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Ein Medulloblastom mit quergestreiften Muskelfasern *
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(Eingegangen am 27. August 1964)

Die Einordoung des Medulloblastoms als dysentogenetischer Tumor,
aus neuroectodermalen Resten dysraphischer Storungen (OsTERTAG)
entstanden, dirfte als kaum umstritten anzusehen sein. Insbesondere
durch den Nachweis persistierender Elemente, die den indifferenten
Zellen ScnaPERS entsprechen, im Bereich des Kleinhirnwurmes und des
IV. Ventrikeldaches bei Embryonen und Séduglingen durch Krrsumaw
(1938) und spéter in noch umfangreicherem Mafle durch RaAr u. KER-
NOHAN (1944), erscheint die Histogenese gesichert. Zu dhnlichen Schliissen
war bereits OstErRTAG (1936) gekommen, der dem, dem Telaansatz-
ependymkeil benachbarten Nodulus und damit dem Unterwurm be-
sondere Bedeutung zomafl, und die von ihm benannten Neurospongio-
blastome den dysraphischen Stérungen zuordnete. Als MarINESCO u.
GorpstEIN (1933) und spiter Gagmr (1939) dber Medulloblastome be-
richteten, die quergestreifte Muskelfasern innerhalb des Tumorgewebes
enthielten, erschien eine Erklirung zundchst unmdglich, nicht zuletzt
wegen der extremen Seltenheit der mitgeteilten Félle. Inzwischen sind
weitere Beobachtungen dieser Art gemacht worden (BoriN u. EBELS
1962, RusseL u. RUBINSTEIN 1963). Auch andere Abweichungen vom
gewohnten neuroectodermalen Bild des Medulloblastoms fanden Be-
achtung: Glatte Muskelfasern (Ztrcu 1942) sowie Riesenzellen (Tzoxos
u. BrunNENGRABER 1963). Es erscheint berechtigt, eine weitere ein-
schligige Beobachtung mitzuteilen.

Kasuistik
Achtjghriger Junge mit kurzer Anamnese. Aufnahme in die neuro-
chirurg. Abt. der Chirurg. Univ. Klinik Minchen und Op. am 8. 6. 1955
(0. A. Dr. WepER). Weicher Tumor i.B. des verbreiterten Unterwurmes
und IV. Ventrikels. Klin, Diagnose: Medulloblastom. Nach anfanglicher

* Herrn Prof. Dr. med. W. ScHoLZ zum 75. Geburtstag in Verehrung gewidmet.
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Abb.1. Zellarmer Gewebsabschnitt aus dem Mittelhirn mit neuroblastendhnlichen Zellen und
Rosetten. VergroBerung 156 x
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Abb.2. GefiaBproliferation mit Knduelbildungen und adventitieller Blastominfiltration in klein-
zelligem isomorphen Gewebe, Vergroflerung 156 x
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Abb. 3. Regellos gelagerte Muskelfasern. und Riesenzellen in zell- und geféiBarmem Blastomgewebe.
Heidenhain. VergrdBerung 156 x

Abb.4. Detail aus Abb.3. Deutlich erkennbare Querstreifung. Heidenhain, VergréBerung 650 X
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Besserung rasche Verschlechterung und Exitus. Im Op.-Material zell-
armes (lewebe, etwa nach Art eines Pinealoblastoms mit eingelagerten
quergestreiften Muskelfasern. Am formolfixierten Gehirn (F. A. 265/55)
auBer Hirndruckzeichen und Erweiterung der Ventrikel I—1II keine
Besonderheiten. Gut ginseeigrofie Operationshéhle i.B. des Kleinhirn-
wurmes und des IV. Ventrikels, ausgefullt mit weichem griefibrei-
ihnlichen Blastomgewebe, Infiltration der Umgebung. Vierhiigeldach
und Epiphyse 0.B.

Mikroskopisch handelt es sich um ein sehr zellreiches isomorphes Blastom-
gewebe, bestehend aus undifferenzierten plasma-armen Zellen mit teils groBen
bléschenférmigen, teils kleinen chromatinreichen Kernen und angedeutet alveoldrer
Anordnung. Aunsgedehnter Kernzerfall, aber nur sehr wenig Mitosen. Auch die
typische Karottenform mit band- oder stromartiger Zellagerung ist hiufig zu
finden. Grofere plasmareichere Zellen mit anfirbbarem Zellchromatin, etwa
Neuroblasten vergleichbar, sind stellenweise vorhanden, meist in Nesterform und
hier und da mit Rosettenformationen {(Abb. 1), besonders reichlich in der Briicken-
haube. Sicher erkennbare Gliazellen, teils mehrkernig und bizarr mit groben Fort-
sitzen sind vorhanden. IThre Anhéufung in Randgebieten des Tumors 148t eine
Umwandlung priexistenter Gliazellen vermuten, eine blastomatdse Genese ist
zumindesten nicht sicher nachweisbar. Reichlich bindegewebiges Stroma mit
groflem ortlichen Unterschied, stellenweise an ein Fibrosarkom erinnernd. Aus-
geprigte Gefdfproliferation, besonders in den peripheren Tumorbereichen, mit
Kniuelbildung und Adventitiaproliferation sowie kleinzelliger intraadventitieller
Infiltration, wie sie WoBLWILL abgebildet hat (Abb.2). Einzeln verstreut liegen in
den. bindegewebsreicheren Teilen auch kleinere mehrkernige Riesenzellen. Ab-
gesehen von Stellen. stirkerer Stromaentwicklung ist im Tumorgewebe kein argyro-
philes Netz vorhanden.

Neben diesen, von der Norm dessen, was man als Medulloblastom bezeichnet,
kaum oder nicht abweichenden Bildern, finden sich zellirmere Partien mit etwas
reichlicher entwickeltem kollagenen Stroma und eingelagerten grofen chromatin-
armen Kernen mneben kleinzelligen Blastommnestern. In diesem Stroma liegen,
regellos verstreut, quergestreifte Muskelfasern neben Myoblasten und groBen mehr-
kernigen Riesenzellen (Abb.3). Letztere sind wohl als myogene Riesenzellen an-
zusehen. Bin Zusammenhang mit den Geféfen ist nicht erkennbar, letztere sind
gerade hier spirlicher und weisen keine Proliferationszeichen aunf, wohl dagegen
Zeichen einer Schrankenstdrung., Die Querstreifung der Muskelfasern ist bei
Heidenhainscher Eisenhiimatoxylinférbung sowie im polarisierten Licht deutlich
erkennbar (Abb.4). Die weichen Haute iiber dem Kleinhirn weisen lockere klein-
zellige Blastomzellinfiltrate auf. Auch in der Umgebung der sonst mikroskopisch
unauffilligen Epiphyse sind kleinere Zellansammlungen vorhanden.

Diskussion

Der vorliegende Fall entspricht klinisch und makroskopiseh véllig
einem typischen Medulloblastom (M.). Grofle Bereiche des histologisch
untersuchten Materials sind ebenfalls als im Bereich der Variationsbreite
des Gewebsbildes anzusehen, welches wir als M. zu bezeichnen gewohnt
sind. Die verhdltnismiBig grofle Verschiedenheit im Gewebsbild dieser
Geschwulstart ist bekannt und CrUE {1958) geht in seiner Monographie
so weit zu sagen, dal} es das ,,typische M. im strengen Sinne nicht gebe.



232 J. W. BOELLAARD:

Auch das reichlich entwickelte und stellenweise sarkomatés entartet
erscheinende Stroma mit GefaBproliferationen ist ofters beschrieben,
U. &, von SCHALTENBRAND u. Bamry (1928), Womrwrmr (1930) und
HunscuEN (1955). Das gleiche gilt von den Riesenzellen, die Tzoxos u.
BRUNNENGRABER (1963) beschrieben haben, ebenso HENSCHEN (1955).
Letzterer Autor betont ausdriicklich, sie hitten nicht das Aussehen
von myogenen Riesenzellen. Seine Abbildung eines verhiltnismaBig
zellarmen M., bei einem 22jihrigen Mann gleicht im wesentlichen der
hier vorliegenden Abb.1. Von der Norm abweichend ist dagegen das
Vorhandensein der Muskelfasern. Wenn auch nicht eben reichlich vor-
handen, so bilden sie doch einen Bestandteil des Geschwulstgewebes.
Fine Beziehung zum Gefifibindegewebe, wie ZULcH {1942) sie bei den
glatten Muskelfasern seines Falles gesehen hette, ist nieht erkennbar.
Die Verhiltnisse entsprechen eher denen, die MarRINESCO u. (GOLDSTEIN
(1933} sowie BorFiy u. EsrLs (1962) beschrieben haben. Auch diese
Autoren sahen eine zellreichere typische und eine zellirmere Gewebs-
komponente, in der die Muskelfasern eingelagert waren. Crur (1958)
berichtet, Schnitte des Falles von MARINESCO u. GOLDSTEIN gesehen zu
haben und betont, daB es sich hier um ein M. handele und nicht um ein
Teratom. Er betrachtet derartige Geschwiilste im Kleinhirnwurm des
Kindes, die gich durch Atypien des bindegewebigen Stromas aus-
zeichnen, als Variationen des M. und nicht als Sarkome. Wie gering der
Unterschied im Gewebsbild jedoch sein kann, beweist z. B. der Fall
eines Rhabdomyosarkoms im Kleinhirn (Lores pE Faria 1957), hier
allerdings bei einem Erwachsenen in einer Hemisphire gelegen sowie
Wonrwints Fall 4 mit Lymphdriisenmetastase, bei dem es sich sicher
um ein Sarkom gehandelt haben dirfte. RussgLL u. RusinsTeIN (1963)
dagegen neigen dazu, ein maligne entartetes Teratom anzunehmen.

Die Auffagsung des Medulloblastomgewebes als neuroectodermal in
Kombination mit einer sicher mesodermalen Geschwulstkomponente
158t diesen SchluB als gerechtfertigt erscheinen und diese Auffassung
ist seit Bammy u. Cusama (1925) nahezu unbestritten. Nur NIsmIx
(1929) hat nach ihnen die Sarkomtheorie vertreten.

Der Ausgang des M. von der Mittellinie des Unterwurmes aus er-
scheint ebenso gesichert wie die Tatsache, dafl es sich um ein dysonto-
genetisches Geschwulstwachstum handelt. Zweifellos finden sich in
diesemn Bereich in gewissen Stadien der Embryonalentwicklung dichte
Zellansammlungen, von denen die superfizielle Kornerschicht ihren
Ausgang nimmt. Fir die auflerordentlich umfangreiche Literatur, die
sich hieriiber angesammelt hat, sei auf die Monographien von OSTERTAG
{1936 und 1956) sowie von HunscHEN (1955) und CruE (1958) ver-
wiesen. Die neuroectodermalen Zellen wiirden eine Umwandlung in
Neuroblasten bzw. Spongioblasten moglich erscheinen lassen.
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KErRsEMAN (1938) weist aber wohl mit Recht darauf hin, dafl der
Nachweis von Neurofibrillen und Nissl-Substanz in vermeintlichen
Neuroblasten erstaunlich sei, da die aus der Obersteinerschen Schicht
hervorgehenden ausgereiften Kornerzellen kaum darstellbare Neuro-
fibrillen und iiberhaupt keine Nissl-Substanz beséfien, und daB die
allenfalls darstellbaren Astrocyten ebenfalls nicht denen édhnelten, die
normalerweise aus der dulleren Kornerschicht gebildet werden. Ztncu
(1941) empfiehlt in der Beurteilung tumoreigener Neuroblasten und
Spongioblasten bzw. Astrocyten grofite Zuriickhaltung. WrLLis (1960)
dagegen hilt eine gelegentlich erkennbare Umwandlung von Blastom-
zellen in Astrocyten fiir wahrscheinlich, wihrend eine Differenzierung
zu Neuroblasten ihm zumindesten ungesichert erscheint. Die Literatur
iber das M. ist ein Schulbeispiel fiir die Bedeutung vorgefaBter Mei-
nungen bei der Deutung morphologischer Bilder.

Auch im hier vorliegenden Fall finden sich reichlich atypische
Astrocyten, besonders in Randgebieten. Es diirfte aber kaum zweifel-
haft sein, daBl es sich um préexistente Elemente handelt. Zahlreiche,
in Gruppen liegende Zellen weisen anférbbare Plasmaeinlagerungen auf,
die der Nissl-Substanz entsprechen koénnten. Hier finden sich auch
Rosetten (Abb.1), WonLwIiLL deutete dhnliche Bilder als Neuroblasten-
ansammlung in Erwiderung auf Nisums Sarkomtheorie. Trotzdem mulB
auch hier eine Differenzierung in die Neuroblastenreihe als nicht ge-
sichert betrachtet werden. Morphologische Ahnlichkeit mit den oft
genannten indifferenten Zellen und denen der Obersteinerschen Kérner-
schicht ist unverkennbar, der allerdings keine biologische Gleichheit zu
entsprechen braucht (Casar 1911). Erhebliche Schwierigkeiten treten
dagegen erst auf, wenn tumoreigene mesenchymale Bestandteile oder
gar, wie im vorliegenden Fall, intrakraniell nicht vorhandene Elemente
der Annahme einer einheitlichen Histogenese im Wege zu stehen
scheinen. CrUuxr (1958) fithrt an, man konne nicht einmal hypothetisch
vermuten, wie ein M. im umliegenden Bindegewebe das Wachstum von
Muskelzellen induzieren kénne, wenn derartige mesodermale Elemente
nicht in der Schéidelkapsel vorhanden wiren.

Entsprechend den bisherigen Bemiihungen und den fruchtbaren
Vorstellungen OsTERTAGS (1936), dag M. in die Reihe der dysraphischen
Storungen aufzunehmen, werden wir nach Formationen zu suchen
haben, die wahrend der Embryonalentwicklung dieser Region eigen
sind. Wir stoBBen hier, neben den sicher anwesenden indifferenten Zellen,
auf die verhdltnisméfBig lange offene Fissura cerebelli mediana, mit
deren VerschluB nicht nur neuroectodermale Elemente, sondern auch
solche des embryonalen Hiillsystems mit seinen in diesem Stadium noch
vollig undifferenzierten GefidBen (STREETER 1918) in die Tiefe verlagert
werden.
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HorsTaDIUS (1950) weist, gestiitzt auf eigene und andere entwick-
lungsmechanische Untersuchungen mit Nachdruck darauf hin, daf das
mesodermale Hiillsystem von Hirn und Riickenmark groBenteils der
Ganglienleiste entstammt. In diesem Sinne duflert sich auch OsTERTAG
(1956), auBlerdem LeEMANN (1955). Wenn auch der Anteil dieses Ecto-
mesoderms am gesamten Hiillsystem, speziell der Leptomeninx, noch
keineswegs geklart ist, so erscheint die Bildung der weichen Héaute des
Riickenmarkes aus der Rumpfganglienleiste doch als gesichert (OsTER-
TAG 1956). Sie wurde von OBERLING (1922) hypothetisch gefordert und
den Scheidenzellen der peripheren Nerven gleichgestellt. Die Entstehung
mesenchymalen Somitenmateriales aus der Ganglienleiste, ebenso wie
die Bildung der sympathischen Ganglien, des Nebennierenmarkes und
bestimmter Pigmentzellen der Augenblasen ist mehrfach erwiesen
(HorsTaDIUS 1950). In der unsegmentierten Kopfganglienleiste, im
Gegensatz zur segmentierten Rumpfganglienleiste, haben wir anBerdem
eine Quelle von Kiemenbogenmesenchym zu schen (Braxpr 1949). Es
ist vielleicht nicht zuféllig, daf in allen diesen (ebieten und Organen
Geschwiilste auftreten koénnen, die in ihrem klinischen und morpho-
logischen Verhalten dem M. etwa gleich zu setzen sind.

Andererseits, und dies erscheint mir von grofler Bedeutung, haben
wir zu beachten, dafl es sich bei der uns hier interessierenden Region
um die Kopf-Rumpfgrenze handelt, die im Laufe der Embryonal-
entwicklung erhebliche Umbauvorgénge durchmacht. Nach den Unter-
suchungen von FroriEp (1902), nachdriicklich bestatigt und vertreten
durch VEIT (1947), gehen die ersten Rumpfsomite dabei zugrunde und
werden in Mesenchym aufgeldst, die von ihnen entblo8te Chorda dorsalis
wird in die Schidelbasis aufgenommen. Eine Versprengung prasumptiver
Gewebsbestandteile erscheint daher gerade in dieser Region durchaus
moglich, in der sich das Kleinhirn als unpaare, spater scheinbar paarige
Anlage bildet (Kurrmax 1895, OsTErTac 1936). Dabei wird, neben
neuroectodermalem Gewebe, dem bisher hauptsichlich Beachtung
geschenkt wurde, Ectomesoderm der Rumpfganglienleiste als neurales
Hillsystem in die Tiefe verlagert, wobei Bestandteile von zum Unter-
gang bestimmten Somiten durchaus mitgenommen werden konnten.
Die Frage, ob es sich hierbei um Ectomesenchym oder um primér
mesodermale induzierte Gewebsbestandteile handelt (KUHLENBECK),
erscheint nur insofern wichtig, als hiervon die Beurteilung des M. als
einheitliche Gruppe abhingen wiirde. Die Bedeutung des Neuroectoderms
soll keineswegs vollig bestritten werden. Es sei nur klargestellt, daB
infolge des Wegfalles der strengen Keimblattheorie gerade fiir diesen
Bereich auch anderes, moglicherweise ebenfalls ectodermales Gewebe
mit in die SchluBstérungen der dorsalen Raphe, hier besonders der
Fissura cerebellaris mediana verlagert werden konnte. In diesem Sinne
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ist wohl auch die AuBerung CruEs zu verstehen, die Medulloblastenzelle
sei multipotenter als der angenommene Medulloblast, und er erwihnt
in diesem Zusammenhang ebenfalls die Ganglienleiste.

Das M. bildet eine klinische und, vorldufig wenigstens, auch mor-
phologische Einheit, deren flieBende Ubergiinge eine Abtrennung ein-
zelner Gruppen, z. B. auf Grund einer iiberwiegend mesenchymalen
Beteiligung nicht ratsam erscheinen lassen. Auch eine Auffassung als
Teratom diirfte wegen der hier sehr verschwommenen Keimblatt-
verhéaltnisse nicht zutreffend sein. Es erscheint eher an der Zeit, die
Natur dieser Geschwulstart als Gesamtheit einer erneuten Betrachtung
zu unterziehen. Der Name M. sollte dabei aus traditionellen Grinden
beibehalten bleiben. Sie dirfte den tatsdchlichen histogenetischen Ver-
héltnissen allerdings ebensowenig gerecht werden wie die von OSTERTAG
(1936) vorgeschlagene Bezeichnung Neurospongioblastom. Aus diesen
Griinden méchte ich daher den hier dargelegten Fall nicht als maligne
teratoide Geschwulst (RUussELL u. RuBinstrIN 1963) und auch nicht
als Medullomyoblastom (BoFIN u. EBELS 1962, MARINESCO u. GOLDSTEIN
1933), sondern als Medulloblastom mit quergestreiften Muskelfasern
aufgefallt wissen.

Zusammenfassung

Es wird tiber eine Kleinhirngeschwulst bei einem achtjahrigen Knaben
berichtet, welche klinisch und makroskopisch einem typischen Medullo-
blastom entsprach. Das histologische Bild lag innerhalb der héufig be-
schriebenen Variationsbreite des Medulloblastoms und enthielt quer-
gestreifte Muskelfasern sowie Riesenzellen, die als myogen angesehen
werden. Die verschiedenen Ansichten tiber die Histogenese des Medullo-
blastoms werden diskutiert. Besonders das teils sarkomatos entartete
Bindegewebe sowie das mdgliche Vorkommen von Muskelfasern, welche
als Bestandteile des Geschwulstgewebes aufgefallt werden, zwingen zur
Annabme einer zumindesten nicht nur neurogenen Herkunft. Es wird
auf die Bedeutung der Ganglienleiste als Mesenchymlieferant sowie auf
die umfangreichen embryonalen Umbauvorginge im Bereich der Kopf-
Rumpfgrenze als mégliche Faktoren fir die Entstehung einer besonderen
und einheitlich zu betrachtenden Geschwulstform im Bereich der Klein-
hirnmittellinie hingewiesen.
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