monstroser
Zellen (Abb.3—6), die gelegentlich auch in Herdform auftreten und in
manchen Tumoren vollig iiberwiegen. Warum diese Monstren in einzelnen
Fillen, vorwiegend in Herden gebildet werden, in anderen nur vereinzelt
vorkommen, ist nicht gekldrt. Es gibt neben diesen riesigen (bis 400,
500 p) (Abb.5 und 6), den mittelgroBen und kleinen Zellen auch noch
kleinste Zellen von lymphoidem Charakter (Abb.4a). Oft sind die Zellen
in Zigen, Stromen und Strudeln, in der Randzone, oft auch in konzen-
trischen Ringen um die GefdBe angeordnet. Manchmal wachsen die
Tumoren in der Randzone mit fingerférmigen Fortsitzen, in deren
Mitte ein Gefdl liegt.
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(Legenden zu Abb.3 und 4 siehe 8, 230)
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(Legenden zu Abb. 5 und 6 siche 8. 233)
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a Abb.7 b

Abb.5. a Unter mittelgroBen, vorwiegend spindeligen Zellen finden sich Zellmonstren mit
groBBen Cytoplasmaplatten und vorwiegend randstindig gelagertem Kernmaterial in jeder Art und
Gliederung. An einer Stelle findet sich die umgekehrte Anordnung (unten). Dort liegt inmitten eines
groBen Zelleibes eine diffuse Anordnung von Kernchromatin. Fall E 1221, Kresylviolett-Fiarbung,
125fache Vergr. b Hyperchromatische Zellmonstren: die mittlere zeigt eine riesige Kernvacuole, die
in diesen Tumoren hiufiz angetroffen werden. Fall 839, Kresylviolett-Firbung, 250fache Vergr.

Abb.6. a VergréBerte Abbildung von Zellmonstren: In dem diffusen Cytoplasmamaterial liegen

teils Kleinere Kerne mit blasigem Bauch und 1—8 Nucleolen, teils vacuolenartige Bildungen mit

randstdndigem Chromatin, teils undefinierbare Verdichtungen oder Verdiinnungen der Zellmasse.

Fall E 1221, Kresylviolett-Firbung, 600fache Vergr. b Unten sieht man mehrere mittelgroBe Zellen,

dariiber eine vorwiegend aus Kernmaterial bestehende Zelle mit einer groBen Kernvacuole, dariiber

eine Ansammlung von mehreren Kernen in einem schlecht abgegrenzten Zelleib, Fall E 1554, H-E-
Férbung, 500fache Vergr.

Abb.7. a Die Silberimprignationen ergeben ein dichtes Fasernetz, das die kleinen und mittelgroBen

Zellen umspinnt. Fall E 2770, Impréagn. nach Tibor Pap, 100fache Vergr. b An den Stellen, wo sich

Riesenzellen bilden, ist das Fasernetz entsprechend locker und 148t groBere Inseln faserfrei, in denen
dann die Riesenzellen angeordnet sind. Fall 895, Imprign. nach Tibor Pap, 600fache Vergr.

Sehr interessant ist die direkte Umgebung der Geschwulst : dort findet
man an den Capillaren Wucherungserscheinungen mit deutlich dysplasti-
schen Zellen, gelegentlich dann auch von diesen abgelost und recht weit
vom Tumor entfernt bereits einzelne, hochgradig anaplastische Tumor-
zellen. Doch findet sich dieses Verhalten nicht in jedem Fall. Die Monster-
zellen haben von jeher das Interesse der Beobachter erregt. Sie konnen
fast 1/, mm, d.h. Sichtbarkeit fir das bloBe Auge erreichen. Manchmal
erscheinen sie als Spindelzellen. Oft sind sie Symplasmen jeder denkbaren
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Form und Art (Abb.6a und b). Entweder besteht dann die Zelle vor-
wiegend aus Cytoplasma und die Kerne sind in der Minderzahl, oder es
gibt auch riesige Kernplatten geringen Cytoplasmas. Wir haben Zellen
mit bis zu 50 Kernen beobachtet (Abb.6a). Sie wurden in der Literatur
als Vogelaugenbildung bzw. EinschluBkérper bezeichnet. Wahrscheinlich
handelt es sich bei den Beobachtungen von RussELL von Zellen mit Ein-
schluBlkorpern auch um monstrocelluldre Sarkome. In der mitotischen
Teilung lassen sich die grobsten Abnormitdten, so Riesenmitosen, Tri-
asterbildung usw. erkennen.

Einzelne Fille abneln — worauf schon ScEMINCKE hinwies — den Riesen-
pyramidenzellen, sie konnen auch einen ganglioiden Kern haben und eine
diffuse Chromatinsubstanz im Zelleib, was viele Autoren dazu veranlafit hat, diese
Zellen als Ganglienzellen anzusehen (ZULcE 1956, Abb.350¢,d) und die Tumoren
entsprechend zu Kklassifizieren. Die Tumoren neigen zu Verfliissigung und Ver-
schleimung, gelegentlich auch zur Bildung grofier Nekrosen (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
Gefaltypen (siche Angiogramm).

In einem Fall (Nr. E 1522) sahen wir etwas Merkwiirdiges. Dort war der Tumor
in die Keilbeinhohle eingebrochen und superinfiziert. Die Tumorzellen selbst hatten
sich als Makrophagen betatigt und sich mit Leukocyten beladen, was ihnen ein
ahnliches Aussehen gab, wie man es bei Ganglienzellen im Zustand der akuten
Phagocytose durch Leukocyten bei der Poliomyelitis anterior acuta findet.

Das Wachstum der Tumoren ist — histologisch gesehen — sicher sehr rasch, und
das entspricht auch den klinischen Erfahrungen.

ZtrcH (1959) erwihnt einige Falle, wo es trotz (oder gerade wegen?) heftiger
Radiumbestrahlungen des Geschwulstgewebes zu einer ganz exzessiven Steigerung
des Wachstums gekommen war: innerhalb eines halben Jahres waren sechs Nach-
operationen notwendig (siehe ZtTom 1940, Fall Nr. 881, 1956, Abb.352, 353b und
345). Hier war jedesmal der Tumor inzwischen bis zu Faustgrofe angewachsen.

Die histologische Differentialdiagnose gegeniiber dem Glioblastom
stiitzt sich auf die Zellmonstren und die Bildung intercelluldrer Silber-
fasern, haufig in Form von Gitterfaserringen um die GefiBe sowie auf das
Verhalten der Capillaren in der Randzone.

Der Ausgangspunkt dieser Tumoren ist noch nicht ganz sicher, ihre
starken Beziehungen zu den GefiBen lieBen ZULcH daran denken, dall
der Tumor von den GefdBwéanden ausgeht.

Die Sarkomnatur war — worauf oben hingewiesen wurde — bereits
durch Foot u. CoHEN, wenn auch durch Eingliederung bei den Retothel-
sarkomen diskutiert worden. GropP hat den Tumor als eigene Tumor-
gruppe bestitigt, hat allerdings in der Namensgebung noch nicht die-
letzten Konsequenzen gezogen. Inzwischen hat sich HAMPERL (person-
liche Mitteilung auf dem Symposion 1961) unserer Auffassung angeschlos-
sen. Fir die mesodermale Natur spricht auch die Beobachtung Awrz-
MANNs, der den cellularen Zentralapparat bei den grofien Zellen unter-
suchte und hier gewisse Abnlichkeiten zum Granulationsgewebe fand.
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Auch KersTING konnte in seinen Studien der Zellkultur von Hirntumo-
ren starke Abweichungen zwischen monstrocelluldren Tumoren und Glio-
blastomen bestétigen und stiitzte damit weiter unsere Auffassung. Wir
koénnen hier zum SchluB auf die historisch interessante Situation ver-
weisen, dafl SCHERER einen derartigen Tumor beschrieb und darauf hin-
wies, daB er vollkommen einem Sarkom dhnelte, was er an den Wirbel-
kérpern beobachtet hatte. Er wollte dadurch gegen die ,,Gliomnatur
dieser Tumoren angehen und die Bailey-Cushingsche Einteilung der
Gliome bekdmpfen. Er hat dafiir zwar ein falsches Objekt gewihlt, aber
indirekt unsere Auffassung von der mesodermalen Natur dieser Tumoren
bestéatigen helfen.

Bei der Diskussion der monstrocelluldren Sarkome auf dem Tumorsymposion
1961 sprach sich CaLvo — ein ausgezeichneter Gliomkenner — ebenfalls fiir die
Sonderstellung der monstrocellularen Sarkome aus, ebenso war Woorr von der
Sarkomnatur iiberzeugt, fragte aber, ob nicht der schon vorhandene Name des
,sRiesenzellsarkoms® fiir die Charakterisierung ausreiche. HAMPERL wies darauf hin,
daf} es ,,Riesenzellsarkome‘* doch an vielen Stellen des Korpers gibe, wihrend das
zur Diskussion stehende Sarkom im Hirn doch histologisch sehr einzigartig gebaut

sel. Auch KurstiNg konnte auf Grund der Zellkulturen die Sonderstellung dieser
Gruppe bestéitigen.

Demgegentiber sprach sich RUBINSTEIN gegen das Bestehen einer Sondergruppe
der monstrocelluldren Sarkome aus, obwohl auch er einige dieser Félle gesehen hatte
und von ihrer Sarkomnatur tiberzeugt war. Andere hielt er jedoch fiir Glioblastome.

Wir glauben, dal nach makroskopischem Befund, histologischem
Verhalten und histologischer Eigenart eine Tumorgruppe monstrocellu-
lares Sarkom, eine Tumorgruppe sui generis vorliegt, die in Zukunft in
der Pathologie und Klinik als Einheit gefiithrt werden sollte.

Zusammenfassung

An Hand eines groBeren Krankengutes (85 histologisch, davon 22
klinisch untersuchte Fille) wird das von ZULCH beschriebene monstro-
celluldre Sarkom morphologisch und klinisch abgegrenzt. Es ergeben
sich gewisse Eigenheiten hinsichtlich der Altersverteilung und Lokali-
sation, jedoch ist die klinische Differentialdiagnose gegeniiber anderen
Hirngeschwiilsten, insbesondere dem Glioblastom, nicht leicht. Das
histologische Bild ist jedoch so charakteristisch, daB man diese T'umoren
als eine einheitliche Gruppe im System der Hirntumoren fiihren sollte.
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