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Observat ions  on a Gang l ioey toma  of the  Medul la  ob longa ta  

Summary. A case of a ganglioeytoma of the Medulla oblongata in a 12-year-old 
boy is described. Apart from headache and adipositas, whfch may  have been un- 
related to the tumor, there were no clinical manifestations. Finally the tumor 
caused an acute brain edema. Histologically the tumor was composed principaly 
of well-differentiated neurons, their unmyelinated processes, glial cells, and small 
"lymphoid" cells. 

Key-Words : Tumor of the Medulla oblongata -- Ganglioeytoma. 

Zusammeu/assung. Es wird ein Gangliocytom der Medulla oblongata bei einem 
12j~hrigen Jungen besehrieben. Abgesehen yon Kopfschmerzen und Adipositas, 
welehe unabh~ngig vom Tumor bestanden haben kSnnen, fieten keine klinischen 
Symptome auf. Pr~final kam es zu einem akuten Iqirn6dem. Histologiseh bestand 
der Tumor im wesentliehen aus gut differenzierten Nervenzellen, ihren unbemark- 
ten Fortsg~zen, GIiazellen und kleinen ,,lymphoiden" Zellen. 

Schli~sselwSrter : Tumor der Medulla oblongata --  Ganglioeytom, 

Prim/~re in t rakran ie l l e  Gangl ioey tome sind selten. Un te r  4000 Tumo- 
ren  sah Zfileh (1956) 15 F/~lle (0,4~ Nach  Z/ilch s ind die Gmlgl ioeytome 
bevorzug t  im Tempora l l appen ,  Tuber  c inereum mad a m  Boden  des 
3. Vel l t r ikels  lokal is ier t .  Sel tener  s ind sic im Kle inh i rn  beobaeh te t  
worden,  Brueher  u. Vart den  Bergh (1959) konn ten  in  der  L i t e r a t u r  nur  
15 F/~lle finden. Noeh sel tener  s ind Gal lg l ioeytome der Medul la  oblongata ,  
wo prim/~re Tumoren  al lgemein nur  vere inzel t  gesehen werden;  Cooper 
et  al. (1952) fanden  in e inem Ze i t r aum yon 115 J a h r e n  lediglieh 57 Mit- 
te i lungen fiber prim/~re Tumoren  der  Medul la  oblongata .  I n  der  umfas-  
senden Zusammens te l lung  yon A m s t a d  (1936) waren  un te r  den Ganglio- 
ey tomen  des g i r n s t a m m e s  nur  ffinf der  Medul la  oblongata .  

Wegen  der  Se l tenhei t  yon Gang l ioey tomen  in der  Medul la  ob longa ta  
und  der  Diskrepanz  zwisehen Tumorausdehnung  und  kl in ischem Er-  
scheinungsbi ld  soll hier  fiber einen Fa l l  ber ieh te t  werden.  

* tIerrn Prof. Dr. G. Peters zu seinem 65. Geburtst~g gewidmet, 
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Kranlcheitsverlau] 

~'amilienanamnese. Ein Zwillingsbruder ist gesund. 
Eigenanamnese. Seit dem 6. Lebensjahr hatte der jetzt 11 j~hrige Patient gegen- 

fiber dem Zwillingsbruder st~ndig an Gewieh~ zugenommen, war kSrperlich weniger 
leistungsf~hig und n~i~te noeh ein. Wegen der Verdachtsdiagnose Morbus Cushing 
erfolgte die sto`tion~I'e Aufnahme im Stadtkrankenhaus Kempten. 

Be]und. 11 Jahre o`lter Kno`be. Gr6Be 158 cm, Gewicht 76,2 kg. Gleichm~igig 
verteilte Adipositas. Normales Oberl~ngen/Unterlgngen-Verh~ltnis. Die Hand- 
wurzeln entsprachen rSntgenologisch einem Alter van 14--15 Jo`hren. Die Schi~deI- 
verh~ltnisse waren rSntgenologisch normal. Neurologisch besto`nd kein 10atholo- 
gischer Befund. Der Augenhintergrund war normal. Da die eingehende internisti- 
sche Untersuchung keine sicheren endokrinologisehen Veri~nderungen ergab, wurde 
die Diagnose benigner Adiposogigantismus gestellt. 

Verlau[. 3 Monate sl0i~ter erfolgte eine erneute stutiongre Untersuchung. Der 
Junge war inzwischen 2 cm gewaehsen und hatte durch Einho`ltnng einer O i ~  
10 kg an Gewicht verloren. Er gab an, dal3 in den vergangenen Wochen Schmerzen 
in den Unterschenkeln aufgetreten seien, die jedoch naeh Verordnung yon Ein- 
lagen nachgelassen h~Ltten. Der Augenhintergrund war wiederum normo`l, insbe- 
sondere bestand keine Stauungspapille. Ein Wasserversuch nach Soffer-Gabrilove 
mul~te o`bgebroehen werden, da der Jnnge naeh 1/a der Trinkmenge zu wiirgen be- 
go, nn .  

In der folgenden Zeit traten wiederholt Kopfschmerzen auf, statomotorische 
oder psychische Verii.nderungen wurden nicht beobachtet. Kno`pp 3 iVfonate nach 
dem letztei1 KI'gnkenho`us~ufenthalt ko`m es plStzlieh zu Atembesehwerden und 
der jetzt 12j~hrige Junge mul~te wegen eines massiven Lungen5dems erneut statio- 
ner aufgenommen werden. Wenig spi~ter entwickelte sich eine I-Iyperpyrexie nnd 
nach kurzfristiger fino`ler Schngppatmung verstarb er. 

KSrpersektion 2 

Tracheobronchitis. Ausgedehnte, konfluierende, teilweise h~morrhagische 
Bronchopneumie. Lungen5dem. Entzfindliche Milzschwellung. Subepikardiale 
Blutungen. Kleine Magenschleimh~utbiutuugen. Allgemeine Adipositas. Fettleber. 
Hyl0oplasie yon Hoden und Nebenhoden. 

Neuropathologischer Be/und (SN 482/69) 

Malcros]copisch erscheint  die Medul la  ob longa ta  im ganzen wulst-  
a r t ig  aufge t r i ebea ;  l inks,  a m  Ubergang  zur Brficke, f inden sich mehrere  
Gewebsauf t re ibungen ,  die sich in  R ich tung  au f  das  Kle inh i rn  for tsetzen.  
Das  l inke Brach ium pont i s  erscheint  s t s  verbre i te r t .  Nach  
Anlegen  ehles Schni t tes  durch  deft Vermis  cerebell i  s ieht  mart  a m  Boden  
des 4. Vent r ike ls  eilm e twa kirschgrol~e, runde  GewebsvorwSlbung,  
welche vorwiegend dell  l inken un te ren  Teil  der  Ra~ttengrube e i lmimmt  
(Abb. 1) und  yon  E p c n d y m  i iberk le ide t  zu seirt scheint.  Die Kle inhi rn-  

1 Ffir die freundliche ~berlassung der klinischen Daten danken wir I-Ierrn 
Chefarzt I)r. J. Felder, Stadtkrankenhaus Kempten. 

2 Fiir die freundliche ~berlassung tier pathologisch-ano`tomischen Diagnose 
und des Gehirns danken wir Herrn Dr. H. Pietzonko` (Po`tho|ogisches Institut 
Kemloten ). 
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Abb. 1. Bliek auf den Tumor in der Rautengrube naeh Abtragung der reehten 
Kleinhirnhemisphiire. Starke Auftreibung der Medulla oblongata. Vorw61bung des 

Tumors in den 4. Yentrikel (Pfeil) 

bindearme sind an dem Prozeg nieht beteiligt. Auf weiteren Quersehnit- 
ten erkenat  man, dab die linke H&lfte der Medulla stark aufgetrieben 
ist. Die unteren Oliven sind beiderseits erkennbar, links erseheint die 
Struktur  jedoeh etwas versehm&ehtigt. Die Mittellinie der Medulla 
oblongata ist deutlieh naeh reehts versehoben. Die verbreiterte linke 
H~lfte der Medulla oblongata ist yon fisehfleisehartiger Besehaffenheit 
und s~ellenweise leicht br&unlich verf~rbt. Die Ver/~nderungen reiehen 
his in die eaudalen Anteile der linken Brfiekenh&lfte. Der Aquaeduetus 
Sylvii ist mittelstgndig und eng. Die Areale der Substantia nigra sind 
blag angedeutet. 

I m  Bereieh des Grog- und Kleinhirns sind auger Zeiehen der Hirn- 
volumenvermehrung makroskopisch keine Ver&nderungen feststellbar. 

Milcroslcopisch finder sich eia Tumor, der vorwiegend in den oberen 
zwei Dritteln der Medulla oblongata lokalisiert ist und dessen eraniales 
Ende das eaudale Drittel der Brfiekenhaube durehw/~ehst. Die untere 
Olive und die Pyramidenbahn bleiben beidseitig yon Vergnderungen 

8 *  
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Abb. 2 u und b. Ausdehnung des Tumors in der linken I-I~lfte der Medull~ oblong~t~. 
a Nissl-Bild; b M~rkscheidenbild. Fehlende Myelinisierung des Tumors 

verschont  (Abb. 2~). I m  Bercich des Tumors  is t  die normale  Cyto~rchi t  
t e k t o n i k  der  Medul la  ob longa ta  aufgehoben,  einzelae Kerngebie te ,  wie 
die bier  loka l i s ie r tea  Hi rnnervenkerne ,  kSnnen n ich t  mehr  ident i f iz ier t  
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Abb.3. Blastomat6se Ganglienzellen. Silberimpr~ignation. Grol3e, keulenfSrmige 
Nervenzelle 

werden. In der Markseheidenf/trbung zeiehnet sieh der Tumor dureh ein 
vSlliges Fehlen der Anffirbbarkeit aus (Abb.2b). Im Zellbild erkennt 
man eine groBe Anzahl ausdifferenzierter Ganglienzellen versehiedener 
Gr6Be in unregelmggiger Anordnung. Die Identifizierung der Ganglien- 
zellen als solehe gelingt ohne grol?e Sehwierigkeiten, da in den meisten 
Fallen vorhandene Nissl-Substanz, deutlieher Nueleolus, gelegentlieh 
in der Silberimpr/ignation naehweisbare Axonbitdungen souse die Gr6t~e 
und Gestalt dieser Zellen sie auszeiehnen. Die Nervenzellen sind yon 
untersehiedlieher Gr61]e und Form, gelegentlieh sind sie groB und haben 
ovale oder keulenf6rmige Gestalt (Abb.3), andere erseheinen klein, 
rund und verwasehen. Der Kern ist h/~ufig randst~ndig, die Nissl- 
Substanz nieht selten an die Peripherie gedr~ngt. Endofibrillen sind 
vereinzelt naehweisbar, die Mehrzahl der Nervenzellen lassen jedoeh 
in der Silberimprs nur eine feink6rnige Cytol01asmastruktur er- 
kennen. Gelegentlieh werden eine oder zwei groBe Zellvaeuolen beob- 
aehtet  (Abb.4a und b). Mitosen fehlen, manehmal sind Zellen auszu- 
maehen, die zweikerrfig erseheinen. Diese Ganglienzellen werden stark 
geh~uft und in ausdifferenzierter Form haupts~ehlieh in einer his 3 mm 
dieken Randzone, welehe vom Boden des 4. Ventrikels bis an die Lateral- 
fl~ehe der Medulla oblongata reieht, angetroffen. Hier finden sieh neben 
den Ganglienzellen breite, mehrzeilige S/iume yon rundliehen, ehromatin- 
diehten, lymphoide~ Zellen um die GefgBe (Abb. 5). Diese Zelle~ liegen 
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Abb. 4 ~ und b. Nissl-F~rbung. GroBe Vacuolenbildung im Cytoplasm~ von Nerven- 
zellen 

Abb.5. Nissl-F~rbung. Dichte perivascul~re Ans~mmlung ,,lymphoider" Zellen. 
BlastomutSse G~nglienzellen 

in  anderen  Regionen des Tumors  in  weniger dichter  Fo rm und  aueh un- 
abh/~ngig yon  Gef~Ben im Gewebe. Gliareaktionen,  etwa in  Fo rm yon  
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Mikrogliawucherungen, ia der Umgebung dieser Zellen fehlen. Aueh wer- 
den derartige ,,Infiltrate" auBerhalb des Tumors oder in den Meningen 
der Medulla oblongata vermiBt. Insgesamt ist der Tumor sehr reich an 
Axonen, die unterschiedlieh dick, manehmal auffallend plump sind. 
Das reiehliehe Stroma des Tumors wird yon gliSsen Elementen gebildet, 
vorwiegend yon Astroeyten und spongioblastenghnliehen Zellen. Der 
Anteil der gli6sen Wueherungen ist in medialen Absehnitten des 
Tumors wesentlieh hSher. Mart beobaehtet gelegentlieh wirbelartige 
Anordnungen yon lgngliehen Zellen. Im Holzerbild l~gt sieh nut eine 
leiehte, im I~andgebiet verst/~rkt ausgebildete Fasergliose naehweisen. 
Die Vaseularisierung ist mgBig, die meistert Gef/~Se sind jedoeh welter 
als normal. Auffallend ist eine starke Verdiekurtg der Meningen fiber der 
lateralen F1/tehe des Tumors; aueh hier lassen sieh zahlreiehe Nerven- 
zellen naehweisem Aus den erheblieh fibrosierten Meningen treten binde- 
gewebige Septen in Form yon breiten Streifen in das Tumorgewebe ein. 

Im medialen Anteil des Nucleus dentatus des linken Kleinhirns, also 
auf der dem Tumor entspreehenden Seite, besteht eine Ablagerung yon 
Pseudokalk an den GefgBeapillaren. 

In den fibrigen, insbesondere in den Zwisehenhirnarealen, sind keine 
wesentliehen Ver/inderungen feststellbar. Zeiehen f/ir rezidivierende 
0deme fehlen, es besteht jedoeh ein ausgedehntes frisehes ttirnSdem. 

Diskussion 

Mit dem Naehweis ortsfremder, differenzierter (Nissl-Substanz, 
Nucleolus, Axonbildung) Nervenzellen als wesentlichem Teil des Tumors, 
geh~tuftem Vorkommen yon Nervenzellen in den stark verdickten Menin- 
gen und der Beobachtung yon atypisehen, vaeuolisierten und selten 
doppelkernigen Ganglienzellen sind in unserem Fall alle erforderlichen 
Kriterien fiir die Diagnose eines Ganglioeytoms gegeben. In Anlehnung 
an Z/ileh (1965) messen auch wit den versehiedenen Komponenten des 
Ganglioeytoms ffir die Klassifikation keine entscheidende Bedeutung zu. 
Naeh morphologisehen Gesiehtspunkten wfirde der oben besehriebene 
Tumor einem ,,Ganglio-glio-neuroma amyelinieum" entspreehen. Auf- 
fallend ist die groge Ahnlichkeit unseres Falles mit den yon Amstad 
(1936) und yon Foerster u. Gagel (1932, Fall 1) verSffentliehten Ganglio- 
eytomen der Medulla oblongata. In diesen beiden F~tllen blieb die untere 
Olive ebenfalls yon Ver~nderungen versehont. Cooper et al. (1952) weisen 
auf die Tatsache hin, dab in den dorsalen zwei Dritteln der Medulla 
oblongata Tumoren auffallend h~ufiger lokalisiert sind als im ventralen 
Drittel. Dies erkl~rt auch die fehlenden Pyramidenzeiehen. Bemerkens- 
weft erseheint in unserem Fall die geringe Symptomatik bei der grogen 
Ausdehnung des Tumors. Im Bereieh der linken Medullahglfte war ober- 
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halb der Olive keine normale Cytoarchitektonik mehr nachweisbar, 
ebensowenig konnte im Einzelfall zwisehen ortsst/~ndigen und reifen, 
blastomatSsen Nervenzellen untersehieden werden. Obwohl alle Hirn- 
nervenkerne der Medulla oblongata links dutch den Tumor morpholo- 
gisch ia Mitleidensehaft gezogen waren, blieben die klinisehen Symptome 
seitens der Hirnnerven unbemerkt. Cooper et al. (1952) stellen bei Tu- 
moren der Medulla oblongata die Ataxie, peril)here Sehw/~ehe der Ex- 
tremit/~ten, Kopfsehmerzen, Doppelbilder, Nausea, Singultus und Dys- 
arthrien als die h/iufigsten klinischen Symptome zusammen. Die Dis- 
krepanz zwisehen der Ausdehnung des Tumors und der geringen klini- 
sehen Symptomatik weist in diesem Fall auf das langsame Waehstum 
des Tumors bin; die relative Differenziertheit des Tumors (,,Benignit/it") 
mag hierbei eine Rolle spielen. T6nnis u. Zfileh (1939) haben beim Auf- 
treten der ersten Symptome ein Durehsehnittsalter yon 11 Jahren und 
zum Zeitpunkt der Operation yon 19 Jahren ermittelt, was ffir eine 
relativ langsame Progredienz des Waehstums sprieht. Der Tumor hatte 
in unserem Falle anseheinend keinen wesentlichen ehronischen Versehlug 
der Liquorwege verursaeht. Klinische und morphologisehe Zeiehen yon 
stgrkeren, rezidivierenden 0demen wurden nieht beobaehtet. Das zu- 
letzt aufgetretene starke HirnSdem ist wohl Folge der tumorbedingten 
Ateminsuffizienz. Dieses akute I-IirnSdem ist ffir das rasch zunehmende 

eerebrale Koma verantwortlieh. In den vegetativen Kernen und im 
Hypothalamus konnten wit keine Veri~nderungen naehweisen, obwohl 
diese Kerngebiete im Zusammenhang mit der Diagnose eines benignen 
Adiposogigantismus eingehend untersueht wurden. Endokrinologisehe 
St6rungen sind bei den anderen Fallen yon Ganglioeytomen der Medulla 
oblongata nieht besehrieben worden. 

Die Natur der lymphoiden Zellen, die in. unserem Fall wie aueh in den 
F/illen der Literatur bei Ganglioeytomen beobaehtet wurden, konnten 
wit nicht kl/iren. Trotz eines fehlenden sehltissigen Beweises halten wir 
wie Foerster u. Gagel (1932) und Zfileh (1956) und im Gegensatz zu 
Amstad (1936) diese Zellen nicht ffir Lymphocyten und neigen dazu, 
sie als Vorstufen der Nervenzellen aufzufassen. 
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