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Neurosurgical Findings 
in Different Types of Sympathetic Neuroblastomas 

Summary. A sympathetic neuroblastoma usually develops in infancy and child- 
hood and tends to disclose general and systematic symptoms of the disease, i.e. 
initial signs of the primary tumor are often concealed by metastatic, secondary 
symptoms. The tumor is rarely seen in a neurosurgical unit. Four cases of adult 
patients (14, 20, 23 and 65 years) ure described, showing different patterns of neuro- 
logical findings. The symptoms are caused by structures of the somatical nervous 
system which lie near the sympathetic trunk. 

The clinical findings show an incomplete spinal paraplegic syndrome due to a 
kyphosis in a dumb-bell tumor, a lesion of the sciatic plexus, a subaraehnoid 
hemorrhage after cerebral paroxism following a secondary uraemia and a cerebral 
decomposition in metastatic tmnors involving the entire intracranial space. Endo- 
crine activity many occur in some transitional tumor cells (similar to phaeochromo- 
cytoma, in one case). 

The diagnostic and therapeutic problems of the sympathetic neuroblastoma are 
discussed in relation to our 4 observations. 

Key words: Sympathetic Neuroblastoma --  Metabolism of Catecholamine --  
Neoplastic Kyphoscoliosis --  ])umb-bell Tumor --  Subarachnoid Hemorrhage in 
Uraemia --  Intracranial Metastasis of Neuroblastoma. 

Zusammen/assung. ])as Neuroblastoma sympathicum (~V. s.) manifestiert sich 
fiberwiegend im S~uglings- und Kleinkindesalter mit  Generalisierung bzw. Systema- 
tisierung, wobei oft die Symptome der Metastasen denen der Prim~rgeschwulst 
vorausgehen. Im neurochirurgischen Krankengut kommt das N. s. fiberaus selten 
vor. 4 eigene F~lle von N. s. jenseits des ]riihen K indesalters (14, 20, 23 und 65 Jahre) 
zeigen verschiedenartige neurologische Krankheitsmerkmale. ])iese ergeben sicb aus 
der Topographie des Truncus sympathicus zu benachbarten Strukturen des somati- 
schen 1k~ervensystems sowie der Lagebeziehung yon Blastommetastasen. Die kli- 
nischen Bilder sind gepr~gt durch eine inkomplette Querschnittsl~hmung bedingt 
durch Sanduhrtumoren und sekund~ire Kyphoskoliose, durch L~sion des Plexus 
ischiadicus, dutch Larvierung des Grundleidens infolge einer Subarachnoidal- 
blutung mit  cerebralen Paroxysmen bei Ur~mie und durch Hfl'nausfallserscheinun- 
gen aufgrund metastatischen Befalls des Endocraninms. Je nach ])ifferenzierungs- 
grad weist ein Tell der Geschwfilste inkretorische Aktivit~t auf. In einem :Fall be- 
stehen histologisch Ubergangsformen zum Ph~ochromocytom. Entsprechend den 
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4 Beobaehtungen werden die klinisehen, differentialdiagnostischen und thera- 
peutischen Probleme des N. s. diskutiert. 

Schli~sselw6rter: Neuroblastoma sympathicum -- Katecholaminmetabolismus --  
Tumorbedingte Kyphoskoliose --  Sanduhrgesehwulst - -  Snbarachnoidalblutung 
bei Ur~mie -- Intracranielle 1Neuroblastommetastase. 

Das  Neu rob l a s toma  s y m p a t h i c u m  (N. s.) mani fes t ie r t  sich klinisch 
nahezu  ausschlieBlich im S/~uglings- und  Kle ink indesa l t e r  mi t  e inem 
Max imum in den  ers ten  beiden Lebens j ah ren  (Schmid, 1970; Wfll ich u. 
Buschmann,  1964; Mikulowski,  1962; Bachmann ,  1962, 1955). Bei 
Erwachsenen  wurde  diese E r k r a n k u n g  f iberaus sel ten beobach te t  (Schmid,  
1970; Bronson,  1952). Die Loka l i sa t ion  des Iq. s. is t  m i t  870/0 a m  h/~ufig- 
s ten abdomina l  und  vorwiegend re t roper i tonea l  im Bereich der  Neben-  
nieren. Zu 13~ ist  der  zervik~]e und  thor~kale  Sympath icus ,  vor  a l lem 
im cranio-dorsa len  Medias t inum ergriffen (Bachmann,  1962; Grob,  1967). 

U n t e r  dem Begriff  Neurob la s toma  symloathicum sei die ch romophobe  
Geschwulstre ihe des Symp~th icusgewebes  mi t  ih ren  verschiedenen Diffe- 
renz ie rungsgraden  und  Misch- bzw. Uberg~ngsformen zusammengefaBt ,  
einschlieBlich des ausreffenden Gangl ioneuroms.  

Naeh Dietrich (1952/53), Wyatt  u. Farber (1941), Herxheimer (1914) und Landau 
(1912) werden lediglich die unreifen Sympathicusgeschwfilste, das Sympathogoniom 
und das Sympathoblastom, als N.s. bezeiehnet. Da die einzelnen Tumortypen des 
Sympathicus sich in bezug ihrer Gewebsdifferenzierung in Korrelation zu bestimmten 
Stadien der physiologischen Histiogenese bringen lassen, entsprieht das Ganglio- 
neurom dem Endzustand dieses Reifungsvorganges. Die pathologisch-anatomische 
Tatsache jedoch, dab auch Ganglioneurome neben ansgereiften ebenso unreife 
Zellkomplexe enthalten kSnnen und metastatische Formen gelegentlich beboaeh- 
tet wurden (Kundert, 1971; Willis, 1967; Russell u. Rubinstein, 1956; Berner, 
1922; Miller, 1908, Kredel u. Beneke, 1902), l~Bt ihren Zusammenhang mit den 
unreifen Geschwulsttypen und ihre Entstehung aus diesen erkennen. Das hSher 
differenzierte Ganglioneurom aus der Reihe der chromophoben Sympathicus- 
gew~ehse herauszustellen, erscheint deshalb nur bezfiglich seiner biologischen Wer- 
tigkeit gereehtfertigt. Wenn man die undifferenzierten Blastome allgemein als bSs- 
artig beurteilen mu8, so weisen sie dennoch unter s~mtlichen malignen Geschwfil- 
sten die grSBte Rate an Spontanheilung nnd Ausreifung zu jenem Ganglioneurom 
anf, die naeh Everson (1964) zwischen 1 und 21 ~ nach Koop (1968) bei 16~ naeh 
Bill (1968) fiber 300/0 sowie nach Greenfield u. Shelley (1965) unter Berficksichtigung 
der Ganglioneurome um 50~ liegt. Andererseits bleibt beim Ganglioneurom durch 
Anteile unreifer Zellelemente im Tumorkern eine Tendenz zu maligner Entartung 
nieht ausgeschlossen. Mithin handelt es sich weniger um einzelne nnterschiedliche 
Geschwfilste, sondern vielmehr um einen Tumor mit vielfSrmigen histiogenetischen 
Entwieklungsstufen und immerhin prospektiver Potenz. Dagegen ist eine Abgren- 
zung zum ehromaffinen Neoplasma des Sympathicus, dem Ph~oehromoeytom, 
betreffs des kliniseh andersartigen Krankheitsbildes notwendig, obwohl mitunter 
histologisch ~bergangsformen vorkommen. 

Die besondere Altersdisposition, Lokalisation sowie die uncharakteristischen 
Frfihsymptome erkl~ren, warum man diesem Leiden in neurochirurgischen Kliniken 
kaum begegnet. W~hrend im piidiatrischen Krankengut das N. s. einen Anteil von 
30--40o/0 allein an den Retroperitonealgeschwfilsten hat (Holschneider, Hoffmann 
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u. Hecker, 1971 ; Hastings, Pollock u. Snyder, 1961 ; Bachmann, 1957) und die Betei- 
ligung des N. s. an den spinalen Geschwfilsten des Kindesalters zwar 1/10 betr~gt 
(Gerlach, Jensen, Koos u. Kraus, 1967), macht es einschliei~lich des Erwachsenen- 
alters eine H~ufigkeit z. B. in der Neurochirurg. Univ. Klinik Ziirich yon nur 3 F~I- 
len w~hrend 3 Dezenien (Schnid, 1970) und in der hiesigen Klinik yon 4 F~llen in 
15 Jahren aus. In  dem kindlichen Gesantmaterial  573 intrakranieller Geschwiilste 
der Neurochirurg. Univ. Klinik Wien war lediglich 1 Absiedlung extracerebral i n  
Bereich der Sch~delbasis (Jellinger u. Seitelberger, 1970) zu beobachten. 

I n  de r  v o r l i e g e n d e n  A r b e i t  sol1 a n h a n d  y o n  4 F~ l l en  m i t  un t e r s ch i ed -  

l i cher  S y m p t o m a t i k  der  n e u r o c h i r u r g i s c h e  F o r m e n k r e i s  des  N . s .  u n d  

se ine  k] in ischen,  d i a g n o s t i s c h e n  sowie t h e r a p e u t i s c h e n  A s p e k t e  bespro-  

c h e n  werden .  

Kasuistik 

Fall 1. 14j~hriges M~dchen (Krbl. :Nr. 949/70), bei d e n  vor 5 Jahren eine Fehl- 
haltung der Wirbels~ule auffi~llig wurde. Die orthop~dische Untersuchung ergab 
eine idiopathische rechtskonvexe Kyphoskoliose mit d e n  Scheitel der PrinEr- 
k r f i nnung  a n  thorako-lunbalen •bergang. Die Progredienz der DeformitEt 
nach te  seit d e n  12. Lebensjahr eine j~l~'liche Klinikbehandlung wEhrend 5 Mona- 
ten erforderlich. 3 Wochen vor der hiesigen Klinikaufnahne im Oktober 1970 
traten be in  Versuch einer passiven U n k r i i n n u n g  der Wirbels~ule in einer Gips- 
liegeschale zunEchst ein- und dann beidseitige KribbelparEsthesien i n  Unter- 
schenkel auf, zu denen wenige Tage spEter eine inkomplette Paraparese und Hyp- 
~sthesie der Unterextreniti~ten hinzukanen.  I n  Bereich der Haup tk r i innung  war 
die Wirbels~ule klopfenpfindlich. Ein ausgepr~igter Rippenbuckel zeigte sich an der 
rechten unteren Thoraxapertur. R6ntgenologisch befand sich der Skoliosenscheitel 
in H6he BWK 12/LWK 1. Die Tonographie liel3 eine Kei l forn  des 1. LWK und 
vorwiegend glatt  begrenzte, runde Knochendefekte n i t  sklerosiertem l~andsaun 
i n  Bereich der hinteren Wirbelpartien das Foramen intervertebrale D l l / 1 2  und 
insbesondere D 12/L 1 rechts betreffend erkennen (Abb. 1). Die rechtsseitigen Gelenk- 
und Querforts~tze der WirbelkSrper D 11 bis L 1 kanen  nicht zur Darstellung. Genau 
a n  Skoliosenscheitel bei D 12 konnte die cisternale Pantopaqne-Myelographie einen 
totaten Kontrastni t te ls top feststellen. Auch die lumbale intrathekale Luftinstilla- 
tion ffihrte zu keinen anderen Ergebnis. Queckenstedt' Probe negativ. Sperrliquor 
mit 360 rig-~ EiweiBgehalt bei 2/3 Lynphocyten.  

Die glatt begrenzten Knochenarrosionen n i t  Erweiterung der Foranina  inter- 
vertebralia gaben Anhalt ffir einen expansiv wachsenden Tumor, und die Art  der 
Kontrastnit telbegrenzung sprach nicht ffir eine durch die Torsionsskoliose bedingte 
Konpression des Rfickennarks. 

Bei der a n  20. 10. 1970 vorgenonnenen  Operation land sich in H5he des 12. 
BWK und 1. LWK eine knotige, walnuBgroBe, grau-rStliche Geschwulst, die extra- 
dural in einer Knochenexkavation gelegen war und sich rechtsseitig in den Vertebral- 
kanal vorwSlbte. Das Blas ton  hatte ein derbes Kapsel- und ein schwanniges,  
dunkelbraun-marnoriertes iKarkgewebe. Auf der AuBenfl~che der Dura mater 
spinalis breitete sich eine weiB-gelbliche tunorSse Schwielenbildung aus. Die 
Geschwulst konnte in toto exstirpiert werden. Die Statik der Kyphoskoliose wurde 
durch eine an der Konkavseite paraspinSs fixierte Knochenschiene unterstiitzt. 

gistologisch handette es sich bei d e n  Tumor u n  ein N. s. n i t  teils unreifen, 
tells ausgereiften Zellfornationen und Gewebseinsprengungen nach d e n  Bild eines 
Ph~ochronocytons  (Inst. f. Neuropath. Univ. Bonn, L. 1Yr. 531/70). Die post- 
operative Kontrolluntersuchung der Patientin in Hinblick auf eine paravertebrale 
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Abb. 1. Fall 1. Intra.spinales Neuroblastoma sympathicum mit dorsaler Exlcavation der 
WirbellcSrper D 12/L1/2. ~yelographiekontrast in ScheitethShe einer Torsions- 

skoliose. Tomogramm 

hormonaktive Restgesehwulst erbrachte im Urin im Durchsehnitt auf das 3fache 
der Norm erhShte Ausscheidungswerte der 3-Methoxy-4-gydroxy-Mandels~ure 
(Methode nach Pisano) (11,7-- 18,7 rag/24 Std VMS). ttingegen lagen die 3-Methoxy- 
4-Hydroxyphenylessigs~ure (HVS) (semiquantitatives Verfahren nach Gitlow) und 
die Kateeholaminausscheidung im 24 Std-Urin im Normbereich (0,99 ~g/24 Std 
Adrenalin; 7,84 ~g/24 Std Noradrenalin) (Methode nach yon Euler). Der Glucagon- 
und Cold-pressure Test verliefen in bezug auf den Blutdruck desgleiehen negativ. 
W~ihrend der Glueagon-Testperiode trat eine zus~tzliehe Steigerung der pharmako- 
|ogiseh inaktiven Katecholarainmetaboliten nieht aufl 

RSntgenologisch konnte ein Resttumor im dorsalen rechten unteren Thoraxab- 
sehnitt best~tigt werden, bei dem es sieh nach der chemischen Harnanalyse sowie 
den pharmakologisehen Tests ausschlieBlieh um ein Sympathikoblastom ohne Ph~io- 
chromoeytomanteil handeln mullte. 

Die am 3.3. 1971 durehgefiihrte Thorakotomie ergab eine fast kindskopfgroSe 
Geschwu|st des rechten sympathischen Grenzstranges, welehe an der unteren Brust- 
wirbels~iule mit Zapfenbildungen in die Foramina intervertebralia D9/10/11/12 ein- 
gebrochen war. 1 Jahr nach diesem 2. operativen Eingriff hat sich die Gehfiihigkeit 
der Patientin nahezu normalisiert, die Kyphoskoliose stabilisiert und ein Rezidiv 
nicht nachweisen lassen. Gesteigerte Werte der 3-~ethoxy-4-Hydroxy-Mandels~ure 
(VMS) wurden im Harn nicht mehr registriert. 
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Abb. 2. Fall 2. Abdominales Aortogramm eines Neuroblastoma sympathicum in der 
linken BeJcenh6hle. Verlagerung der visceralen Aste der untersten Bauchuorta 

und A. iliaca sin. zur Gegenseite 

Fall 2. 23 j~hrige Patientin (Krbl. ~qr. 1081/66), bei der 1957 eine Tonsillektomie 
und 1958 eine Appendektomie durchgefiihrt worden war. 1959 erfolgte wegen eines 
intraabdominal belassenen Tupfers und 1960 wegen einer ,,Nervenliision" eine 
Relaparotomie. Vor 3 Jahren bestand eine heftige Lumbalgie mit beidseitigem 
Ischiassyndrom. Oktoberbeginn 1966 trat  nach einer Thrombophlebitis an der li. 
Unterextremit/~t und im Kleinbecken ein gleichseitiges ischialgiformes Krankheits- 
bild mit  zunehmender Peronaeusparese auf. Husten, Niesen und Pressen bewirkten 
eine Intensivierung der Schmerzzust~inde. WKhrend anfangs ein Harndrang vorlag, 
zeigten sich sparer eine Harnverhaltung und Obstipation. In letzter Zeit kam es zu 
einem Gewichtsverlust yon 10--15 kg. Menarche mit  18 Jahren, seit 3 Monaten 
Amenorrhoe. Bei der klinischen Aufnahmeuntersuchung am 31.10. 1966 ergab sich 
folgender Befund: Steifheit und Klopfschmerzhaftigkeit der unteren LWS, Lasegue' 
Zeichen li. bei 60 ~ positiv, ASI~ li. erloschen, PSI~ li. abgeschw/icht, Hyp~sthesie 
li. im Dermatom L5 und S1, komplette FuBheber- und -senkerparese li., m~Bige 
Schwellung des li. Oberschenkels bei Zustand nach Beckenvenenthrombose. Blur- 
druck schwankend zwischen 135/80 und J50/90 mm ttg, BSG 17/39 mm n. W., 
Urinstatus unauff~llig, m~Bige normochrome An~mie, Tachycardie, Rest-N 
24,4 rag-~ Auf den NativrSntgenogrammen war die Lordose der LWS etwas 
abgeflacht, der letzte Intervertebralspalt erniedrigt und der Bogen des 5. LWK 
unvollst/indig geschlossen, lm  ]umbalen Liquor entsprachen EiweiBgehalt und Zell- 
zahl der :Norm. Aufgrund des klinischen Befundes und des Myelographieergebnisses 
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wurden die unteren Lendenbandseheiben operativ freigelegt. Sie zeigten sich pro- 
labiert und wurden exeidiert. Durch die Operation konnte eine Besserung des Krank- 
heitszustandes jedoeh nieht erreicht werden. 1 Woche postoperationem entwiekelte 
sich insbesondere proximal ein 0dem der li. Unterextremit~t mit  Ektasie der V. 
cireumflexa ilium superficialis und der Vv. epigastrica~ superfieiales. Die gyn~ko- 
logische Untersuchung stellte nunmehr einen faustgroBen Tumor im li. Kleinbeeken 
mit  derber Konsistenz lest, wobei der Uterus gegen das Blastom verschieblich war. 
Bei der RSntgenkontrastdarstellung des Colons ergab sieh eine deutliche linksseitige 
Impression des Rectums ohne Infiltration der Darmwand. Die Beekenvenographie 
wies einen Versehlul] der V. iliaca communis beidseits, des distalen Absehnitts der 
V. eava caudalis und einen ausgepr~gten Kollateralkreislauf fiber den Plexus 
vertebralis internus et externus mit  Kommunnikatio zur re.V. lumbalis ascendens und 
den vorderen Bauchwandvenen naeh. Dureh die abdominale Aortographie wurde eine 
keulenfSrmige, inhomogen angef~rbte Geschwulst mit Lokalisation im l~etro- 
peritoneum des kleinen und groBen Beekens linksseitig best~tigt (Abb.2). Die 
Ausscheidungspyelographie gab eine erhebliche Kompression und Verlagerung der 
Vesica urinalis sowie des linksseitigen distalen Ureters fiber die Mittellinie nach re. 
zu erkennen. Bei der am 8. 12. 1966 vorgenommenen medianen Unterbauchlaparo- 
tomie kam ein inoperabler retroperitonealer, der Wirbels~ule lest aufliegender, grau- 
weiBlieher and derber Tumor, der links vom kleinen Beeken naeh re. bis zum Nieren- 
stiel aseendierte, zur Beobaehtung. Histologisch handelte es sich bei der exeidierten 
Gesehwulstgewebsprobe um ein N. s. (Path. Inst. Univ. Bonn, Nr. A 15272/66). Die 
immediat nachfolgende G~mmatrontherapie w~hrend 4 Woehen mit  einer Gesamt- 
OD yon 5300 r erreiehte keine Begfinstigung der Prognose, und die Pat. verstarb 
am 12.2. 1967. 

_Fall 3. Bei dem 65j~hrigen Mann (Krbl. Nr. 387/55) ist aus der Anamnese ein 
im 1. Weltkrieg erlittener Lungenstecksehufi bekannt und eine einige Jahre sparer 
durchgemaehte pulmonale Tuberkulose. 1944 erfolgte eine Gallenblasenoperation, 
bei der eine Gesehwulst entfernt worden sein sell. Vor 2 Jahren bestand eine Venen- 
thrombose an beiden Unterextremit~ten, die in die Beekenregion ascendiert war. Im 
Mai 1954 traten heftige Rfickenschmerzen und im ~ a i  1955 eine Gewichtsreduktion 
yon 7 kg auf. Vor 3 Wochen kam es 2 real zu einer paroxysmalen BewuBtseinstri~buug 
mit  spontanem Urinabgang, und seither lag ein sopor5ser Zustand vor. 

Bei der klinischen Untersuehung (14. 10. 1955) bet  der Pat. eine Kachexie, 
Reaktion auf Schmerzreize und laute Anspraehe, motorische Unruhe, Naeken- 
steifigkeit mit positivem Kernig'- und Lasegue ~ Zeiehen, Ptosis li., unbeeintr~chtigte 
Motilit~t, Steigerung der Eigenreflexe ohne Pyramidenbahnph~nomen, schwere 
diffuse AllgemeinstSrung im EEG und deutliehe perkussorisehe D~mpfung fiber dem 
re. Lungenoberfeld mit auskultatorisch abgesehw~chtem Atemger~usch. Im li. 
Mittelbauch war eine fiberfaustgrol3e, harte Tumorresistenz palpabel, und es lag ein 
Caput medusae vor. Blutdruck 105/70 mm Hg. BSG 13/32 m m n .  W., Hb 720/o, 
Ery 3,6 Mill./mm ~, Leuko 7600/ram ~. Urinsediment : Vereinzelte Leukoeyten, Ery- 
throcyten, Epithelien, granulierte Zylinder. Rest-N 148 mg-~ , Lumbaler Liquor: 
Aussehen klar, GesamteiweiB 60 mg-~ 2/8 Lymphocyten, WAR ~.  

Auf NativrSntgenogrammen kam im Bereich der LWS li. paravertebral ein sich 
cranio-caudal und in Nachbarsehaft des 3. LWK sieh starker ausbreitender, weieh- 
teildichter Tumorschatten mit teils kriimeligen, teils konfluierenden kleinfleekigen 
Kalkherden und lateralw~rts bogiger Begrenzung zur Darstellung (Abb. 3). Evidente 
osteolytisehe Prozesse waren an der Wirbels~ule und ebenso am Sch~del nieht aus- 
zumachen. Die Pneumoencephalographie lieferte ffir eine intracranielle Raum- 
forderung keinen Anhalt. Die Thoraxtibersiehtsaufnahme erg~b im re. Lungenober- 
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Abb.3. Fall 3. ~/berwiegend links paravertebral der LWS ausgedehntes Neuroblastom 
mit fleekfSrmigen Kalkherden im Tumorsehatten. Na~ivrSntgenogramm 

feld eine alte tnberkulSse Schwielenbildung, mehrere verkatkte Tuberkulome sowie 
eine noeh bestehende walnuSgrol~e Caverne. 

Die Obduktion des 4 Tage naeh Klinikaufnahme verstorbenen Patienten er- 
brachte die Diagnose eines ausgedehnten, retroperitoneal and vorwiegend li. para- 
vertebral yore lumbalen Truneus sympathieus ausgehenden N. s. mit Infiltration in 
alle LendenwirbelkSrper und ZerstSrung haupts~chlich des 3. LWK, Umscheidung 
der Aorta abdominalis, der beiden Ureteren sowie Durehsetzung des M. psoas beid- 
seits und der V. cava caudalis mit VerschluI] proximal ihrer Aufteilungsstelle. AuBer 
dem best~tigten tuberkulSsen Lungenbefund und einer Bronchopneumonie lagen 
eine Coronarsklerose sowie eine Arterio-Arteriolosklerose der ~ieren vor (Path. Inst. 
Univ. Bonn, S. Nr. 525/55, L. Nr. 592/55). Das Zentralnervensystem zeigte fiber dem 
li. Stirnhirn, vor allem im medialen Anteil Reste einer Subaraehnoidalblutung ohne 
Nachweis einer intracraniellen Gef~$mi~bildung. Der Lobus frontalis cerebri war 
beidseits atrophiseh und das Ventrikelsystem symmetrisch erweitert. Am untersten 
Rfickenmarksabschnitt erwiesen sieh die Nervenwurzeln durch eingewachsenes 
markiges N. s.-gewebe erheblich verdickt (Inst. f. Neuropath. Univ. Bonn, S. Nr. 
173/55). 

Fall 4. Ein 20 j~hriger Mann (Krbl. Nr. 432/62), dessen Krankheitserscheinungen 
vor 21/2 Monaten mit rheumatoiden Schmerzen im re. Bein, hef~igen Cephalgien, 
allgemeinem Schw~chegefiihl, depressiven Zust~nden und Apathie begannen. Sparer 

20 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 215 
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Abb. 4~ und b. Fall 4. Linksseitige ]ronto-priizentrale Hirnmetastase eines Neuroo 
blastoma sympathicum. C~rotisangiogr~mm. ap (a), seitlich (b) 
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setzten Obelkeit, Erbrechen, motorische SprachstSrungen und eine rechtsseitige 
Hemiparese ein. Da zudem eine beidseitige Stauungspapille von 2--3 dptr. bestand, 
wurde die Diagnose einer li. frontalen intrakraniellen Raumforderung gestellt und 
der Patient zu uns iiberwiesen (30. 4. 1962). 

Neben dem bestgtigten neurologischen Status fanden sich eine weehselnde Klopf- 
empfindlichkeit des Kopfes sowie li. an der dorsalen Stirnregion eine etwa 5mark- 
stfickgroBe, flache VorwSlbung des sonst normal konfigurierten SchKdetknochens. 
Im EEG lagen schwere linksbetonte Allgemeinver~nderungen mit einem massiven 
Deltafoeus fronto-praecentral vor. SummationsrSntgenogramme des Schgdels 
waren ohne sicheren pathologischen Befund. Die linksseitige CarotisangiogTaphie 
fiihrte zur Darstellung eines im li. prgzentralen Hirnabschnitt Iokalisierten Tumors 
mit zarten feinlumigen Gef~$neubitdungen und vorzeitiger Venenffillung in der 
arteriellen Sp/~t- bzw. arteriovenSsen (~bergangsphase (Abb.4). BSG 41/71 m m n .  
W., Itb 94~ Ery 5,04 Mill./mm 3, Leuko 10600/ram a. Urinstatus normal, Rest-N 
35,8 mg-~ Blutdruck zwischen 120/85 und 150/95 mm-Hg. Bei der Operation 
(4.5. 1962) konnte ein fiberfaustgrol3es, grau-rStliches, grieBig-weiches Blastom 
exstirpiert werden, das die Dura mater groBflgchig durchwachsen hat und sich 
sowohl extra- als auch subdural ausbreitete. Hirnwgrts reiehte der weitgehend 
abgegrenzte Tumor bis zur periventriculgren Markregion und zeigte hier einen Gefgg- 
nabel. Extradural bestanden feste Verbindungen mit dem Stirnbein, und an um- 
sehriebener Stelle war der Knochen tumorSs durchsetzt mit einer e~wa walnuB- 
grof3en Erhabenheit. 

Das histologische Bild entsprach dem eines metastasierten N. s. mit massen- 
haft und fast ausschlieglich Pseudorosettenbildungen (Inst. f. Neuropath. Univ. 
Bonn, L. Nr. 113/62). Differentialdiagnostisch bestanden Sehwierigkeiten bei der 
Abgrenzung gegen ein Ewing-Sarkom. 

W~hrend des postoperativen Verlaufs traten Beschwerden yon seiten destru- 
ierender kleiner Knochenprozesse reehtsseitig im Tuber ossis ischii, Caput et Collum 
femoris und in der Darmbeinschaufel in den Vordergrund. Die osteolytisehen Be- 
zirke erwiesen sich progredient und zeiehneten sich r5ntgenologisch durch unscharfe 
Konturen, Verdfinnung der Cortiealis sowie einzelne fleckige Verkalkungen in der 
Umgebung aus. Therapieversuche mit Cytostatica (Trenimon, Endoxan) blieben 
ergebnislos. Der Patient verstarb nach 5 Monaten. Eine Obduktion hat nieht statt- 
gefunden. Eine Woche ante mortem hatte sich eine linksseitige intermittierende 
Protrusio bulbi ausgepr~gt, die auf ein retrobulb~res, offensichtlich peritumorSses 
0dem zuriickgefiihrt wurde. 

Besprechung der F~lle 

Ad 1. Das Pr~dilekt ionsal ter  der sel tenen Querschnittsl~ihmung bei 
Kyphoskoliose liegt nach Lechler (1951) zwischen 12 und  19 Jahren.  Den 
neurologischen Symptomenkomplex ,  der scheinbar von  anderen  zur 
Parap]egie f i ihrenden Krankhe i t en  abgrenzbar  ist, besehrieb Jaroschy 
(1923). McKenzie u. Dewar ber iehteten 1949 fiber 41 bis dahin  in  der 
Li te ra tur  mitgetei l te  Fi~lle. Leehler (1951) weist darauf  hin, dab anderer- 
seits Kyphosko]iose sowie Querschni t t s l~hmung durch eine extradurale  
Geschwulst verursacht  sein kSnnen.  I m  hiesigen Fall  s tand  die Tumor-  
genese der Wirbels~ulendeformit~t  durch die rSn~genologisch naehgewie- 
senen Exkava t i onen  der Fo ramina  in terver tebra l ia  auger  Zweifel, wobei 
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die glatt begrenzten Wirbelk6rperarrosionen mit sklerosiertem Randsaum 
nnd die lange Krankenanamnese ffir eine benigne Geschwulstnatur 
sprachen. Derartige RSntgenbefunde finden sich nach Lombardi u. 
Morello (1958) grundsgtzlieh "bei jedem langsam waehsenden ProzeB 
innerhalb des Canalis vertebralis. Von den intraspinalen Tumoren im 
Kindesalter maeht das N. s. etwa 5O/o aus (Kozlowski u. Michalski, 1962). 
Als Zwerchsackneo]plasma kommt das N. s. zwisehen 3,5o/o (Stout, 1947) 
und 11~ vor (House u. Bahrend, 1953). An den Sanduhrgeschwfilsten 
des Spinalkanals betrggt der Anteil des N. s. etwa 6~ (Shephard u. 
Sutton, 1958; Eden, 1940; Heuer, 1929). Inwieweit es sich hierbei immer 
~m ausgereifte und damit biologisch benigne Geschwfilste des Sym- 
pathicus handelt, lieg sich nieht sicher ermitteln. Zumindest sind wie im 
hiesigen Fall Mischformen mit unausgereiften, malignen Blastom- 
formationen bekannt. Bei dem ausschlieBlich aus embryonalen Sympa- 
thicuszellen bestehenden Tumortyp gehen die Symptome der ~V[etastasen 
denen des Prims oft voraus, lJber das Vorkommen yon 
Wirbels/~nlendeformit/iten bei sanduhrfSrmig dureh die Zwischenwirbel- 
15cher penetriertem N. s. gibt Shephard u. Sutton (1958) kasuistische 
Mitteilungen. Schon Gesehickter u. Copeland (1931) haben den Geschwulst- 
einbruch in die Wirbels/iule als ein charakteristisches Zeichen dieser 
Blastomart angesehen. Thoraxasymmetrie und Skoliose sind nach 
Endrei (1953) sowie Willich u. Busehmann (1964) Slo/itsymptome des N. s. 

Je naeh Differenzierungsgrad zeigt ein Tell der Geschwfilste endolcrine 
Alctivitiit. Die Tumortr/iger seheiden dann im I-Iarn vermehrt Metaboliten 
des Adrenalin- und Noradrenalinstoffwechsels aus (Anders, Frick u. 
Kindermann, 1970), jedoch lassen sich hierans Rficksehlfisse anf die 
Dignit/~t des neurogenen Tumors nicht ziehen (Kundert, 1971). Bei der 
artdiagnostischen Abklgrung des Leidens tritt die chemische Harn- 
analyse gegenfiber dem t~6ntgenbefund eindeutig in den Vordergrund, 
auch wenn nach Maggi u. Grassi (1962) die Diagnose offenbar mit groBer 
Wahrscheinlichkeit radiologisch m6glieh ist. Die Bestimmung der 3- 
Methoxy-4-I-Iydroxymandelsgure (V~S) und gleiehzeitig der 3-1V[ethoxy- 
4-Hydroxyphenylessigsi~ure (I~VS) lieferte immerhin in 95o/o der F/~lle 
eine biochemische Diagnose (Vorhess, 1966; Bell, 1968). Die Verlaufs- 
kontrollen der Abbauprodukte des Katecholaminstoffweehsels im Urin 
erlauben in gewissem Umfang zudem eine Aussage fiber eine opera- 
tive Heilung, subtotale Tumorexstirpation, ein Geschwulstrezidiv oder 
Metastasierung (lV[ahnke, 1970; Schippan, 1967; K~ser, 1962). Aller- 
dings braucht sich nach Behandlung mit RSntgenstrahlen und Cyto- 
statika die erh6hte Katecholaminmetabolit-Sekretion im tiarn nicht zu 
normalisieren, so dab in diesen F~llen die fortgesetzte biochemische 
Analyse kein zuverl/issiges Kriterium ffir die Prognose darstellt (Green- 
field u. Shelly, 1965; Schweisguth, 1967/68). 
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Wie beim N. s. ist aueh bei dem aus ehromaffinen Zellen hervor- 
gehenden Phs die Ausseheidung der Abbauprodukte des 
Noradrenalin und/oder Adrenalin im Urin vermehrt. Das N. s. indessen 
ffihrt nut selten zu hypertonen Blutdruekerseheinungen (v. Studnitz, 
K~tser u. Sjoerdsma, 1963; K/~ser, Tfirler u. Burri, 1971). Aueh im hiesigen 
Fall war bei der normotensiven Patientin selbst dutch den provokativen 
Glueagon-Test eine fiber die Norm hinausgehende tIarnkonzentration 
yon Adrenalin und Noradrenalin sowie 3-Methoxy-4-Hydroxyphenyl- 
essigss (I-IVS) nieht vorhanden, was einen hormonaktiven Phs 
moeytomanteil der Symloathieusgesehwulst aussehlieBt. DaB das N. s. 
lediglieh eine erhShte Ausseheidungsrate allein der Kateeholamin- 
Kataboliten aufweist, beruht auf der gegenfiber dem Phs 
andersartigen StoffweehselstSrung (Kgser, 1964, 1966; v. Studnitz, 1960; 
v. Studnitz, Kgser u. Sjoerdsma, 1963; KiSser, Tfirler u. Burri, 1971). 
Quantitativ soll beim N.s. die 3-iV[ethoxy-4-IIydroxy-Mandelss 
(VMS)-Sekretion sogar noeli fiberwiegen (K~ser, 1964). Die 3-Methoxy- 
4-Hydroxyphenylessigsi~ure (HVS) wies in der bier mitgeteilten Kasu- 
istik dagegen normale I-Iarnwerte auf, und ebenso land v. Studnitz (1962) 
nur bei 17 yon 25 F/~llen mit N. s. eine vermehrte 3-1u 
phenylessigs/ture (HVS)-Ausseheidung. 

Ws die Phs gr6gere ~engen yon Nor- 
adrenalin und Adrenalin zu speiehern verm6gen, besitzen die Neuro- 
blastomzellen eine ungenfigende Speieherf/ihigkeit ffir Kateeholamine 
offenbar infolge eines weitgehenden Abbaus dutch die gesteigerte Enzym- 
aktivit/~t der Monoaminoxydase nnd Katechol-O-Methyl-Transferase 
(K/~ser, Trifler u. Burri, 1971; Misugi, Misugi n. Newton, 1968; Mahnke, 
1970). So finder sieh elektronenmikroskopiseh im Gegensatz zu den 
Zellen des Ph~oehromoeytoms in den Perikarya der Neuroblastomzellen 
nut eine geringe Anzahl spezifiseher, Kateeholamine enthaltender Speieher- 
organellen, sog.,,denee-eore vesicles" (Ks Tfirler u. Burri, 1971). 

Mischgeschwiilste zwischen A T. s. und Phiiochromocytom kamen versehie- 
dentlieh schon zur Beobaehtung (Fernando, Cooray u. Thanabalasundram, 
1951), und reine Ph/~oehromocytome nehmen auger zu etwa 800/0 intra- 
sulorarenal (Esloersen u. Dahl-Iversen, 1946; Biermann u. Partridge, 1951) 
ihren Ausgang vom lumbalen und thorakalen Grenzstrang oder vom Gan- 
glion eoeliaeum (Owens, 1949; Nordmann u. Lebkfiehner, 1931 ; Espersen 
u. Dahl-Iversen, 1946; Biermann u. Partridge, 1951). Naeh Walton (1950) 
bedingen nur I/3 der Ph/~oehromocytome hormonelle StSrungen. Eine 
tiarnausseheidung yon fiber 100y Adrenalin und Noradrenalin ts 
ist jedoeh verds auf ein Phgoehromoeytom (Lund, 1955). W/~hrend 
die phs Tumoren auBer mit vasopressorisehen Krisen, Dauer- 
hypertonie auch ohne wesentliehe Blutdruekerli6hung einhergehen (Sack, 
1951; Biskind, Meyer u. Beander, 1941; Overholt, I~amsay u. Meissner, 
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1950), berichten demgegenfiber Greenfield u. Shelley (1965), Kogut u. Kap- 
lan (1962), Dietrich (1952/53), Greenberg u. Gardner (1959), v. Studnitz, 
K/~ser u. Sjoerdsma (1963) fiber F~lle von 1XT. s. mit Blutdrucksteigerung. 
Die beim N.s. beobaehtete Hypertonie braucht nicht kateeholamin- 
bedingt, sondern kann ebenso durch Stimu]ierung der Reninsekretion 
(PRA-ErhShung) infolge tumorSser Ummauerung und Obstruktion yon 
Nierenarterien oder mechanischer Beeintr/~chtigung der Niere selbst 
hervorgerufen sein. Hier ist die Reninbestimmung differentialdiagnostisch 
wertvoll, die eine Unterscheidung zwischen renaler und adrenerger Hyper- 
tension mSglich macht. Aul~er bei den Sympathicusgeschwfilsten treten 
hohe Harnkatecholaminkonzentrationen bei Polyneuritiden, akuter 
Porphyrie, Thallinmvergiftung, Nicotinabusus, Polyradiculitis Guillain- 
Barr6, Akrodynie und Applikation von Monoaminoxydase-Hemmern in 
Erseheinung (Sturm, Jr., Seheja u. Puentes, 1970). 

Ad 2. Im Vordergrund standen hier /~hnlich wie im Fall Nr. 1 yon 
Capa]di (1927) and Fall Nr. 5 yon Weicker (1950) ischiasartige Schmerzen 
an den Unterextremitiiten. Eine doppelseitige Ischialgie tritt zuweilen bei 
medianen Bandscheibenvorf/tllen auf, h~ufig stellt sic vie]mehr einen 
hSchst alarmierenden Symptomenkomplex dar, der differentialdiagno- 
stiseh in Itinbliek auf Tumoren, Entzfindungen und Fehlbildungen im 
Wirbels/~ulen- und Beckenbereich eine Abkl~rung verlangt. Uberdies 
bestanden fiir einen Nucleus pulposus-Prolaps atypisehe Krankheits- 
merkmale, wenn aueh die operative Revision nicht ohne Best/~tigung eines 
Bandscheibenleidens war. Das N. s. ffihrte neben der Beeintr/~chtigung 
lumbaler Nervenwurzeln zu einem Versehlu$ der V. eava cauda]is im 
distalen Abschnitt, wodurch BeinSdem und die Ausbi]dung eines venSsen 
Kollateralkreislaufs erkl~rt sind. Im Fall 3 hatte sich ein vollst/~ndiges 
Caput medusae ausgebildet. Bei Geschwulstausdehnung in der Becken- 
und AbdominalhShle ergeben sieh wiederholt Kompressionen der Aorta 
deseendens, der unteren Hohlvene and ihrer J~ste mit unterschiedlieh 
stark ausgedehnten Venenstauungen (Landau, 1912; Butz, i 940; Dietrich 
1952/53). Geschwfilste des cervico-thorakalen Grenzstranges kSnnen 
die grol~en Gef/s in der oberen Thoraxapertur obstruieren (Kreuzberg, 
Langer u. Minauf, 1965; Busch, 1928). Der gyn/~kologisch-palpatoriseh 
festgestellte Tumor in der linken Beckenh/~lfte kam bei der abdominellen 
Aortographie in seiner gesamten GrSl~e sowie ascendierenden Ausbrei- 
tung mit multiplen kleinsten pathologisehen Gefs inhomogener 
Kontrastaufladung und Verlagerung der fibrigen visceralen Arterien zur 
Kontro]atera]seite zur Darstellung. Die B]utversorgung hatte ihren 
Ursprung haupts/~chlich yon Lumbalarterien und Asten der A. iliaea int. 
sin., wie sie yon Burgener, Fuchs u. ]~ettex (1971) vielfach bei extra- 
adrenalem abdominalem N. s. der Paravertebralregion gefunden wurde. 
Die Angiographie erlaubt nach Burgener, Fuehs u. Bettex (1971) eine 
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Differenzierung zwischen N.s.  und Nephroblastom sowie gatartigen 
abdominellen raumfordernden Prozessen. Hingegen liefert sie keine Be- 
funde zur Abgrenzung unreifer gegenfiber ausgereifteren N. s.-Typen. 
Eine derartige UnterseheidungsmSglichkeit besteht rSntgenologiseh 
aueh mit anderen Methoden unabhgngig yon der Geschwulstlokalisation 
in den verschiedenen KSrperregionen nieht. 

Ad 3. Besonders eindrucksvoll ist dieser Fall nieht nut  hinsiehtlich 
des ungewShn]ieh hohen Mani]estationsalters von 65 Jahren, sondern 
aueh durch die Larvierung des Grundleidens dutch Symptome der Sekun- 
d/~rerkrankung. Die stille Uriimie ist auf eine HarnabfluBbehinderung 
infolge Tumorummauerung beider Ureteren zurfickzuffihren, welche yon 
einer Subaraehnoidalblutung kompliziert wurde. Die ohne Hypertonie 
einhergegangene Arterio-Arteriolosk]erose der Nieren kann die Ur/~mie 
begfinstigt haben. Ein mehr oder weniger ausgepr/Lgtes HirnSdem im 
Coma nraemieum ist ein bekannter Befund. Uber die Ur/~mie als Ursache 
einer Subaraehnoidalblutung sind indessen nur wenige Mitteilungen in 
der Literatur zu finden (tIeidrich, 1969; Kazmeier u. Voigt, 1956, Dufour 
1909). Aueh Talalla, Halbrook, Barbour u. Kurze (1970), Lazorthes 
(1952) sowie Limito (1938) erSrtern subaraehnoidale Hs bei 
Ur/~mie. Initial begleitet war die Subarachnoidalblutung yon paroxys- 
malen Erseheinungen, die sieh naeh Kazmeier u. Voigt (1956) in 12~ der 
F/tlle bei derartigen Hgmorrhagien einstellen und yon Seheid (1953), 
Lange-Cosaek (1952) sowie Bodechtel (1952) als wichtiges Begleit- 
symptom hervorgehoben wurden. Zwar blieb die Subaraehnoida]- 
blutung klinisch unsicher, doeh erkls sie allein -- autoptisch best/ttigt -- 
das akute cerebrale Krankheitsgeschehen. 

Was das N. s. des Erwachsenenalters angeht, so sind in der Literatur 
bisher 46 Fglle angeffihrt worden, bei denen das m~nnliche gegenfiber 
dem weibliehen Gesch]eeht im Verh~ltnis 2 : 1 fiberwiegt. 540/0 befanden 
sieh im Alter fiber 40 Jahren und 740/o wiesen Metastasen auf. 

Ad 4. Der zuletzt mitgeteilte Fall eines N.s.  mit intrakranieller 
Geschwulstlokalisation gilt als eine seltene Manffestationsform, zumal im 
Erwaehsenenalter. Zweifellos handelt es sieh um eine eerebrale Metastase. 
Neben den bekannten Metastasierungstypen des N. s. (Pepper, Hutchin- 
son, Willis, Geschiekter, Smith) liegen nur wenige Beobachtungen fiber 
cerebrale Gesehwu]stabsiedlungen vor (Willis, 1967; Onuigbo, 1961). 
Dietrich (1952/53) hat Kleinhirnmetastasen und Tumorzellembolien in 
kleinen Hirnarterien mit Purpura cerebri bei 2 Kindern mitgeteilt. In 
Jellinger u. Seitelbergers (1970) neuroehirnrgischem Operations- nnd 
Autopsiematerial yon 537 morphologisch gesicherten I-Iirngesehw/ilsten 
bei Kindern ergab sich eine einzige intrakranielle N. s.-Metastasierung yon 
der Nebenniere in die Sehs Hingegen sind naeh der p~diatrisehen 
Statistik yon Baehmann (1962) Metastasen im Sch/~delknochen und der 
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Orbits eine hi~ufige Form der Skcletmetastasierung des N.s. (Typ 
Hutchinson). Die endokraniellwi~rts von der Kalotteninnenflgche und der 
Basis crsnii vordringenden Tumorknoten fiihren zu Impressionen an der 
Hirnkonvexiti~t und zur progredienten intrakrsniellen Rsumbeengung 
(Zimmermann, 1951). DaI~ es sich auch im hiesigen Fall primi~r um eine 
ossare N. s.-Absiedlung in die Calvaria handeln kSnnte, wird aufgrund 
der erheblichen intrscerebralen Ausbreitung des Malignoms und des nur 
geringen, umschriebenen sowie rSntgenologisch ksum suszumschenden 
Sch~delknochenbefalls fiir unwahrscheinlich erachtet. Offenbar liegt dcr 
Ausgangspunkt des metastatischen Gewgchses subdural, yon wo auch 
transdural cine Extension in den Epiduralraum erfolgte. Ffir einen 
intrscerebralen Ursprung gibt zudem der Tumorgef/~nabel in Nachbsr- 
schaft des linken Seitcnventrikelvorderhorns Anha]t. Die im Si~uglings- 
und Kleinkindesalter vorkommenden, sich nach extrs- und intrakrsniell 
vorwS]benden Kalottenmetastasen dsgegen infiltrieren sowohl die Dura 
mater sls auch die Kopfschwsrte meist nicht (Zimmermann, 1951). 
Jedoch sind Tumormetastssen in der harten Hirnhaut bekannt (Miku- 
]owski, 1962). Im Spinulkanal ksnn eine Durchwachsung der Durs mater 
und somit eine intrs- sowie epidnrale Geschwulstausbreitung desgleichen 
auftreten (Heuer, 1929). 

Die histologische Di//erentialdiagnose zwischen N. s. und Ewing-Sar- 
loom ist manchmal nut unter Berficksichtigung der klinischen Symptome 
mSglich (Koecher u. Burmeister, 1957). Zwar ist mitte]s Bestimmung der 
3-Methoxy-4-gydroxyphenylessigsaure (HVS) eine Abgrenzung z~m 
Ewing-Sarkom sicher gegeben (KiSser, Schweisguth, Scllei u. Spengler, 
1963; v. Studnitz, 1962), allerdings war diese differentisldisgnostischc 
Erkenntnis zur Zeit des hiesigen Fslles noeh unbeksnnt, und die Gewebe- 
kultur, eine fiir die allgemeine histologische Untersuchung yon Murray 
u. Stout (1947) sls zuverli~ssig und susreichend beurteilte Diagnostik- 
methode, mui~te damals aus technischen Grfinden unterb]eiben. Der beim 
N.s. fehlende Nachweis yon Ganglienzel]en und Fibrillen bedeutet 
keinen ungewShnlichen Befund. Die im feingeweb]ichen Bild mssscnhsft 
vorhandene und fast ausschliel~liche Pseudorosettenbildung, d.h. ring- 
fSrmig angeordnete Zellen, welche ein zel]freies oder zellsrmes Feld 
umschliel~en, ksnn dagegen als typiseh sngcsehen werden (Schmid, 1970; 
I~astings, Pollock u. Snyder, 1961; Koecher u. Burmeister, 1957; 
Dietrich, 1952/53; Krepler, l~uziczka u. Zischks, 1952; Weicker, 1950; 
Kiister, 1905). 

Gegen das Vorliegen tines metastasierten Ewings-Ssrkoms spricht 
das Fehlen einer umschriebenen grSl~cren Skeletgeschwulst. Die Priidilek- 
tionsstellen dieser Tumorart sind die ]sngen RShrenknochen. Metastasen 
in der Calvaria sind fiir das Ewing-Sarkom aul]ergewShnlich (Mikulowsld, 
1962; Koeeher u. Burmeister, 1957; Krepler, Ruziczka u. Zisehka, 1952; 
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Weicker, 1950). Beim N. s. ist der charakteristische Ort der Sch~del- 
metastasen vorwiegend im Kindesalter die AugenhSh]e mit Ausbildung 
eines sich kurzfristig verst~rkenden Exophthalmus (Weicker, 1950). Auch 
im hiesigen Fall hatte sich eine Woche ante mortem ein linksseitiger 
Exophthalmus, vermutlieh eher durch ein peritumorSses Odem als durch 
den Tumor selbst bedingt, entwiekelt. 

Schmid (1970) berichtet fiber ein im Dach des 3. Ventrikels lokalisier- 
tes N. s. mit Einwachsen in beide Seitenventrikel und in die rechten 
Stammganglien. Als eine offenbar prim/ire cerebrale Gesehwulst stellt es 
eine Rarit/~t dar. Metastasen im Gehirn wurden nur in einzelnen Fgllen 
noeh yon Kleinsasser u. Monteleone (1957), Noetze] (1938), Meltzer 
(1926), Verocay (1910) sowie eine I-Iypophysenabsiedlung yon Blumen- 
saat (1928) gefunden. 

Schlnllfolgerungen 
Das in neurochirurgischen Kliniken fiberaus selten vorkommende 

Krankheitsbfld des N. s. betrifft fiberwiegend Patienten im fortgeschrit- 
tenen Alter. Neurologische Symptome bestehen bei ihnen meist isoliert 
oder treten neben anderen stark in den Vordergrund. Entsprechend der 
Topographie des sympathischen Nervensystems, aus dessen neuro- 
ektodermalen Stammzellen die Geschwulst hervorgeht, resultieren neuro- 
logische Ausf~lle lediglieh durch Tumorexpansion paravertebral vom 
Truncus sympathicus (cervical, thorakal, abdominal, lumbal) und der 
Nebenniere her. Das Blastom ffihrt zur Kompression benachbarter 
Spinalnervenplexus, zu sanduhrfSrmigem Einwachsen in die Foramina 
intervertebralia mit Ummauerung der Nervenwurzeln oder raumfordern- 
der Einengung des Canalis vertebralis. Neurologische Krankheitszeichen 
yon seiten der Metastasen treten bei Befall der Seh~delbasis, Calvaria, 
Hirnh/~ute und bei den vereinzelten intracerebralen Absiedlungen ein. 

Obwohl im S/~ugiings- und Kleinkindesalter neurologische Symptome 
gleichfalls zu beobachten sind, erlangen sie aufgrund der Generalisierung 
bzw. Systematisierung des Leidens eine sckund~re Bedcutung, so da6 
weder ein neuroclfirurgisehes Eingreffen noch ein sonstiges operatives 
Vorgehen erforderlich wird. Metastasen des N. s. in den Sch/~delknochen 
charakterisieren sieh durch osteolytische wie auch durch osteoplastische 
Ver/~nderungen, Spieulabildungen, Auftreibung des Hirnsch/~dels mit 
Auseinanderklaffen der Pfeil- sowie der Kranznaht und Symptomcn 
intrakranieller Drucksteigerung (Buschmann u. Willich, 1964; Miku- 
lowski, 1962; Kincaid, Hodgson u. Dockerty, 1957; Henschen, 1955; 
Krepler, Ruziczka u. Zischka, 1952; Zimmermann, 1951) und bestehen 
meist im Rahmen einer systemisierten Skeletaffektion. Das gleichzeitige 
Vorliegen einer Hepatomegalie, Thrombopenie mit Ekchymosen, An/~mie, 
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Anorexie, Dyspnoe, yon Cyanoseanf~llen, Fieber und gastrointestinalen 
StSrungen beansprucht eine pgdiatrische Versorgung. 

Die eireumseripte Gesehwulst des Trunens sympathieus nnd der 
Nebenniere breitet sieh stets yon retroperitoneal und mediastinal 
fiberdies in die K6rperhShlen mit oder ohne Verlagerung nebenliegender 
Organe aus. Diese Tatsaehe zeigt, dab das N. s. aneh im fortgesehrittenen 
Alter sowohl in diagnostiseher als aueh in therapeutiseher Hinsieht 
niemals eine neuroehirurgisehe Erkrankung allein sein kann. Da ge- 
legentlieh Ubergangsformen des N.s. zum kateeholaminproduzierenden 
Phgoehromoeytom beobaehtet werden, sollte dureh Bestimmung yon 
Adrenalin und Noradrenalin im Ham, dutch den Tyramin- oder Glueagon- 
Test bereits prgoperativ fiber einen mSglieherweise vorhandenen ehrom- 
affinen Gesehwulstanteil Klarheit bestehen, nm Komplikationen bei der 
Blastomexstirpation vorzubeugen. Manipulation in der Tumorregion ruff 
in diesen F~llen mitnnter Kateeholaminaussehiittnng mit Blutdruek- 
krisen und tIerzrhythmusst6rungen hervor oder es treten postoperativ 
sehoek/thnliehe Zust/~nde infolge yon tIypotonien auf. Die hierbei not- 
wendigen medikament6sen Magnahmen sind analog denen bei der opera- 
riven Ph~oehromoeytombehandlnng (Werning u. Siegenthaler, 1971). 
Differentialdiagnostiseh steht neuroehirurgiseh der Morbns Reekling- 
hausen zur Diskussion, zumal sieh beim N. s. knotige subeutane Meta- 
stasen nnd Caf~-au-lait-Fleeke neben erweiterten Foramina interverte- 
bralia vorfinden k6nnen (Sehmid, 1970; TSnnis u. Nittner, 1968; Koeeher 
u. Burmeister, 1957; Kundert, 1971; Weieker, 1950). Bei Sympathieo- 
blastombefall der Seh/~delbasis mit entspreehenden I-Iirnnervenls 
wird dieser dann zuweilen als zentrale Neurofibromatoseform verkannt. 
Probeexeisionen der ttautblastome ermSgliehen jedoeh eine histologisehe 
Verifikation, 

Trotz bekannter Spontanheilungen dutch Regression infolge Blutung, 
Nekrose, Verkalkung (Gross, Farber u. Martin, 1959; Wittenborg, 1950; 
Wyatt u. Farber, 1941) sowie dureh histiogenetisehe Ausreifung (Fox, 
Davidson u. Thomas, 1959; Cushing n. Wolbaeh, 1927; Bill, 1968; 
Greenfield u. Shelley, 1965; Hastings, Pollock u. Snyder, 1961; Gross, 
Father u. Martin, 1959) und trotz der grogen Strahlensensibilits der 
Tumoren (Digliotti, 1965; Gross, Farber u. Martin, 1959; Wittenborg, 
1950; Wyatt u. Farber, 1941) gilt als Therapie der Wahl die radikale 
operative Entfernung des eireumseripten N. s., gegebenenfalls in 2 Sit- 
zungen. Die Operation in 2 Sitzungen wird neuroehirurgiseherseits dann 
notwendig, wenn die Wirbels/~ule in gr6Berer Ausdehnung tumor6s 
befallen ist und mehrere Intervertebrall6eher mit Blastomgewebe dureh- 
setzt sind, wodureh bei einzeitigem Eingriff die Stabilit/~t der Wirbels/~ule 
leiden kann. Die Kombination mit getrennter Gesehwulstlokalisation in 
versehiedenen K6rperh6hlen (Thorax, Abdomen, Beeken) erfordert die 
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zus~tzhehe ehirurgische bzw. gyn/ikologische Intervention. Es h/tngt yon 
den jeweils vorherrschenden Krankheitserseheinungen ab, wer die erste 
Operationssitzung vornimmt. 

Therapieversuche mit Cytostatica (Willieh u. Busehmann, 1964; 
Thurman ,  F e r n b a c h  u. Sull ivan,  1964; Baehmann ,  1962; K o n t r a s  u. 
Newton,  1961; Weicker ,  1950) ze i t ig ten  bisher  keine daue rha f t en  posi- 
r iven g e s u l t a t e .  Nahezu  einhei t l ieh wird yon  allen Au to ren  eine inten-  
sive pos tope ra t ive  RSn tgenbes t r ah lung  empfohlen,  auch dann,  obschon 
Metas tasen  nachweisbar  s ind ( W y a t t  u. Fa rbe r ,  1941 ; Go ldman ,Win te rhng  
u. Winter l ing ,  1965; Busehmann  u. Will ieh,  1964; King,  S toraas l i  u. 
Bolande,  1961; Dargeon,  1960; Andersen  u. Perr in ,  1959; Fa rbe r ,  1940) 
und  bisweilen p r imer  r6n tgenres i s ten te  F~lle v o r k o m m e n  (Glanzmann,  
1949). I m m e r h i n  lieB sieh eine Besserung des Krankhe i t sve r l au f s  durch  
die Nachbes t r ah lung  genauso bei  n ieh t  to ta le r  Tumorresek t ion  erreichen 
(I~ainero, Buffoni,  Ber to l in i  u. Rizzo,  1965; Gross, F a r b e r  u. Mart in ,  1959; 
Koop,  K iesewe t t e r  u. Horn ,  1955), und  selbst  ausschliegliehe I~adio- 
the rap ie  b raeh te  bemerkenswer te  Erfolge (Grob, 1957; Seaman,  1957; Uhl- 
m a n n  u. v. Essen,  1955, Wi t t enbo rg ,  1950), so dab  die Prognose  des N. s. 
heu te  n icht  mehr  als infaus t  beur te i l t  werden  darf.  
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