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Aus dem Universit~tsinsti~ut fiir ttirnforschung 
(Korbinian-]3rodmann-Haus) Tfibingen 

Prim~ire zentrale Reticulose und ~Iikroglia 
(Reticulo-Mikrogliomatose) * 

Von 
B. 0STERTAG 

Mit 6 Textabbildungen 

(Eingegangen am 31. August 1964) 

Die mesodermale  N a t u r  der  von D~L R i o  KO~TEGA en tdeck ten  und  
nach  ihm benann ten  Mikrogl ia  s teh t  heute  auBer Zweifel. Wi r  wissen, 
dal] aus der  P ia  an  ihren Eins t / i lpungen  in F o r m  der  P lexus  und  dort ,  wo 
sie die weif~e I~irnoberfl/s bedeckt ,  d. h. in der  1kTghe der  Commissuren  
der  GroBhirnh~lf ten sowie in den Ri ickenmarksfurchen ,  die Mikroglia-  
zellen abgegeben werden.  Wo Tela  und  Plexus  ansetzen,  ge langen sie in 
Ependymn/~he und  yon  do r t  in die weiBe Subs tanz  (Bs.L~z~=Y; RABINO- 
WITSC~; U. a.). K ~ S g M A N  zeigt  1939 an  E m b r y o n e n  die jf ingste F o r m  
der  Mikrogl ia  als amSboide  Elemente ,  die yon  den genann ten  Quell- 
gebie ten  in  das  Gehi rn  eindringen.  E r s t  nach  dem amSboiden  E inwuchern  
in das  Zen t ra lo rgan  b e k o m m e n  die ~ ik rog l i aze l l en  Pseudopodien ,  u m  
sehliel~lich bei  wei terer  Rei fung a m  endgi i l t igen Or t  ihres Verbleibens die 
uns  b e k a n n t e  , ,normale"  F o r m  mi t  ihren  silberanf/~rbb~ren Verzweigun-  
gen anzunehmen.  Bei  ihren  Unte r suehungen  a m  Goldhams te r  k o n n t e n  
HAG]~fr u. DLINZINGEI~ e lek t ronenmikroskopisch  fes ts te l len:  

,,Bei den progressiven Mikrog]iazellen wird die Form des Kerns und des Plasma- 
leibes offenbar vom Erhaltungszustand des umgebenden Gewebes mitbestimmt. 
Innerhalb eines intakten 1Neuropils trifft man vorwiegend auf Elemente, deren Kern 
und Plasmaleib l~nglieh-gestreckte Konturen zeigen. Hervorzuheben ist vor allem, 
dab die En~wieklung yon sogenann~en St~bchenze]len ein weitgehendes Erhalten- 
bleiben der dem Neuropil eigenen feineren Strukturenanordnung mit der filzar- 
tigen, praktisch liickenlosen Verflechtung yon g]i5sen und neuronalen Zellfort- 
s/s geradezu vorausgesetzt. Innerhalb eines tiefer greifenden gesch~digten 
Gewebes treten infolge des Unterganges zahlreicher Zellforts~tze Liickenbildun- 
gen im Neuropil auf, oder es kommt gar zu einer mehr oder minder vollstgndigen 
Dissoziation yon nekrotischen Komponenten desselben, also zur Erweichung. In 
solchen Situationen ist die Voraussetzung fiir die Ausbildung st~bchenzellartiger 
Elemente nieh~ mehr gegeben. So zeigen denn auch in der ngheren Umgebung yon 
experimen~el] erzeugten traumatisehen ttirngewebslgsionen die progressiven Mikro- 
gliszellen meist einen ziemlich abgerundeten Plasmaleib. Aueh ihr Kern nimmt dann 

* ISerrn Prof. Dr. Dr. h.c.W. Se~oLz zum 75. Geburtstag in alter Verbunden- 
heir. 
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nicht selten eine mehr rundliche Gestalt an. Progressive ~ikrogliaze]len haben wir 
auffallend oft in der unmittelbaren Umgebung yon intraeerebralen Capillaren 
beobaehtet. Aufgrund dieses Befundes neigen wir zu der Annahme, dal3 sich Mikro- 
gliazellen unter pathologischen Bedingungen auch aus Pericyten entwickeln kSnnen." 

Sie betonen die aufierordentliehe Polymorphie progressiver Modifika- 
tionen wie die weitgehende Ubereinstimmung mit I~istiocyten und Makro- 
phagen mesenchymaler I-Ierkunft in bezug auf den elektronenmikrosko- 
pisehen eyto- und karyoplastischen Aufbau. Selbst in neuester Zeit 
werden dem Mikrogliom und der Mikrogliomatose Zweifel entgegen- 
gebraeht, die ,,Reticulosen" sind oft sehwer deutbar. Aueh am tIirn- 
punktat  und der Probeexcision ist die Diagnose oft sehwierig. Die charak- 
teristisehen F/trbemethoden an progressiv oder gar blastomat6s umgewan- 
delten Mikrogliazellen geben kein eharakteristisehes Bfld (das nut  an 
den Randzonen zu erhalten ist)1. 

Dasselbe ist ja sehon bei einer Systemerkrankung der Reticulosen im 
Sinne einer Leukose der Fall. I-Iyperplastiseh oder blastomatSs entartete 
Zellen sind sehwer zu erkennen. 

Denken wit an die proteusartige Wandelbarkeit der I-Iortega-Zellen 
als Reaktion anf pathologisehe Zust/~nde in der Umgebung yon Prozessen, 
so erkl/~rt es sieh, dab die an und fiir sieh stets in nnmittelbarer oder sehr 
mittelbarer Gef/~gn/~he gelegenen tIortega-Zellen, deren normale Gestalt 
z. T. rein morphologiseh dutch das Neuropil bedingt ist (I~AGE~ u. Mitarb.), 
als solehe sich bei Proliferation kaum noeh identifizieren lassen, auBer- 
dem sehmiegen sie sieh in ihrem Waehstum dem ihnen nahe verwandten 
Mesenehym auBerordentlieh eng an. 

Die grSl3te Sehwierigkeit im Problem der Dignitgt liegt darin, dab wohl 
auf keinem Gebiete die Begriffe bezfiglieh der Proliferation derart wie 
beim retikul~ren System verworren sind und versehiedenartig gebraueht 
werden. Nit  l~eeht will LE?q~EaT Klarheit gesehaffen wissen. Die Reti- 
eulumzelle als solehe ist zwar dureh ihren hellen Kern und dem im Ver- 
hgltnis dazu recht dunklen Protoplasma gekennzeiehnet. Sieherzustellen 
ist sie nut  in Verbindung mit ihrem Retieulum, in das sie el- oder knospen- 
f6rmig angelagert ist. Eine Vergleiehbarkeit der proliferierten Retieulum- 
zellen, insbesondere der blastomat6sen, ist nur Bum grano sags mSglieh, 
denn jedes Organ hat sein eigenes t~etieulum. Denken wit doeh an die 
ffir die Leber spezifisehen Kupffersehen Sternzellen; nieht einmal in Milz 
und Lymphknoten ist das Retieulum v611ig identiseh. Maggebliehe Lehr- 
b/ieher der tIistologie umgehen die Definition der Retieulumzelle, sie 
wird nut  naeh ihrer funktionellen und biologisehen Wertigkeit dargestellt 
oder kurzweg als ,,Speiehersystem" abgehandelt. So dfirfen die naeh- 
stehenden, aus einem gr61~eren Untersuehungsgut ausgewahlten Fglle yon 
Interesse sein. 

1 Siehe hierzu das geferat yon I~rBI~STEmr 
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Fal l  I (H. Pf., ES 12724/57) 56ji~hriger Mann. 
J a n u a r  1955 als rechtsseitiges, gef~Sreiches Meningom operiert, histologisch ein 

retikul~,res Gewebe, Recidiv September 1957 Entfernung dreier Tumoren. Aus- 
gehend yon der DurainnenflSche finder sich ein zellreiehes Gesehwulstgewebe, 
welches sich vielfach aus endothelahnlichen Zellen zusammensetzt ,  das an einzelnen 
Stellen, in den Lymphspal ten  vorwaehsend, die duralen Gewebe durchdringt .  Die 
in Ziigen liegenden, wenig faserbildenden retikul~iren Zellen haben  zum Teil runde, 
zum Teil spindelfSrmige Kerne, vielfach Ansatze zu Capillar- und  GefaBbildungen. 
~)berall grobe und feinere Silberfasern, die yon den Zellen gebildet werden oder 

Abb. 1. a (l~Ii 3087) 58j~thrige Frau. u in den Duraspalten vordringendes l~eticulumzell- 
sarkom mit ?2bergreifen auf die Itirnsubstanz. van Gieson, 200:1. b (~fi 3825) 52jghrige Frau. Peri- 
thelialer Reticulumzelltumor in den l~andpartien vorwiegend Itortega-Zellen in Form gr6gerer l%und- 
zellen. :Kresyl 46:1. c (Mi 3948) l~andpartien. Ausschnitt aus b neben deutlich erkennbaren 
Hortega-Zellen bei a in Abrundung begriffene :Elemente, die im Silberbild noch einwandfrei dar- 

stellbar waren. Giernsa nach LEI%NERT 880: i 

adventitielle Netze bilden. Hier hande]t  es sich (vgl. Abb. 1 a) um ein vorwiegend 
in den Duraspal ten vordringendes l~eticulumsarkom, das vielfaeh auf  die Hirn- 
substanz iibergreift. 

Fal l  I I  (F. M., E 13074/58) 60jahrige Frau. 
Zeigt einen dem eben gesehi]derten histologisch v611ig entsprechenden Tumor,  

der vorwiegend epimedullar saB. Fiinfmonatige Anamnese mi t  Paraparese. Auch er 
ist als Retieulumzellsarkom zu bezeichnen. Ein  entsprechender I-Ialslymphknoten, 
der 12 Monate sparer ent fernt  wurde (Path. Inst .  Tiibingen), zeigte analogen Auf- 
bau. - -  Der histologische Befund gleich dem der Abb. 1 a. 

Fa l l  I I I  (H. B., ES 18759/61) 52ji~hrige Frau. 
Nach teilweiser Entfernung eines , ,Sarkoms" Tod an  I-Iirnschwellung. Der 

Obduzent  n a h m  ein Peritheliom an, not ier t  besonders die dichte Wucherung der 
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l~undzellen. Am ExeisionsprEparat ringffrmiges Wachstum um die BlutgefEge 
(Abb. l b). Zwischen diesen Tumorinseln in der Itirnsubstanz Hirngewebe. Neben 
der adventitietlen Wuehsform liiBt aueh die eellulEre Zusammensetzung dieses 
Tumors Besonderheiten erkermen. Sie enthalten verhgltnismEl3ig grol~e rundliche 
his plump-ovale Kerne mi~ vergr6gerten Nueleoli und einem sehr spErliehen, meist 
dieht abgrenzbaren Cytoplasma. In SilberschnittprEparaten tritt innerhalb dieser 
Tumorareale ein feines argentophiles Fasernetz zutage. -- Bei weiteren Unter- 
suehungen fanden wit im Silberbild sehr viel mehr an feinen Fibrillen. Wiehtig sind 
die l~andzonen mit dem Vordringen in das Parenchym. Noch weir entfernt vom 
eigentliehen Herd spontane Proliferation der Hortega-Zellen (Abb. 1 e). Sehon die 
erste ImprEgnation zeigte reiehlieh Retieulinfasern in den erweiterten Adventitial- 
rgumen, vor allem abet ungewShnliehe Proliferation der Hortega-Zellen in GefgB- 
nEhe. 

Fall IV (R. D., ES 8440/54) 43ji~hriger Mann. 
Als Kind Seharlaeh, seither ehronisehe Mittelohrentziindung. ~{Erz 1954 Kopf- 

sehmerzen, war kritiklos, euphoriseh, lgppiseh. Tod. -- In den weiehen I-Ii~uten des 
Grofl-, Kleinhirns mad HHirnstammes finder sieh eine diffuse, systemartige Zell- 
proliferation, tlberwiegend sind es 1gnglieh-ovale, seltener rundliehe Zellen, die 
5frets mit ihren LEngsseiten aneinanderliegend langgestreekte Ziige bilden. Stellen- 
weise reiehlieh argentophile Faserbildung. Nut vereinzelte Mitosen. Die Prolifera- 
tion befEllt vorwiegend ttiillraum, aueh die basalen Zisternen sind ergriffen und an 
einigen Stellen die Plexus ehorioidei. Vereinzelt Infiltration des anliegenden Hirn- 
gewebes. Eine intraeerebrale, tumorartige Zellproliferation in ]~'orm eines Meinen, 
ca. hirsekorngroBen Kn6tchens, finder sieh lediglieh im reehten Thalamus optieus 
in der Gegend der Ansatzstelle des Plexus ehorioideus. Dieses Kn6tehen ist aus 
spindeligen, zum Teil in wirbelf6rrnigen Strukturen angeordneten Zellen aufgebaut, 
vereinzelt mehrkernige Zellen. Die Zellproliferationen in den weiehen I-Ii~uten sind 
manehmal nur sehr geringfiigig und mit entzfindliehen Elementen untermiseht, so 
dab der Eindruek eines ehronisehen Gralmlationsgewebes entstehen kSnnte. Fiir 
eine Entzfindung jedoeh keine Anhaltspunkte. Besonders auff//llig ist der gr6Bere 
Herd im Thalamus mit besonderer Beteiligung in der Grenzzone des Plexus. Die als 
v611ig undifferenziert imponierenden Zellen wgren ohne die SpezialfErbung nieht zu 
erkennen gewesen. Die SilberprEparate geben abet fiber den Charakter eindeutig 
Auskmfft. Die Abb.3a zeigt neben diffusem Waehstum innerhalb der 5Ieningen 
das adventitielle Eindringen in die HIirnsubstanz. Dieses Bild wiirde einem Fibrom 
entspreehen, werm nieht gleieherweise (Abb.2a)ganz diffuse Infiltrate an versehie- 
denen Stellen der tIirnrinde auftrEten, die zum Teil sehon im ZelL oder Gieson- 
Prgparat a]s Hortega-Zellen imponieren wfirden. Die SilberimprEgnation (Abb. 2b) 
bestgtigt jugendlieh proliferierte tIortega-Zellen. Auffgllig war weiterhin nahe der 
Plexusansatzstelle das Befallensein des Thalamus, wo eine massive Proliferation 
yon Mikrogliazellen vorlag. 

Die gleiehe LokMisation am Plexusansatz des Thalamus finder sieh bei dem 
Fall V. Die Abb.3b der 55]~hrigen Frau entstammt einem mir fiberlassenen Prg- 
parat der Deutsehen Forsehungsanstalt~: 

Fall V (W. K., ES 20094/64) 
Die Pat. war angeblich hie ernstlich krank gewesen. Seit Dezember 1960 auf- 

fMlende Wesensvergnderung im Sinne lgppiseh-grundloser Heiterkeit, spi~ter zu- 
nehmender Apathie und SchlEfrigkeit, verheddert sieh beim Sprechen, fmdet nicht 

1 Das Gehirn erhielt ich liebenswfirdigerweise von I-Ierrn Prof. PE:rERS, Deut- 
sche Forsehungsanstalt ffir Psychiatrie, die Krankengeschichte vermittelte mir 
I4:ollege KUI:mENDAt~ und for die Uberlassnng eines bei der Operation gewonnenen 
PrEparates darf ich Herrn Kollegen M~.]~SEX herzlichs~ danken. 

Arch. Psychiat .  Nervenkr. ,  Bd. 206 44 
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(Legenden zu Abb. 2 und 3 siehe S. 667) 
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die richtigen Worte, sprieht oft sinnlos, schlieBlich Nachziehen des re. Beines. 
Operation am 9.2.1961 (durch Prof. KU~LE~DAn%). Entfernt wurde ein ]inks fronto- 
temporal gelegener Tumor. 

Itistologiseher Befund Prof. MsEsE~, Path. Inst., Dfisseldorf, E 2212/61 vom 
11.2.1961: Ausgedehntes, unseharf begrenztes Tumorgewebe mit Neigung zu Lage- 
rung um Gef~Be und in Nestern. Diffuse Infiltration des Hirngewebes mit Zeichen 
yon Abbau und reaktiven Gliaveri~nderungen. Die Tumorzellen bestehen aus vor- 
wiegend runden, mittelgroBen chromatinreichen Kernen mit vielfach auffallend 
deutlichem Nucleolus. Insbesondere um Gefgl3e, aber auch fiberall zwischen den 
Tumorzellen, finden sich neugebildete, zum Teil kollagene Fasern. Reichlich Mitosen. 
AuBerdem Ansammlung lymphocyteu~hnlieher l~undze]len. Diagnose: ,,Retothel- 
sarkom" bzw. Rundzellsarkom. Die mikroskopisehe Untersuchung des Sektions- 
materials stimmt mit dem des Operationsmaterials vSllig fiberein. In den Partien, 
in denen die Zellen dichter liegen, war ein Reticulinnetz naehzuweisen, wi~hrend 
fiberall in der wei~en Substanz ganz diffus schon im Zellbild die ]anggestreekten 
Hortega-Zellen iiberwogen. 

Fall VI (A. B., ES 8181/54) 43j~hriger Mann. 
Der 43j~hrige Pat., frfiher sehr tfichtig; klagte seit der Entlassung aus 

russischer Kriegsgefangensehaft 1949 fiber eine wesentliche Verschleehterung des 
Ged~ehtuisses, Ende M~rz 1954 rechtsseitige Kopfsehmerzen. War allgemein 
organisch stark verlangsamt, aber voll orientiert. Mydriasis und leichte Ptosis re. 
Bei Freilegung (20.4.1954) im re. Schl~fenlappen mit der Dura verwachsene 
Geschwulst, die sich unregelm~Big in der Umgebung verliert. Bei der Obduktion lag 
in der re. Hemisphi~re ein wenig differenziertes ,,retothelartig" wachsendes Mesen- 
chym mit Kernpolymorphien, im Gebiet des Gyrus supraangularis, nach unten in die 
basalen Oceipitahvindungen und in die erste ScMgfenwindung eindringend. Hinter 
dem Gyrus supramarginalis im Gebiet des Gyrus supraangularis lag das dutch die 
Operation (vom Tumor befreite) leere Tumorbett; naeh hinten bis in die Occipital 
windungen auf der HShe des Spleniums noeh ein derbes, grau-speekiges Tumor- 
gewebe yon etwa DaumengliedgrSl~e, das mit einem Zapfen in die basalen Occipital- 
windungen bzw. in die erste Schl~fenwindung fibergeht. M~Bige Hirnschwellung. 
Die im ga.nzen gut pflaumengroi~en Tumorreste setzer, sich aus weichem, grauweil3en 
Gewebe zusammen; bier und da frisehe Nekrosen. In den Eandpartien ist der Tumor 
ziemlich deutlich begrenzt. Im ganzen halter der Tumor lest an den Hirnober- 
fli~chen. Makroskopisch keine flgchenhafte Ausbreitung oder Metastasenbildung. 
Die Einordnung dieses Gew~chses hatte anfi~nglich Sehwierigkeiten gemacht, bis 
wir die gro~en Stiicke untersuchen konnten. Innerhalb der Meningen imponiert das 
aus monoton gleichfSrmigen ,,Rundzellen" zusammengesetzte Gew~chs nur als ein 
adventitielles Gew~chs, das Silberfibrillen bildet, wi~hrend wir in den darunter- 
liegenden ttirnabschnitten fast nut proliferierte ~ikrogliazenen sehen (Abb.4 
rechts). 

Fall VII (1~. Au., E 13800/58) 
Ein ganz analoges Bild haben wit bei einem 17ji~hrigen 5~gdchen: die Gef~- 

abh~ngigkeit ist ungemein deutlich (ein Fall, bei dem ieh leider auf das Bild ver- 
ziehten mul~). Sti~rkere hTeigung zu Xopfsehmerzen seit 2 Jahren, Ohnmachtsanfall 

Abb. 2. a (Mi 2951.) Aus dem I-Iaup~tumor des ~alles I~. D. Nr. IV ca. 750:i .  b (Mi 4029.) Vielfach 
noch wie bei a ttor~ega-Zellen, auch im Zellgewebe erkennbar. Gom6ri-Faser 312/1 

Abb.3. a (Mi 2952.) :Retieulumzell-Infiltration desselben Faltes in der Pia der Struktur der welchen 
H~ute angepaBt, diffuses fibroblasten~hnliches Eindringen mit. den Gefiil]en in die Hirnsubs~anz. 
van Gieson 80:1. b (Mi 3956.) 55j~hrige Frau. Subendymiirer Tumor yon der Plexusansatzstelle 
ausgehend, vom Thalamus aus gut silber- und Giemsa-anf~rbbares Mikrogliom. 25:1 (entspricht 

einem gleichartig aufgebauten Thalamusgew~chs des vorhergehenden :Falles) 

44 + 
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mit Krgmpfen, leichte Hbelkeit, Neigung zum Erbrechen. Seit Anfang Mai pelziges 
Gefiihl im li. Bein und li. Hand. Im ersten Hirnpunktionsbefund ein deutlich aus- 
reifendes Gewgchs yon mehr retikulgrem Charakter, keine Hirnsubstanz. Operation 
mit  zweimaliger Hirnpunktion in der re. Postzentrah'egion. Bei dem subeortiealen 
Gew~chs das gleiehe Bild. Weitere Untersuehung und Veranlassung zur Driisen- 
extirpation (1.7.1958); in dieser nur reaktive Vergnderungen. 

Endgiiltige Diagnose: Excessive Proliferation reiner Hortega-Zellen, ~hnlieh 
der Abb. 4. An der frischesten Proliferationsstelle keine Faserbildung. Die Besonder- 
heir des Falles liegt darin, dab wir hier u. a. aueh die Teilung der Zellen in den lung- 
sum waehsenden Partien gut verfolgen kSnnen, sofern diese]ben lgngs oder noch 

Abb.4. (Mi 2821.) 43]g.hriger Mann. Peritheliales Waehstmn mit feinen Silberfibrillen um die lepto- 
meningealen Gef~i/]e. In der tlirnsubstanz Proliferation tier Mikroglia. Kresyl 195:1, 

schrgg getroffen sind. Die I-Ialslymphknoten wurden auf meine Veranlassung ent- 
nommen und eingehend untersueht. In  ihnen finden wir l~etieulumzeilen yon ty- 
pisehem Aufbau, abet nieht proliferiert und im iibrigen einen leichten Sinuskatarrh. 

D e n  I - Ia l s lymphkno~en i s t  besonde re  A u f m e r k s a m k e i t  zu  w i d m e n ;  

bei  gene ra l i s i e r t e r  s a r k o m a r t i g e r  E n t a r t u n g  des  R e t i e u l u m z e l l a p p a r a t e s  

k 6 n n e n  sie pr imi t r  e r k r a n k t  sein u n d  s o m i t  die  U r s a c h e  fi ir  e ine  ?r 

s i e rung  bi lden.  I n  d e m  F a l l  2 (F. ~ . )  w a r e n  die L y m p h k n o t e n  e i n w a n d -  

f re i  y o n  e inem R e t i c u l u m z e l l s a r k o m  befa l len .  

Fal l  VIII  (M. P., E 1693/49) 7jghriger Patient. 
I-Iier handelte es sieh um einen seltenen Tumor der Medianlinie. Zungchst als 

Kraniopharyngeom angesproehen. 1 Jahr  zuvor Masern, ansehlieSend Otitis media. 
Der Tumor war hiihnereigroB, zeigte eine knorpelige Konsistenz, ging vom Boden des 
3. Ventrikels aus, saB zwischen dem Chiasma optieum, Sehlgfenlappen und Hirn- 
schenkel t. 

Diesen Fall hut mir liebenswiirdigerweise Herr Prof. So~oLz iiberlassen. 
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Histologisch finder sich ein mesenchymal stark durchsetztes Gewebe mit  
l~eticulumzellen. Wihrend  die erste Untersuchung in der Deutsehen Forsehungs- 
anstalt  fiir Psychiatrie einen Mesenehymtumor mit  z~hlreiehen Silberfibrillen und 
Retothelze]len ergeben hatte,  f~nden wir bei der Untersuchung aueh der Rinden- 
patt ie Partien mit  schon im Zellbild eindeutigen Mikrogliazellen. An dem urspriing- 
lich untersuchteli H~upttumor war eine Differenzierung nieht m6glich gewesen; 
immerhin war dort schon der Verdaeht auf Reticulumzellen gei~ugert worden auf- 
grulid eharakterischer Silberfaserbildung. 

Abb.5. a (Mi 4033b.) 27j~,hriger Mann. IIyporplastisch-blastomat6se Proliferation yon Hortega- 
Zellen in klassischer Proliferation der Forts~tze, teilweise mit Tendenz zur Abrundung. Giemsa, 
292:1, Linearvergr. 2,2 • b (Mi 4032.) Derselbe Fall. Als konzentrischer B~eticulumzelltumor pro- 
liferierendes Gew~chs. Proliferation yon Hortega-Zellen, die in ein t~eticulum eingelagert sind. 
Gross-Schultze, 920:t. c (Mi 4034.) 54jithriger Mann. Solides l~eticulumzellgew~chs in tier linken 
Kleinhirnhemisph~re mit feinen Silberfasern, besonders feine Silberfibrillen um die Gef~ge herum. 

Gomori 95:1, Linearvergr. 2,2 • 

Fall  IX (F. B., E 15221/59) 27jihriger Patient.  
AuBerordentlich aufschluBreicher ~'all. Bei dem 27j~hrigen Pat.  t ra ten akut 

sensorische SprachstSrungen und epileptische Anf~lle auf. :Freilegung fiber der li. 
hinteren Schl~fe. In  dem kleinen Stfick des Operationsmaterials finden sich dichte, 
augerordenffich gering differelizierte Zellhaufen, deren Herkulift ich IIicht mit  
Sicherheit feststellen kann, zumal sich gliSse wie mesenchymMe Elemente fail- 
den. Die Zellen dringen im Adventitialraum ein, was gegen gliOse Elemente spricht. 
In  dem Schnitt  fiberwiegen kleinzellige Elemente mit einer ganz erheblichen Pro- 
liferation des Mesenchyms in dicken Balken. ,,Wegen der Unreife des Gew~chses 
muBte ich die Diagnose offenlassen. Die MSglichkeit eilies Reticuhmgew~chses muB 
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nach dem ganzen Verhalten, besonders der FortsS, tze und des adventitiellen Wachs- 
rums ,,offenbleiben". In  einem tt irnpunktat  dieselben Elemente mit augerordent- 
lieher Capillarneubildung. Auf unsere Veranlassung Bestrahlung, 4 Monate gutes 
Allgemeinbefinden, spgter jedoeh Tumorrezidiv. Das Exeisionsmaterial enthalt nur 
noch an wenigen Stellen eine intakte Hirnrinde. In  den mitgetroffenen weiehen 
IIguten eine Reihe kleiner und groBer l~undzellen. In der tiefen Hirnrinde Zell- 
mintel ,  die in ein retikulgres Gewebe iibergehen. Die Zellen enthalten sehr wenig 
Plasma, einen dunklen Kern und durehweg faserige Auslgufer in netzartiger 
Anordnung mit engen Beziehungen zum Gefigsystem. Die Auslgufer bilden Silber- 
fibrillen und sind einwandfreie tIorteg~-Zellen. 

Das histologische Bild zeigte dann eine nahezu vollst~ndige Darstellung des 
Retieulums (vgl. Abb. 5a und b), in dem die I-Iortega-Zellen gelegen sind. Ihre Fort- 
satze sind demnaeh niehts anderes, als der sichtbare Tell des Reticulums, in welchem 
sich diese Zellen be]inden (Abb.5a und b). 

FM1 X (It. Ft.,  ES 19828/63) 41 jghriger Mann. 
Verdaeht auf Hirnabseel~. Knollig waohsender Kleinhh'ntumor, in Plexus und 

I-Iirnsubstanz. Infolge des Zerfalls pseudogranulomatOses Bild. In  den Hirnpunkta- 
ten war eine Diagnose unm6glieh gewesen, nut  die l~etieulum-Faserbildung auf- 
fiillig. Ein Unterwurmmisehgewgehs konnte ebenso wie ein Neurosponglioblastom 
(Meduloblastom) ausgeschlossen werden. Dieser Fall ist diagnostiseh aus maneherlei 
Griinden bedeutsam: 

1. Das Gewaehs zeigt im Innern regressive Vorggnge in einer granulomatSsen 
Reaktion. Es wiirde das eine Fehldiagnose im Sinne eines granulomatSsen Gewgch- 
ses im Sinne WZLK~S reehtfertigen. 

2. Das Gewaehs beginnt und breitet sieh vorziiglieh in den PlexusansatzsteUen 
aus, d. h. denjenigen Stellen, die sehon yon tIoRTEGi und Kv.asmuAsr fiir das Ein- 
dringen der embryonalen Mikrogliazellen als eharakteristiseh angegeben sind. 

3. Finden sieh bei diesem Gewaehs eindeutig anlagebedingte Ver~inderungen 
des Kleinhirns, sowohl in dem G&nglienzellband wie in der Gyration, so dag fiir den 
als retieulumzellhMtig imponierenden Tumor eine AnlagestOrung mit  angenommen 
werden mug. Dies wiirde u. a. auch die Untermischung der ,,Misehgew~iehse des 
Kleinhirnunterwurms" mit  den zahlreiehen Silberfibrillen bildenden Zellen erkli/ren. 

Fall  XI  (K. V., ES 6968/53) 54j/~hriger Mann. 
Der 54jghrige Mann war psychisch hoehgradig verlangsamt, Weinkr/impfe. 

Es wird ein encephalitischer, u. a. endangitiseher ProzeB mit vorwiegender Lokali- 
sation in der hinteren Schgdelgrube angenommen, zunehmende Versehleehterung 
bis zu vSlliger reehtsseitiger Lahmung. Tod unter den Zeichen allgemeinen ttirn- 
drucks mit  Abplattung der Windmlgen. Meningen zart mit frisehen Blutungen. Im 
Bereieh des Kleinhirnbriickenwinkels flaehe VorwSlbung eines Tumors yon ca. 
Pflaumengr613e, der sieh in den ventrolaterMen Absehnitten der li. Kleinhirnhemi- 
sphare ausbreitet, auf den BriiekenfuB fibergreift und das Gebiet des li. tIirnsehen- 
kels mit  der Substantia nigra weitgehend zerst5rt hat. Das Gewiiehs ist von grau- 
br~iuniicher Farbe und zeigt vereinzelt kleine Blutungen, unseharfe Begrenzung. 
Umgebende Anteile zeigen Kompression und 0dem. Mil~'oskopisch zeigt das 
Gewgchs einen retikul~iren Aufbau mit  Zellen yon etwa LymphoeytengrSBe. Der 
Tumor ist durchzogen yon einem dichten, feinen argyrophilen Fasernetz, besonders 
feinfaserig um die GefS~ge (Abb. 5 e). Die Zellen sind nur in den Randpartien in der 
Rindennghe yon Reticulum-Zellaufbau, in der Tiefe von mehr Hortega-zellartigem 
Aufbau. wie bereits oben gezeigt. Ein sehr erfahrener und nlit den l~etieulumzell- 
gewiehsen erfahrener Pathologe lehnte die I~eticulumzellnatur dieses Gewachses 
vollkommen ab, da die Kernplasmarelationen nicht denen, aueh von LENZqERT an- 
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gegebenen, entspr~chen, war aber dann dm'ch den Silberfasergehal~ aufs hSchste 
iiberrascht und schloB sich unserer Deutung an. 

Fal l  XI I  (P. S., E 19850/63) 31 j~hriger Mann. 
Der 31 j~ihrige Pat. hatte als Kind Seharlach und 11 Jahre zuvor eine Mengitis 

durehgemacht. Im Jahre darauf epileptoforme Anf~lle, in den letzten Monaten Kopf- 
sehmerzen und Sehst5rungen. Mai 1960 Stirnhirntumor re. Entfernung eines kasta- 
niengro6en Tumorknotens. Die histologische Untersuchung des infi]tr~tiv waehsen- 
den Gew~chses spraeh fiir ein retikul~res Gew~ehs. Zwei Bestrahlungsserien. 
Dezember 1962 lokales, gro6es t~ezidiv, das nicht vSllig ausger~umt werden konnte. 

Abb. 6. a (~Ii 4008.) 31 j~hriger Mann. Erste Tumorexcision proliferierender ttortega-Zellen in lang- 
gestreckten Zfigen, dem pr~formierten Hirngewebe angepa•t. Kresyl 440:1. b (~r 4009.) Tumor- 
:P~ecidiv nach 2 Jahren und Absiedlung in den ]~fickenmarkshauten, retikul~res Wachstum, in der 
Pia-Metastase in das Gewebe eindringend, ebenfalls mit silberfarbbaren Fortsatzen. Kresyl 440:1 

Yebruar 1963 ){etastase im Riickenmark bei BW 6. Nikroskop. Reticulumzellsar- 
kom. Von dem urspriinglichen Groithirngew~chs waren ZeUen in den Liquorraum 
gelangt und in den weichen I-Ii~uten des Riickenmarks h~ngengeblieben. Der Tumor 
zeigte hier eine Entdifferenzierung. Interessant ist ein Vergleich der beiden Bilder 
(Abb. 6a und b), yon denen das li. das Gew~chs noch in geordne~em Aufbau zeigt, 
w~hrend das re. einen eindeutigen Reticulumzelltumor zeig~. Wiihrend in der Abb. 6a 
die Zellen bei der ersten Excision noch alle l~ngsgerichtet gelagert sind, zeigen sie 
2 Jahre danach einen echten Reticulumaufbau und diffuses Eindringen in die pra- 
formierten Gewebsbestandteile. 

Er6rterung 

Die  ers te  e inseh lag ige  A b h a n d l u n g  f iber  das  M i k r o g l i o m  s t a m m t  y o n  

BE~nDIKT U. JVBA (1941). I n  e inem t u m o r a r t i g e n  G e w e b e  o b e r h a l b  des  

U n t e r h o r n s  ]agen  s t&bchenze l la r t ige  G e s c h w u l s t e l e m e n t e ,  die unzwei fe l -  
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haft als mit der Mikroglia identisch angesehen werden: der oval aus- 
gezogene, l~ngliche chromatinreiche Kern war kleiner als die Kerne der 
fibrigen Stfitzzellen. Die yon dem Kern ausgehenden polaren Forts~tze 
verzweigten sich dornenartig. -- In Deutsch]and hat W~LXE die Aufmerk- 
samkeit auf die Retikulosen gelenkt, brachte sie allerdings mit einer 
granulomatSsen Encephalitis (Boeckschen Erkrankung) in Verbindung. 
Diese F/~lle bediirfen einer Kl~rung und Neueinordnung an anderer 
Stelle. Das ,,Reticulumzellsarkom" yon D5]~I~r das in diesem Zusam- 
menhang immer wieder genannt wird, geht vom lymphatischen Apparat 
des Rachendachs aus, ks gehSrt ebensowenig hierher wit die Granula- 
tionsgeschwiilste selbst,se]bst wenn sie xnit reticulumzellartigerWucherung 
einhergehen, oder die Lympho- oder verwandten Sarkome des KSrpers. 

Ein hervorragender Autor sprach in unserem Falle yon einer granulo- 
matSsen Meningitis: ,,Es handelt sich um eine g~nzlich ungewShnliche, 
in den weichen H~uten und dem Plexus verlaufende, fast gesehwulst- 
artige Wucherung bestimmter Bindegewebselemente. Die Erkrankung 
ist aul3erordentlich diffus ausgebreitet und finder sich sowohl an der 
~ul]eren wie an der inneren Oberflgche, so dab im Gebiet des Plexus- 
ansatzes auch diese wuchernden spindeligen Zellen in das ~qervengewebe 
eindringen." Dabei war es doch eine klassische Lokalisation der Mikro- 
gliomatose, wie diese aueh f~rberisch nachweisbar ist. 

Von den ttandbuch-Autoren nimmt FoLxE HE~scI~]S~ in seinem Ab- 
schnitt fiber die Reticulumzellsarkome und verwandte mikrogliomatSse 
Zust~nde keine Stellung zu den Systemerkrankungen des Reticulo- 
Enthotels, zum Tefl allerdings deshalb, weft wir, ,zu wenig fiber die gleieh- 
zeitig entsprechenden Ver~nderungen der iibrigen KSrperorgane wissen". 
Dem yon ibm wiedergegebenen Fall HASHIMOTOS (1927) entsprieht aller- 
dings in vollem Umfange unsere Abb. 41. 

Auf die Beziehung Reticulumzelle-Reticulom-peritheliales Sarkom 
gehen M~ESS]S~, insbesondere aber S o n G ~  aufgrund der Beobachtung 
eines 35ji~hrigen Mannes ein, w~hrend B~GAs auch mit berechtigter 
Krit ik (S. 147 seiner Arbeit) Gewicht darauf legt, dal~ sich die Gew~chse 
in den ttirnh~uten der leptomeningealen Struktur einordnen und 
nur die adventitiellen Elemente meist in Form yon jugendlichen Rund- 
zellen wachsen. Was die einzelnen Gewebsbestandteile angeht, so be- 
wertet KER~O~A~ U. IMitarb. das feine retikuli~re Netzwerk als eindeutiges 
Signum gegeniiber den sogenannten Medu]loblastomen. --  Interessant ist 
die Stellungnahme Ru]~I~sTI~I~s. Er  sight die ~ortega-Mikrogliazellen als 
differenzierte primitive Reticulumzellen an. Abgesehen yon der Vielf~ltig- 
keit der Erscheinungsformender Reticulumzellenbetont R~]3i~sT]sI~ auch 
deren weitgehend polyblastische F~higkeiten, so daI~ auch Fibroblasten 
gebildet werden kSnnen: ,,Aus dieser gemeinsamen Stammzelle kSnnen 

1 Zi)LCK konnte sich yon diesen Tumoren nicht fiberzeugen. 
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nicht nur Fibroblasten, sondern auch Lymphocyten,  Fibroblasten, Mikro- 
glia- und Plasmazellen hervorgehen. Das w/irde ,the cytological variations'  
einheitlich erkl/iren kSnnen." Entsprechend der Anpassungsf/thigkeit der 
Mikrogliazellen ist das Bild yon Fall zu Fall aul3erordentlich verschieden. 

Auch unsere Befunde schwanken zwischen einer st/~rkeren Betonung 
undifferenzierter primitiver l%eticulumzellen gegenfiber den mehr diffe- 
renzierten Mikrogliaelementen. Eine Einteilung hat  jedoch nut  dann 
Zweck, wenn sie ZusammengehSriges zusammenhglt.  Deshalb soil das 
Gemeinsame in all diesen F/~llen mehr in den Vordergrund gestellt wer- 
den als etwa das, was trennend wirkt. Aus der Zahl der im Schrifttums- 
verzeichnis genannten Arbeiten sind zwei neuere wesentlich. So behan- 
deln M~LE~ u. RA~S~E~ sehr schSn die Problematik. Viele ihrer Bilder 
wgren mit  unseren Aufnahmen austauschbar. Von ihren 7 F~llen waren 
4 typische Beispiele der ,,iMikrogIiomatose"; die 3 anderen F/ille dienten 
ihnen zur Diskussion der Problematik der Mikrogliomatosen. Gestfitzt 
auf  den Nachweis der ,,Argyrophilie" und einer Anzahl anderer charak- 
teristischer Merkmale f/ihlten sie sich berechtigt, die sieben Fs gemein- 
sam abzuhandeln. Ihre histochemischen Versuche fiihrten zu keinem 
Ergebnis. Wiehtig sind die Abbildungen, die sich mit  unseren Anschau- 
ungen fiber den Ausgangspunkt zahlreicher dieser Gewgchse, fiir die ich 
den Namen ,,Reticulo-Mi/crogliomatose" vorschlagen m6chte, decken. 
So ist die Abb. 16 ihres Falles 5 mit  dem Sp/~tstadium unseres Falles X[  
identisch, ebenso wie das charakteristische Muster der perivascul~ren 
Reticulinbildungen (ihre Abb. 18) desselben Falles und ebenso ihre 
Abb. 17 mit  denen unserer F/illen ausgetauscht werden k6nnen 1. 

Freundlieherweise hat  mir t Ierr  Kollege D~AGaN~SCV die Prgparate  
seiner letzten VerSffentlichung fiberlassen, t{ieran erkennen wir analog 
unserem Fall 4 (Abb. 3 b) das massive Eindringen der Zellen im Thalamus, 
entsprechend dem Ylexusansatz. Oberall finden wir eine erhebliche 
Mobilisation der Hortega-Zellen, die zum Teil zu hyperplastisehen Kom- 
plexen fast tumorart ig zusammenwuchern. Seine Abb. 4 b wgre ohne weite- 
res mit  unserer Abb. i b auswechselbar. DgAGA~nSOUS Beobachtung bietet 
einen Quersehnitt durch alle Formen des Auftretens der Reticulo-Mikro- 
gliomatosen, nur verlief sein Fall mi t  Sicherheit fiberaus chronisch, wie 
aus dem Zugrundegehen der Pyramidenbahnen ersichtlich ist. SchlieBlich 
sei der Fall eines 16jghrigen Patienten (FvNK u. STAMMLER) als generMi- 
sierte Retikulose ohne umschriebenen Tumoreharakter  erw/~hnt. Der 
Tumor wuchs nicht raumbeengend destruierend, sondern interstitiell in 
Meningen, ttirn, Riickenmark und Nerven. 

Diagnosbische Schwierigkeiten bereiten regressive Vorg/inge in diesen 
Tumoren, zumal wenn sich als Reaktion darauf  noch Lymphocyten  und 

Auf Wunsch der Redaktion konnten leider unsere einschlggigen Abbildungen 
nicht wiedergegeben werden. 
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Plasmazellen finden. Ein weiterer Grund fiir Fehldeutungen ist die 
Wachstumsanpassung wie in Pia und Dura. Ebenso ist Vorsicht bei den 
Silberimpr~gnationen geboten, dal3 nieht etwa prs Fasern als 
yon Zellen gebildetes Retieulin angesehen wird. Dies zeigt die Arbeit 
K ~ o H A ~ s  u. Mitarb. 

IXTachdem wir der Elektronenmikroskopie wichtige Erkenntnisse ver- 
danken und fiir die Untersuchung der proliferierten Reticulumze]le auch 
die Enzymhistoehemie bereits differential-diagnostisch wichtige Er- 
kenntnisse gezeitigt hat, mSchte ich heute mit weiteren Ausf/ihrungen 
zuriickhaltend sein, zumal wir selbst neuere Untersuchungen mit anderer 
Methodik in Angriff genommen haben. Ein grol3er Tell der Schwierigkeit 
fiir die weitere Forschung liegt unumstrit ten darin, dal3 mit der Iqomen- 
klatur recht uneinheitlieh umgegangen wird. Dabei kSnnen doeh wir am 
ZNS die Zellen bzw. die Zellanh~ufungen isoliert ungestSrt yon anderen 
Strukturen untersuchen, was in Milz und Lymphknoten nieht mSglich ist. 

~ i t  dem Wort Retothel bzw. Retothelsarkom ist sehon viel Verwir- 
rung angeriehtet worden. Wir so]lten diesen Begriff vollkommen fallen- 
lassen, es proliferiert doeh nur die Retieulumzelle. Bei einer Zellart mit 
derartig ungeheuren Aufgaben und Beweg]ichkeit (ich mSehte die Hor- 
tega-Zelle ebenso wie die ReticulumzeUe als eine stets in Bereitscha]t 
liegende Zelle bezeichnen), ist die Bewertung des jewefligen morphologi- 
sehen ]3ildes oft nur vom Autor abhangig. 

1953 nimmt schon G ~ B  mit Reeht an, dal3 die Matrix fiir diese 
Gewachse das adventitielle embryonale Mesenchymalnetz der Gehirn- 
gef/~13e darstellt. Dementspreehend kSnnen die Gesehwulstzellen, mehr 
oder minder reifen Mikrogliazellen, I-Iistioeyten oder aber in den ana- 
plastischeren Formen undifferenzierten Sarkomzellen yon embryonalem 
Charakter gleichen. Die Verwandtsehaft der Geschwulstzellen mit den 
I-Iistiocyten, ihre freie Wanderung im Gehirnparenehym, die gliSse 
Reaktion des umgebenden Gehirngewebes, die reaktive Wucherung yon 
Bindegewebszellen mit Fibrose kSnnen ein granulomartiges Bild naeh- 
ahmen. Charakteristiseh ist die diffus-multizentrische Entstehung und 
die gefgl3abhgngige Ausbreitung. 

Wie in Abb. 5 gezeigt, konnten wir die I~ortega-Ze]le in einem weir 
ausgedehnten, sonst kaum siehtbaren Reticulumnetz darstellen. Dieses 
mesenchymale Netz ist ein, wie oben dargelegt, fiir das ZNS spezifisehes, 
nicht ein beliebiges mesodermales ]3indegewebe, das Meningen und Plexus 
mitbildet -- lediglich die Deckzellen des Plexus sind vorgesehobenes 
I~euroektoderm --,  das aber unf~hig ist, andere bindegewebige Produkte, 
wie z.B. Fettzellen zu bilden. Diese Multipotenz des Keimblattes hat, 
wenn auch nieht ausdriieklieh gesagt, aueh GE~EB angenommen. 

Da das Riiekenmark /~rmer an I-Iortega-Zellen ist als das Gehirn, 
finden wir dort primgr diese Gews weitaus seltener. 
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Beziiglieh der Faktoren, die eine Proliferation dieses Systems an- 
regen, kSnnen wir heute kaum etwas sagen, (man denke an die Diskussion 
fiber Ursaehen der Leukosen), dab jedoeh irgendwelehe Anlagebedingt- 
heiten eine Rolle spielen k6nnen, ist bei aller Zurfiekhaltnng aus unserem 
Fall X zu ersehen, bei dem aueh anlagegem~Be Verbildungen der Klein- 
hirnrinde vorhanden waren. 

Vielfaeh lassen sieh bei den kindlichen F/~llen Infekte naehweisen, 
darunter Mnfig virenbedingte Erkranknngen, doeh kann nur eine grSBere 
Statistik hier eindeutige Ergebnisse liefern. 

Abgesehen yon den wiehtigen feinmorphologisehen, histoehemisehen 
und fermenthistoehemisehen Untersuehungen mfifite sin anatomisch 
gesichertes Material aneh unter Alters- und anderen klinisehen Gesiehts- 
punkten erfa6t werden. Kliniseh sei anf die erhShte Strahlenempfindlieh- 
keit dieser Retieulo-Mikrogliomatosen hingewiesen. 

Znsammenfassung 
Als prim'~re Reticulumze]ltumoren des ZNS angesprochene Gew~chse 

wurden naehuntersueht. Die Retiknlosen und l~eticulumzelltumoren des 
KSrpers werden im Sinne LENN~nTS definiert. Metastatisehe Gewgehse 
innerhalb des Schgdels sind bioptisch nieht leicht zn diagnostizieren, da 
in den tIirnhguten primate Retieulumzelltumoren aneh ,,sarkomartig" 
auftreten kSnnen. 

Die auf das ZNS beschr/~nkten primgren RZ-Tumoren setzen in den 
Halslymphknoten nur reaktive Vergnderungen (wie aueh bei anderen 
GroBhirnprozessen). Absiedelnngen sind sehr selten. 

Die grSBte Zahl unserer Beobachtungen haben innerhalb des ZNS 
engste Beziehungen zur X~iikroglia, sofern sic nieht ansschlieglieh aus 
ttortega-Zellen bestehen. Deren unglaubliehe Polymorphie; die dutch 
die Anpassung an das jeweiHge Milieu ihrer Ausbreitung bedingte proteus- 
artige Versehiedenheit des Erseheinungsbildes kann z.B. einer rein 
fibrop]astisehen Proliferation in den Hirnhs ebenso, wie auch dem 
Waehstum eines Perithelioms gleichen, w/ihrend im ZNS eine eindeutige 
tumorartige oder nur hyperplastische Proliferation der Mikroglia naeh- 
weisbar ist. Einmal gelang es, mit den tumorbildenden Mikrogliazellen das 
gesamte intracerebra]e Retieulum darzustellen (Abb. 5). Abgesehen yon 
der Lokalisation an pr/~formierten, embryologiseh bekannten Prgdilek- 
tions stellen war vielfaeh die Proliferation dieser Mikroglia mit ihrem 
~Jbergang in indifferentere Gesehwulstzellen derart deutlich, dab an dem 
Zusammenhang der reticulumzellartigen Wueherungen in der Pia mit 
der Mikroglia nieht gezweifelt werden kann. l~eaktive Vorgi~nge auf 
einen Zerfall in diesen Tumoren kSnnen durch Mobilisation des Gef~g- 
Bindegewebsapparates im Sinne einer symptomatisehen (Resorptions-) 
Entzfindung das Bild des granulomatSsen Tumors vortauschen. Bez/ig- 
lieh des Kleinhirns sind die Untersnchungen noeh nieht abgeselilossen. 
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Die ~ ikrog l ia  ist als des hirnspezifische,wohl aus dem pr~chordalen 
Mesektoderrn en ts tandene  Antei l  des ret ieulo-his t iocytaren Apparates  
~nzusehen. 

:Die :Bezeichnung: Reticulo-Mikrogliomatose oder Mikroglia-Reticulo. 
matose dfirfte das Richtige treffen. 
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