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Die Einordnung des Medulloblastoms als dysontogenetischer Tumor, 
aus neuroectodermalen Resten dysraphischer StSrungen (OsT~TAr 
entstanden, dfirfte als kaum umstri t ten anzusehen sein. Insbesondere 
durch den Nachweis persistierender Elemente, die den indifferenten 
Zellen ScuAP~us entsprechen, ira Bereieh des Kleinhirnwurmes und des 
IV. Ventrikeldaehes bei Embryonen und S/tuglingen durch KEI~SttMAN 
(1938) und sparer in noch umfangreicherem MaSe durch RAAr U. K ~ -  
~ogx~ (1944), erscheint die Histogenese gesichert. Zu ~hnlichen Schliissen 
war bereits OSTEUTAr (1936) gekommen, der dem, dem Telaansatz- 
ependymkeil benachbarten Nodulus und damit dem Unterwurm be- 
sondere Bedeutung zuma$, und die yon ihm benannten Neurospongio- 
blastome den dysraphischen StSrungen zuordne~e. A1s MA~i~rsco u. 
GOLDST~n~ ~ (i933) und sp/iter GAG~n (1939) fiber ~Iedulloblastome be- 
richteten, die quergestreifte 5[usketfasern hmerhalb des Tumorgewebes 
enthielten, erschien eine Erkl~trung zun/~chst unmSglieh, nicht zuletzt 
wegen der extremen Seltenheit der mitgeteilten F~lle. Inzwisehen sind 
weitere Beobaehtungen dieser Art gemacht worden (BoFI~ u. EB~LS 
1962, RUSS~T~ U. RU~ISSTS~I~ 1963). Auch andere Abweichungen yore 
gewohnten neuroectodermalen Bild des Medulloblastoms fanden Be- 
achtung: Glatte Muskelfasern (ZOLc~ 1942) sowie Riesenzellen (Tzo~os 
u. B ~ w ~ u X s ~ x  1963). Es erseheint bereehtigt, eine weitere ein- 
schlagige Beobaehtung mitzuteilen. 

Kasuistik 
Achtj/~hriger Junge mit  kurzer Anamnese. Aufnahme in die neuro- 

chirurg. Abt. der Chirurg. Univ. K]inik Mfinehen nnd Op. am 8.6. 1955 
(0. A. Dr. W]~ER). Weicher Tumor i.B. des verbreiterten Unterwurmes 
und IV. Ventrikels. Klin. Diagnose: Medulloblastom. Nach anfs 

* tterrn Prof. Dr. reed. W. SC~OLZ zum 75. Geburtstag in Verehrung gewidmet. 
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Abb.  1. Zel larmer  Gewebsabschni t t  aus  dein i~Iittelhirn m i t  neuroblas~en/ihnlichen Zellen und  
l~osetten. Vergr6i]erung 156 x 

Abb.  2. Gef/il]proliferation mi~ Kni iuelbi ldungen und  adven~itieller Blas tominf i l t ra t ion  in klein- 
zel l igem isomorphen Gewebe. Yergr6i]erung 156 x 
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Abb. 3. ]?~egelIos gelagerte 1Y[uskelfaserr~ und ~iesenzellen irl zell- und gef~l~armem Blastolngewebe. 
Heidenhain. VergrSl3erung 156 • 

Abb.4. Detail aus &bb. 3. Deutlich erkennbare Querstreiftmg. Heidenh~in. Vergr6~ermlg 650 • 
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Besserung rasehe Verschlechterung und  Exi tus .  I m  Op. -Mater ia l  zell- 
a rmes  Gewebe, e twa  nach  A r t  s ines P inea lob las toms  m i t  e ingelager ten  
quergestreifien Muskelfasern. A m  formoIf ixier ten Gehi rn  (F. A. 265/55) 
auBer Ki rnd ruckze iehen  und  Erwei t e rung  der  Vent r ike l  I - - ( [ I~  keine 
Besonderhei ten .  Gut  g/~nseeigrol~e Operat ionshShle  i .B.  des Kle inhi rn-  
wurmes  und  des IV.  Ventr ikels ,  ausgeft i l l t  m i t  weiehem grieBbrei- 
~hnliehen Bla.stomgewebe, I n f i l t r a t i o n  der  Umgebung .  Vierhfigelda.ch 
und  E p i p h y s e  o .B.  

M,ileroskopisch handelt es sick um eirt sehr zellreiches isomorpkes BIastom- 
gewebe, besteker~d ~us undiffererLzierteI1 10lasma-armen Zellen mit tells groBea 
bls teils kleinca chroma~inreichen Kemen und angcdeutet alveol~rer 
Anordnung. Ausgcdchnter Kernzerfall, abcr aur sehr wenig Mitosen. Auch die 
~ypische Karottenform mit bartd- oder stromartiger Zellagerung ist h~iufig zu 
fiuden. GrSBere plasmareichere Zellen mit aafiirbbarem Zellchromat[~l, etw~ 
Neuroblas~en vergleichbax, sind stellenweise vorharlden, meist in Nesterform und 
Iffer und d~ mit Rose~tenforma~ionen (Abb. I), besonders reich]ick ia tier Briicken- 
haube. Sichcr erkennbare Gliazcl]en, teils mehrkernig und bizarr mi~ groben Fort- 
sgtzen sind vorh~aden. Ihre Anhgufung iu Raudgebieten des Tumors l~igg eine 
Umwandlung pr~existcntcr Gliazel]eti vermuten, eine bl~stomatSse Genese ist 
zumindestcn nicht sicher n~chweisbar. Reichlich bindegewebiges Strom~ mit 
groltem 5rtlichea Uatersciffed, steller~weise an eii~ Fibrosarkom erinnernd. Atm- 
gepr~igte Gef~.Bprolfferat.ion, besol~ders i~x cte~l peripkeren Tumorbereiehen, mi~ 
Kn~uelbildung und Adverrtitiapro]ifera~ion sowie kteiazelliger ir~tra~dvenLitieller 
Infiltration, wie sie WoaLwmn abgebilde~ hu~ (Abb. 2). Eiazeln verstreut liegcn ia 
dea bindegewebsreickeren Teilen aueh kleinere mehrkernigc l%iesenze]lem Ab- 
gesehen yon Stellcn st~rkerer Stromuentwicklur~g ist im Tumorgewebe kein argyro- 
piffles Netz vorh~ndem 

Nebe~ diesea, yon tier Norm dessea, was man als ~][edutIoblastom bezeickaet., 
kaum oder nickt abweichenden Bildern, findcn sick zell~rmere Pa.rtier~ mit etwas 
reichIicker en~wickeltem kolla, ge~en Stroma und cingel~gerten groBen ckromatin- 
armen Kemen neben kleinzclliger~ Blastomnesterm In diesem SSrom~ licgen, 
regellos verstreut, quergestrei/te Muskel/asern nebe~ Myoblasten und groI]en mehr- 
kernigen .~iesenzellen (Abb.3). Letztere sind wohl als myogene Riesenzsllen ar~- 
zusehen. Eiu Zus~mmenhang mit dea Gef~l~ea ist aicht erkenab~r, letz~ere sind 
gerade kier sp~rlieher und weisen keine Prolifer~ionszeichca ~uf, wohl dugegen 
Zeieke~ einer Sehr~nke~s~Srung. Die Querstreifung tier ~Iusketfa~era ist bei 
Heidenh~i~scher Eisenh~m~oxylinf~rbung sowie im pola.risier~en Lieh~ deutlich 
erkennb~r (Abb.4). Die weichen tt~ute fiber dem Kleiniffrn weisea lockers klein- 
zellige Blastomzellinfil~ate auf. Auch ia der Umgebung der soast mikroskopiseh 
unuuff~lligen Epiphyse sind kleiaere Zellaasammluagen vorhunden. 

Disk~ssion 
Der  vor l iegende F a l l  en t sp r i eh t  kl inisch u n d  makroskop i seh  vSllig 

e inem typ i sehen  Medul lob las tom (M.). Grol]e Bereiehe des his tologiseh 
un te r sueh ten  Mater ia ls  s ind ebenfa]ls ~ls im Bereich der  Var ia t ionsbre i t e  
des Gewebsbi ldes  anzusehen,  welches wir ~ls ]~[. zu bezeichnen gewohn~ 
sind. Die v e r h s  groBe Verschiedenhei t  im  Gewebsbi ld  dieser  
Geschwulstar~ i s t  b e k a n n t  u n d  C~CE (t958) geht, in  seiner  Monographie  
so weir  zu sagen,  da.B es alas , , t3~ische" M. im s t rengen Sinne n ich t  gebe. 
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Aueh das reichlieh entwickel~e und stellenweise sarkomat6s ent~rtet 
erseheinende Stroma mit  Gef~gproliferationen ist 5frets besehrieben, 
u . a .  yon S C t ~ A L ~ A N D  U. ]~AmEY (1928), WOI~LWXLL (1930) und 
tt]~SCH]~N (1955). Das gleiehe gilt yon dan l~iesenzellen, die TzoNos u. 
B~UNNENGt~XBJS~ (1963) beschrieben haben, ebenso HE~SCtI]SN (1955). 
Letzterer Autor betont ausdriieklich, sie h~ttten nicht das Aussehen 
yon myogenen lgiesenzel]en. Seine Abbildung eines verhgltnismgBig 
zellarmen M. bei einem 22j~tn'igen Mann gleicht im wesentliehen der 
Bier vorliegenden Abb. i .  Von der N'orm abweichend ist dagegen das 
Vorhandensein der Muskelfasern. Wenn aueh nicht eben reichlieh vor- 
handen, so bilden sie doeh einen Bestandteil des Geschwulstgewebes. 
Nine Beziehung znm Gefs wie Zt~LcH (t942) sie bei den 
glatten Mnskelfasern seines Falles gesehen hatte~ ist nicht erkennbar. 
Die Verh~lt~isse entsprechen eher denen, die ~iA~ESCO U. GOLDSTEI~ 
(t933) sowie Bo]~IN u. E]3]SLS (1962) besehrieben haben. Aueh diese 
Autoren sahen eine zellreichere typisehe und eine zell~rmere Gewebs- 
komponente, in der die Muske]fasern eingelagert waren. C~u]~ (1958) 
berichtet, Sehnitte des Falles yon MAnifEStO U. GOLDSTFa~ gesehen zu 
haben und betont,  dab as sieh hier um ein M. handele und nieht um ein 
Teratom. E r  betrachtet  derartige Geschwiilste im Kleinhirnwurm des 
Xindes, die sieh dutch Atypien des bindegewebigen Stromas aus- 
zeiehnen, als Variationen des M. nnd nicht als Sarkome. Wie gering der 
Unterschied ~m Gewebsbild ]edoeh sein kann, beweist z. ]3. der Fall 
eines l~habdomyosarkoms im Kleinhirn (LoP]~s DE F_4-RIA t957), Bier 
a]lerdings bei einem Erwaehsenen in einer ttemisph/~re gelegen sowie 
WOHLX~:m~S Fall ~ mit  Lymphdriisenmetastase, bei dem es sich sieher 
nm ein Sarkom gehande]t haben diirfte. I~VSS~LL u. I~VB~STE~ (1963) 
dagegen neigen dazu, ein maligne entartetes Teratom anzunehmen. 

Die Auffassung des Medulloblastomgewebes als neuroectodermal in 
Xombination mit  einer sicher mesodermalen Geschwulstkomponente 
l~il~t diesen Schlul~ als gerechtfertigt erscheinen und diese Auffassung 
ist seit BAILEY U. CUSHrf~G (1925) nahezu unbestritten. ~ u r  Rr 
(1929) hat  naeh ihnen die Sarkomtheorie vertreten. 

Der Ansgang des M. yon der Mittellinie des Unterwurmes aus er- 
scheint ebenso gesiehert wie die Tatsaehe, dab es sieh um sin dysonto- 
genetisches Geschwulstwachstum handelt. Zweifellos finden sieh in 
diesem ]~ereich in gewissen Stadien der Embryonalentwicklung dichte 
Zellansamminngen, yon denen die superfizielle XSrnersehieht ihren 
Ansgang nimmt. Ffir die auBerordentlieh umfangreiehe Literatur,  die 
sieh hieriiber angesammelt hat, sei auf die Monographien yon OSTE~TAG 
(1936 und 1956) sowie yon HE~SCHE~ (1955) und C~u]s (1958) ver- 
wiesen. Die neuroectodermalen Zellen wtirden eine Umwandlung in 
Neuroblasten bzw. Spongioblasten raSglich erseheinen lassen. 
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K~nsn~rA~r (1938) weist aber wohl mit Recht darauf hin, dab der 
Nachweis yon Neurofibrillen und Nissl-Substanz in vermeintlichen 
Neuroblasten erstaunlich sei, da die aus der Obersteinersehen Schicht 
hervorgehenden ausgereiften K6rnerzellen kaum darstellbare Neuro- 
fibrillen und fiberhaupt keine Nissl-Substanz besgBen, und dab die 
allenfalls darstellbaren Astroeyten ebenfalls nicht denen ghnelten, die 
normalerweise aus der /~uBeren KSrnerschicht gebildet werden. ZOLCH 
(1941) empfiehlt in der Beurteilung tumoreigener Neuroblasten und 
Spongioblasten bzw. Astroeyten grSBte Zurfickhaltung. W~LLIs (1960) 
dagegen halt eine gelegentlieh erkennbare Umwandlung yon Blastom- 
zellen in Astrocyten ffir wahrsehein]ieh, w/thrend eine Differenzierung 
zu Neuroblasten ihm zumindesten ungesichert erscheint. Die Literatur 
fiber das M. ist ein Schulbeispiel ffir die Bedeutung vorgefaBter Mei- 
nungen bei der Deutung morphologiseher Bilder. 

Aueh im hier vorliegenden Fall finden sich reiehlich atypisehe 
Astrocyten, besonders in Randgebieten. Es dfirfte aber kaum zweffel- 
haft sein, dab es sich um pr~existente Elemente handelt. Zahlreiche, 
in Gruppen ]iegende Zellen weisen anf/s Plasmaeinlagerungen auf, 
die der Nissl-Substanz entsprechen k6nnten. Hier finden sieh auch 
Rosetten (Abb. 1), WoHLwIu. deutete/~hnliche Bilder als Neuroblasten- 
ansammlung in Erwiderung auf NIs~gIS Sarkomtheorie. Trotzdem mul~ 
auch hier eine Differenzierung in die Neuroblastenreihe als nieht ge- 
siehert betraehtet werden. Morphologisehe J~hnlichkeit mit den oft 
genannten indifferenten Zellen und denen der Obersteinerschen K6rner- 
sehicht ist unverkennbar, der allerdings keine biologische Gleiehheit zu 
entspreehen braucht (CAjAT, 1911). Erhebliche Sehwierigkeiten treten 
dagegen erst auf, wenn tumoreigene mesenchymale Bestandteile oder 
gar, wie ira vorliegenden Fall, intrakraniell nieht vorhandene Elemente 
der Annahme einer einheitlichen tIistogenese im Wege zu stehen 
seheinen. C ~  (1958) f/ihrt an, man k6nne nieht einmal hypothetiseh 
vermuten, wie ein M. im umliegenden Bindegewebe das Wachstum yon 
Muskelzellen induzieren k6nne, wenn derartige mesodermale Elemente 
nicht in der Sch/ide]kapsel vorhanden w/~ren. 

Entspreehend den bisherigen Bemiihungen und den fruehtbaren 
Vorstellungen OSTE~TAGS (1936), alas M. in die Reihe der dysraphischen 
St6rungen aufzunehmen, werden wir naeh Formationen zu suchen 
haben, die wahrend der Embryonalentwieklung dieser Region eigen 
sind. Wit stol3en hier, neben den sicher anwesenden indifferenten Zellen, 
auf die verh~ltnism/~Big lange offene Fissura cerebelli mediana, mit 
deren VerschluB nieht nur neuroeetodermale Elemente, sondern aueh 
solehe des embryonalen tIiillsystems mit seinen in diesem Stadium noeh 
v511ig undifferenzierten Gef/~Ben (ST~TEa 1918) in die Tiefe verlagert 
werden. 
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I-I6~sTADIUS (1950) weist, gestiitzt auf eigene und andere entwick- 
lungsmechanische Untersuchungen mit 1~ achdruek darauf hin, daf das 
mesodermale ttiillsystem yon Hirn und Rfiekenmark grol3enteils der 
Ganglienleiste entstammt. In diesem Sinne aufert  sich aueh OSTERTAG 
(1956), auferdem L]~HMANN (1955). Wenn aueh der Anteil dieses Eeto- 
mesoderms am gesamten ttfillsystem, speziell der Leptomeninx, noch 
keineswegs geklart ist, so erscheint die Bfldung der weichen Haute des 
Rfickenmarkes aus der Rumpfganglien]eiste doch a]s gesiehert (OsTleR- 
TAG 1956). Sie wurde von O]~]~LING (1922) hypothetisch gefordert und 
den Seheidenze]len der peripheren I~erven gleichgestellt. Die Entstehung 
mesenehymalen Somitenmateriales aus der Ganglienleiste, ebenso wie 
die Bildung der sympathischen Ganglien, des l~ebennierenmarkes und 
bestimmter Pigmentzellen der Augenblasen ist mehrfach erwiesen 
(H6RsTA])IUS 1950). in  der unsegmentierten Kopfgang]ienleiste, im 
Gegensatz zur segmentierten Rumpfganglien]eiste, haben wir aul3erdem 
eine Que]le yon Kiemenbogenmesenehym zu sehen (BRAN])T 1949). Es 
ist vielleieht nicht zufa]lig, daf in allen diesen Gebieten und Organen 
Geschwfilste auftreten kSnnen, die in ihrem klinisehen und morpho- 
logischen Verhalten dem M. etwa gleich zu setzen sind. 

Andererseits, und dies erscheint mir yon grol3er Bedeutung, haben 
wir zu beachten, daft es sieh bei der uns hier interessierenden Region 
um die Kopf-l~umpfgrenze hande]t, die ira Laufe der Embryonal- 
entwicklung erhebliche Umbauvorgange durehmacht. Nach den Unter- 
suchungen yon FI~ORIEP (1902), naehdriieklieh bestatigt und vertreten 
dureh V~IT (1947), gehen die ersten Rumpfsomite dabei zugrunde und 
werden in l~esenchym aufgelSst, die yon ihnen entb]5{3te Chorda dorsalis 
wird in die Schadelbasis aufgenommen. Eine Versprengnng prs 
Gewebsbestandteile erscheint daher gerade in dieser Region durchaus 
mSglieh, in der sieh das Kleinhirn als unpaare, sparer seheinbar paarige 
Anlage bi]det (KUITttAN 1895, OSTE~$AC 1936). Dabei wird, neben 
neuroectodermalem Gewebe, dem bisher hauptss Beaehtung 
geschenkt wurde, Ectomesoderm der Rumpfganglienleiste als neurales 
Itfillsystem in die Tiefe verlagert, wobei Bestandtefle yon zum Unter- 
gang bestimmten Somiten durchaus mitgenommen werden k5nnten. 
Die Frage, ob es sieh hierbei um Ec~omesenchym oder um primar 
mesodermale induzierte Gewebsbestandteile handelt (KUHL]~NB]~CK), 
erseheint nur insofern wichtig, als hiervon die Beurteilung des M. als 
einheitliehe Gruppe abhangen wiirde. Die Bedeutung des Neuroeetoderms 
soll keineswegs v511ig bestritten werden. Es sei nur klargestellt, da[~ 
infolge des Wegfalles der strengen Keimblattheorie gerade ffir diesen 
Bereich auch anderes, mSg]ieherweise ebenfalls eetodermales Gewebe 
mit in die SchlufstSrungen der dorsalen Raphe, hier besonders der 
Fissura cerebellaris mediana verlagert werden kSnnte. In diesem Sinne 
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ist wohl auch die •u6erung C~UES zu verstehen, die Medulloblastenzelle 
sei mult ipotenter  als der angenommene Medulloblast, u n d e r  erws 
in diesem Zusammenhang ebenfalls die Ganglienleiste. 

Das M. bildet eine klinische und, vorl/~ufig wenigstens, auch mor- 
phologisehe Einheit, deren flie6ende Uberg/~nge eine Abtrennung ein- 
zelner Gruppen, z .B .  auf Grund einer fiberwiegend mesenehymalen 
Beteiligung nicht ra tsam erseheinen lassen. Auch eine Auffassung als 
Tera tom diirfte wegen der bier sehr verschwommenen Keimblat t-  
verh~ltnisse nicht zutreffend sein. Es erscheint eher an der Zeit, die 
Natur  dieser Gesehwulstart als Gesamtheit  einer erneuten Betrachtung 
zu unterziehen. Der Name M. sollte dabei aus traditione]len Grfinden 
beibehalten bleiben. Sie dfirfte den tatsi~chlichen histogenetischen Ver- 
h~ltnissen allerdings ebensowenig gerecht werden wie die yon OST~nTAG 
(1936) vorgesehlagene Bezeiehnung Neurospongioblastom. Aus diesen 
Grfinden m6ehte ich daher den bier dargelegten Fall nicht als maligne 
teratoide Gesehwulst (RvSS~LL u. I~uBI~ST~I~ 1963) und auch nieht 
als Medu]lomyoblastom (BoFIN u. EB~nS 1962, ~ARI~ESCO U. GOLDSTEIN 
1933), sondern als MeElulloblas~om mit  quergestreif~en Muskelfasern 
aufgefaBt wissen. 

Zusammenfassung 
Es wird fiber eine Kleinhirngeschwulst bei einem aehtj~hrigen Knaben 

berichtet, welche klinisch und makroskopiseh einem typisehen Medullo- 
blastom entspraeh. Das histologische Bild lag innerhalb der h~ufig be- 
schriebenen Variationsbreite des Medulloblastoms und enthielt quer- 
gestreifte Muskelfasern sowie l~iesenzellen, die als myogen angesehen 
werden. Die verschiedenen Ansichten fiber die Histogenese des Medullo- 
blastoms werden diskutiert. Besonders das tells sarkomatSs entartete 
Bindegewebe sowie das m6gliche Vorkommen yon Muskelfasern, welche 
als Bestandteile des Geschw-ulstgewebes aufgefaBt werden, zwingen zur 
Annahme einer zumindesten nicht nur neurogenen Herkunft .  Es wird 
auf  die Bedeutung der Ganglienleiste als Mesenehymlieferant sowie auf 
die umfangreichen embryonalen Umbauvorg~nge ira' Bereich der Kopf- 
Rumpfgrenze als m6gliehe Faktoren ffir die Entstehung einer besonderen 
und einheitlieh zu betrachtenden Geschwulstform im Bereich der Klein- 
hirnmittellinie tfingewiesen. 
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