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Neuwrosurgical 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) are 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 subarachnoid
hemorrhage after cerebral paroxism following a secondary uraemia and a cerebral
decomposition in metastatic tumors 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 — Dumb-bell Tumor — Subarachnoid Hemorrhage in
Uraemia — Intracranial Metastasis of Neuroblastoma.

Zusammenfassung. Das Neuroblastoma sympathicum (N.s.) manifestiert sich
uberwiegend im Sauglings- 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. tiberaus selten
vor. 4 eigene Fdlle von N. s. jenseits des frichen Kindesalters (14, 20, 23 und 65 Jahre)
zeigen verschiedenartige neurologische Krankheitsmerkmale. Diese ergeben sich aus
der Topographie des Truncus sympathicus zu benachbarten Strukturen des somati-
schen Nervensystems sowie der Lagebeziehung von Blastommetastasen. Die kli-
nischen Bilder sind geprégt durch eine inkomplette Querschnittslihmung bedingt
durch Sandubrtumoren und sekundidre Kyphoskoliose, durch Lasion des Plexus
ischiadicus, durch Larvierung des Grundleidens infolge einer Subarachnoidal-
blutung mit cerebralen Paroxysmen bei Urdmie und durch Hirnausfallserscheinun-
gen aufgrund metastatischen Befalls des Endocraniums. Je nach Differenzierungs-
grad weist ein Teil der Geschwillste inkretorische Aktivitdt auf. In einem Fall be-
stehen histologisch Ubergangsformen zum Phiochromocytom. Entsprechend den
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4 Beobachtungen werden die klinischen, differentialdiagnostischen und thera-
peutischen Probleme des N. s. diskutiert.

Schliisselworter: Neuroblastoma sympathicum — Katecholaminmetabolismus —
Tumorbedingte Kyphoskoliose — Sanduhrgeschwulst — Subarachnoidalblutung
bei Urdmie — Intracranielle Neuroblastommetastase.

Das Neuroblastoma sympathicum (N.s.) manifestiert sich klinisch
nahezu ausschlieflich im Sduglings- und Kleinkindesalter mit einem
Maximum in den ersten beiden Lebensjahren (Schmid, 1970; Willich u.
Buschmann, 1964; Mikulowski, 1962; Bachmann, 1962, 1955). Bei
Erwachsenen wurde diese Erkrankung iiberaus selten beobachtet (Schmid,
1970; Bronson, 1952). Die Lokalisation des N. s. ist mit 87/, am héufig-
sten abdominal und vorwiegend retroperitoneal im Bereich der Neben-
nieren. Zu 139/, ist der zervikale und thorakale Sympathicus, vor allem
im cranio-dorsalen Mediastinum ergriffen (Bachmann, 1962; Grob, 1967).

Unter dem Begriff Neuroblastoma sympathicum sei die chromophobe
Geschwulstreihe des Sympathicusgewebes mit ihren verschiedenen Diffe-
renzierungsgraden und Misch- bzw. Ubergangsformen zusammengefaBt,
einschlieBlich des ausreifenden Ganglioneuroms.

Nach Dietrich (1952/53), Wyatt u. Farber (1941), Herxheimer (1914) und Landau
(1912) werden lediglich die unreifen Sympathicusgeschwiilste, das Sympathogoniom
und das Sympathoblastom, als N.s. bezeichnet. Da die einzelnen Tumortypen des
Sympathicus sich in bezug ihrer Gewebsdifferenzierung in Korrelation zu bestimmten
Stadien der physiologischen Histiogenese bringen lassen, entspricht das Ganglio-
neurom dem Endzustand dieses Reifungsvorganges. Die pathologisch-anatomische
Tatsache jedoch, daB auch Ganglioneurome neben ausgereiften ebenso unreife
Zellkomplexe enthalten kénnen und metastatische Formen gelegentlich beboach-
tet wurden (Kundert, 1971; Willis, 1967; Russell u. Rubinstein, 1956; Berner,
1922; Miller, 1908, Kredel u. Beneke, 1902), 18t ihren Zusammenhang mit den
unreifen Geschwulsttypen und ihre Entstehung aus diesen erkennen. Das hoher
differenzierte Ganglioneurom aus der Reihe der chromophoben Sympathicus-
gewiichse herauszustellen, erscheint deshalb nur beziiglich seiner biologischen Wer-
tigkeit gerechtfertigt. Wenn man die undifferenzierten Blastome allgemein als bés-
artig beurteilen muf}, so weisen sie dennoch unter sdmtlichen malignen Geschwiil-
sten die grofite Rate an Spontanheilung und Ausreifung zu jenem Ganglioneurom
auf, die nach Everson (1964) zwischen 1 und 219/, nach Koop (1968) bei 16°/,, nach
Bill (1968) tiber 309/, sowie nach Greenfield u. Shelley (1965) unter Beriicksichtigung
der Ganglioneurome um 50°/; liegt. Andererseits bleibt beim Ganglioneurom durch
Anteile unreifer Zellelemente im Tumorkern eine Tendenz zu maligner Entartung
nicht ausgeschlossen. Mithin handelt es sich weniger um einzelne unterschiedliche
Geschwiilste, sondern vielmehr um einen Tumor mit vielférmigen histiogenetischen
Entwicklungsstufen und immerhin prospektiver Potenz. Dagegen ist eine Abgren-
zung zum chromaffinen Neoplasma des Sympathicus, dem Phiochromocytom,
betreffs des klinisch andersartigen Krankheitsbildes notwendig, obwohl mitunter
histologisch Ubergangsformen vorkommen.

Die besondere Altersdisposition, Lokalisation sowie die uncharakteristischen
Frithsymptome erkliren, warum man diesem Leiden in neurochirurgischen Kliniken
kaum begegnet. Wihrend im padiatrischen Krankengut das N. s. einen Anteil von
30—409/, allein an den Retroperitonealgeschwiilsten 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 Geschwiilsten des Kindesalters zwar 1/, betrigt
(Gerlach, Jensen, Koos u. Kraus, 1967), macht es einschlieBlich des Erwachsenen-
alters eine Haufigkeit z. B. in der Neurochirurg. Univ. Klinik Zirich von nur 3 Fél-
len wihrend 3 Dezenien (Schmid, 1970) und in der hiesigen Klinik von 4 Féllen in
15 Jahren aus. In dem kindlichen Gesamtmaterial 573 intrakranieller Geschwiilste
der Neurochirurg. Univ. Klinik Wien war lediglich 1 Absiedlung extracerebral im
Bereich der Schidelbasis (Jellinger u. Seitelberger, 1970) zu beobachten.

In der vorliegenden Arbeit soll anhand von 4 Féllen mit unterschied-
licher Symptomatik der neurochirurgische Formenkreis des N.s. und
seine klinischen, diagnostischen sowie therapeutischen Aspekte bespro-
chen werden.

Kasuistik

Fall 1. 14jshriges Middchen (Krbl. Nr. 949/70), bei dem vor 5 Jahren eine Fehl-
haltung der Wirbelsdule auffillig wurde. Die orthopédische Untersuchung ergab
eine idiopathische rechtskonvexe Kyphoskoliose mit dem Scheitel der Primér-
krimmung am thorako-lumbalen Ubergang. Die Progredienz der Deformitét
machte seit dem 12. Lebensjahr eine jihrliche Klinikbehandlung wéhrend 5 Mona-
ten erforderlich. 3 Wochen vor der hiesigen Klinikaufnahme im Oktober 1970
traten beim Versuch einer passiven Umkriimmung der Wirbelséule in einer Gips-
liegeschale zunichst ein- und dann beidseitige Kribbelpardsthesien im Unter-
schenkel auf, zu denen wenige Tage spéter eine inkomplette Paraparese und Hyp-
dsthesie der Unterextremitéten hinzukamen. Im Bereich der Hauptkroimmung war
die Wirbelsdule klopfempfindlich. Ein ausgeprigter Rippenbuckel zeigte sich an der
rechten unteren Thoraxapertur. Rontgenologisch befand sich der Skoliosenscheitel
in Héhe BWK 12/LWK 1. Die Tomographie lie eine Keilform des 1. LWK und
vorwiegend glatt begrenzte, runde Knochendefekte mit sklerosiertem Randsaum
im Bereich der hinteren Wirbelpartien das Foramen intervertebrale D11/12 und
insbesondere D 12/L1 rechts betreffend erkennen (Abb.1). Die rechtsseitigen Gelenk-
und Querfortsitze der Wirbelkérper D 11 bis L1 kamen nicht zur Darstellung. Genau
am Skoliosenscheitel bei D12 konnte die cisternale Pantopaque-Myelographie einen
totalen Kontrastmittelstop feststellen. Auch die lumbale intrathekale Luftinstilla-
tion fithrte zu keinem anderen Ergebnis. Queckenstedt’ Probe negativ. Sperrliquor
mit 360 mg-9/, Eiweilgehalt bei 2/, Lymphocyten.

Die glatt begrenzten Knochenarrosionen mit Erweiterung der Foramina inter-
vertebralia gaben Anhalt fiir einen expansiv wachsenden Tumor, und die Art der
Kontrastmittelbegrenzung sprach nicht fir eine durch die Torsionsskoliose bedingte
Kompression des Riickenmarks.

Bei der am 20. 10. 1970 vorgenommenen Operation fand sich in Héhe des 12.
BWK und 1. LWK eine knotige, walnuBgrofle, grau-rétliche Geschwulst, die extra-
dural in einer Knochenexkavation gelegen war und sich rechtsseitig in den Vertebral-
kanal vorwolbte. Das Blastom hatte ein derbes Kapsel- und ein schwammiges,
dunkelbraun-marmoriertes Markgewebe. Auf der AuBenfliche der Dura mater
spinalis breitete sich eine weiB-gelbliche tumordse Schwielenbildung aus. Die
Geschwulst konnte in toto exstirpiert werden. Die Statik der Kyphoskoliose wurde
durch eine an der Konkavseite paraspinds fixierte Knochenschiene unterstiitzt.

Histologisch handelte es sich bei dem Tumor um ein N.s. mit teils unreifen,
teils ausgereiften Zellformationen und Gewebseinsprengungen nach dem Bild eines
Phiochromocytoms (Inst. f. Neuropath. Univ. Bonn, L. Nr. 531/70). Die post-
operative Kontrolluntersuchung der Patientin in Hinblick auf eine paravertebrale
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Abb.1. Fall 1. Intraspinales Neuroblastoma sympathicum mit dorsaler Exkavation der
Wirbelkorper D 12/L1/2. Myelographiekontrast in Scheitelhohe einer Torsions-
skoliose. Tomogramm

hormonaktive Restgeschwulst erbrachte im Urin im Durchschnitt auf das 3fache
der Norm erhohte Ausscheidungswerte der 3-Methoxy-4-Hydroxy-Mandelsiure
(Methode nach Pisano) (11,7-—18,7 mg/24 Std VMS). Hingegen lagen die 3-Methoxy-
4-Hydroxyphenylessigsiure (HVS) (semiquantitatives Verfahren nach Gitlow) und
die Katecholaminausscheidung im 24 Std-Urin im Normbereich (0,99 pg/24 Std
Adrenalin; 7,84 ug/24 Std Noradrenalin) (Methode nach von Euler). Der Glucagon-
und Cold-pressure Test verliefen in bezug auf den Blutdruck desgleichen negativ.
Wiéhrend der Glucagon-Testperiode trat eine zusitzliche Steigerung der pharmako-
logisch inaktiven Katecholaminmetaboliten nicht auf.

Raontgenologisch konnte ein Resttumor im dorsalen rechten unteren Thoraxab-
schnitt bestéitigt werden, bei dem es sich nach der chemischen Harnanalyse sowie
den pharmakologischen Tests ausschlieBlich um ein Sympathikoblastom ohne Phio-
chromocytomanteil handeln muBte.

Die am 3. 3. 1971 durchgefithrte Thorakotomie ergab eine fast kindskopfgroBe
Geschwulst des rechten sympathischen Grenzstranges, welche an der unteren Brust-
wirbelséule mit Zapfenbildungen in die Foramina intervertebralia D9/10/11/12 ein-
gebrochen war. 1 Jahr nach diesem 2. operativen Eingriff hat sich die Gehféhigkeit
der Patientin nahezu normalisiert, die Kyphoskoliose stabilisiert und ein Rezidiv
nicht nachweisen lassen. Gesteigerte Werte der 3-Methoxy-4-Hydroxy-Mandelsiure
(VMS) wurden im Harn nicht mehr registriert.
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Abb.2. Fall 2. Abdominales Aortogramm eines Neuroblastoma sympathicum in der
linken Beckenhohle. Verlagerung der visceralen Aste der untersten Bauchaorta
und A.iliaca sin. zur Gegenseite

Fall 2. 23 jahrige Patientin (Krbl. Nr. 1081/66), bei der 1957 eine Tonsillektomie
und 1958 eine Appendektomie durchgefithrt worden war. 1959 erfolgte wegen eines
intraabdominal belassenen Tupfers und 1960 wegen einer ,,Nervenldsion“ eine
Relaparotomic. Vor 3 Jahren bestand eine heftige Lumbalgie mit beidseitigem
Ischiassyndrom. Oktoberbeginn 1966 trat nach einer Thrombophlebitis an der li.
Unterextremitét und im Kleinbecken ein gleichseitiges ischialgiformes Krankheits-
bild mit zunehmender Peronaeusparese auf. Husten, Niesen und Pressen bewirkten
eine Intensivierung der Schmerzzustinde. Wahrend anfangs ein Harndrang vorlag,
zeigten sich spéter eine Harnverhaltung und Obstipation. In letzter Zeit kam es zu
einem Gewichtsverlust von 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 1i. bei 60° positiv, ASR li. erloschen, PSR li. abgeschwicht, Hypisthesie
li. im Dermatom L5 und S1, komplette Fulheber- und -senkerparese li., miBige
Schwellung des li. Oberschenkels bei Zustand nach Beckenvenenthrombose. Blut-
druck schwankend zwischen 135/80 und 150/90 mm Hg, BSG 17/39 mm n. W.,
Urinstatus unauffillig, mé#fige normochrome Animie, Tachycardie, Rest-N
24,4 mg-%/,. Auf den Nativréntgenogrammen war die Lordose der LWS etwas
abgeflacht, der letzte Intervertebralspalt erniedrigt und der Bogen des 5. LWK
unvollstéindig geschlossen. Im lumbalen Liquor entsprachen EiweiBgehalt und Zell-
zahl der Norm. Aufgrund des klinischen Befundes und des Myelographieergebnisses
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wurden die unteren Lendenbandscheiben operativ freigelegt. Sie zeigten sich pro-
labjert und wurden excidiert. Durch die Operation konnte eine Besserung des Krank-
heitszustandes jedoch nicht erreicht werden. 1 Woche postoperationem entwickelte
sich insbesondere proximal ein Odem der li. Unterextremitit mit Ektasie der V.
circumflexa ilium superficialis und der Vv. epigastricae superficiales. Die gyniko-
logische Untersuchung stellte nunmehr einen faustgroBen Tumor im li. Kleinbecken
mit derber Konsistenz fest, wobei der Uterus gegen das Blastom verschieblich war.
Bei der Rontgenkontrastdarstellung des Colons ergab sich eine deutliche linksseitige
Impression des Rectums ohne Infiltration der Darmwand. Die Beckenvenographie
wies einen VerschluBl der V. iliaca communis beidseits, des distalen Abschnitts der
V.cava caudalis und einen ausgeprigten Kollateralkreislauf tiber den Plexus
vertebralis internus et externus mit Kommunnikatio zur re.V.lumbalis ascendens und
den vorderen Bauchwandvenen nach. Durch die abdominale Aortographie wurde eine
keulenférmige, inhomogen angefirbte Geschwulst mit Lokalisation im Retro-
peritoneum des kleinen und grofien Beckens linksseitig bestitigt (Abb.2). Die
Ausscheidungspyelographie gab eine erhebliche Kompression und Verlagerung der
Vesica urinalis sowie des linksseitigen distalen Ureters iiber die Mittellinie nach re.
zu erkennen. Bei der am 8. 12. 1966 vorgenommenen medianen Unterbauchlaparo-
tomie kam ein inoperabler retroperitonealer, der Wirbelséule fest aufliegender, grau-
weiBlicher und derber Tumor, der links vom kleinen Becken nach re. bis zum Nieren-
stiel ascendierte, zur Beobachtung. Histologisch handelte es sich bei der excidierten
Geschwulstgewebsprobe um ein N. s. (Path. Inst. Univ. Bonn, Nr. A 15272/66). Die
immediat nachfolgende Gammatrontherapie wihrend 4 Wochen mit einer Gesamt-
OD von 5300 r erreichte keine Begiinstigung der Prognose, und die Pat. verstarb
am 12. 2. 1967.

Fall 3. Bei dem 65jdhrigen Mann (Krbl. Nr. 387/55) ist aus der Anamnese ein
im 1.Weltkrieg erlittener Lungensteckschufi bekannt und eine einige Jahre spéter
durchgemachte pulmonale Tuberkulose. 1944 erfolgte eine Gallenblasenoperation,
bei der eine Geschwulst entfernt worden sein soll. Vor 2 Jahren bestand eine Venen-
thrombose an beiden Unterextremitéten, die in die Beckenregion ascendiert war. Im
Mai 1954 traten heftige Riickenschmerzen und im Mai 1955 eine Gewichtsreduktion
von 7 kg auf. Vor 3 Wochen kam es 2mal zu einer paroxysmalen BewuBtseinstribung
mit spontanem Urinabgang, und seither lag ein soporéser Zustand vor.

Bei der klinischen Untersuchung (14. 10. 1955) bot der Pat. eine Kachexie,
Reaktion auf Schmerzreize und laute Ansprache, motorische Unruhe, Nacken-
steifigkeit mit positivem Kernig’- und Lasegue’ Zeichen, Ptosis li., unbeeintrichtigte -
Motilitdt, Steigerung der Eigenreflexe ohne Pyramidenbahnphinomen, schwere
diffuse Allgemeinstérung im EEG und deutliche perkussorische Dampfung iiber dem
re. Lungenoberfeld mit auskultatorisch abgeschwichtem Atemgerdusch. Im i
Mittelbauch war eine iiberfaustgroBe, harte Tumorresistenz palpabel, und es lag ein
Caput medusae vor. Blutdruck 105/70 mm Hg. BSG 13/32 mm n. W., Hb 729/,
Ery 3,6 Mill./mm?, Leuko 7600/mm?. Urinsediment: Vereinzelte Leukocyten, Ery-
throcyten, Epithelien, granulierte Zylinder. Rest-N 148 mg-%/,. Lumbaler Liquor:
Aussehen klar, Gesamteiweill 60 mg-/,, 2/; Lymphocyten, WAR &.

Auf Nativrontgenogrammen kam im Bereich der LWS li. paravertebral ein sich
cranio-caudal und in Nachbarschaft des 3. LWK sich stirker ausbreitender, weich-
teildichter Tumorschatten mit teils kriimeligen, teils konfluierenden kleinfleckigen
Kalkherden und lateralwirts bogiger Begrenzung zur Darstellung (Abb. 3). Evidente
osteolytische Prozesse waren an der Wirbelséiule und ebenso am Schidel nicht aus-
zumachen. Die Pneumoencephalographie lieferte fiir eine intracranielle Raum-
forderung keinen Anhalt. Die Thoraxiibersichtsaufnahme ergab im re. Lungenober-
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Abb.3. Fall 3. Uberwiegend links paravertebral der LWS ausgedehntes Neuroblastom
mit fleckformigen Kalkherden im Tumorschatten. Nativeontgenogramm

feld eine alte tuberkuldse Schwielenbildung, mehrere verkalkte Tuberkulome sowie
eine noch bestehende walnuBgrofe Caverne.

Die Obduktion des 4 Tage nach Klinikaufnahme verstorbenen Patienten er-
brachte die Diagnose eines ausgedehnten, retroperitoneal und vorwiegend li. para-
vertebral vom lumbalen Truncus sympathicus ausgehenden N. s. mit Infiltration in
alle Lendenwirbelkérper und Zerstérung hauptsichlich des 3. LWK, Umscheidung
der Aorta abdominalis, der beiden Ureteren sowie Durchsetzung des M. psoas beid-
seits und der V. cava caudalis mit VerschluB proximal ihrer Aufteilungsstelle. Auler
dem bestétigten tuberkulésen Lungenbefund und einer Bronchopneumonie lagen
eine Coronarsklerose sowie eine Arterio-Arteriolosklerose der Nieren vor (Path. Inst.
Univ. Bonn, S. Nr. 525/55, L. Nr. 592/55). Das Zentralnervensystem zeigte ttber dem
li. Stirnhirn, vor allem im medialen Anteil Reste einer Subarachnoidalblutung ohne
Nachweis einer intracraniellen GefaBmiBbildung. Der Lobus frontalis cerebri war
beidseits atrophisch und das Ventrikelsystem symmetrisch erweitert. Am untersten
Riickenmarksabschnitt erwiesen sich die Nervenwurzeln durch eingewachsenes
markiges N. s.-gewebe erheblich verdickt (Inst. f. Neuropath. Univ. Bonn, S. Nr.
173/55).

Fall 4. Ein 20jihriger Mann (Krbl. Nr. 432/62), dessen Krankheitserscheinungen
vor 21/, Monaten mit rheumatoiden Schmerzen im re. Bein, heftigen Cephalgien,
allgemeinem Schwichegefithl, depressiven Zustdnden und Apathie begannen. Spiter

20 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 215
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Abb.4a und b. Fall 4. Linksseitige fronto-prizentrale Hirnmelastase eines Neuro-
blastoma sympathicum. Carotisangiogramm. ap (a), seitlich (b)
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setzten Ubelkeit, Erbrechen, motorische Sprachstérungen 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 tiberwiesen (30. 4. 1962).

Neben dem bestétigten neurologischen Status fanden sich eine wechselnde Klopf-
empfindlichkeit des Kopfes sowie li. an der dorsalen Stirnregion eine etwa 5mark-
stiickgroBe, flache Vorwdlbung des sonst normal konfigurierten Sechiidelknochens.
Im EEG lagen schwere linksbetonte Allgemeinveranderungen mit einem massiven
Deltafocus fronto-praecentral vor. Summationsréntgenogramme des Schiidels
waren ohne sicheren pathologischen Befund. Die linksseitige Carotisangiographie
fithrte zur Darstellung eines im li. prazentralen Hirnabschnitt lokalisierten Tumors
mit zarten feinlumigen GefdBneubildungen und vorzeitiger Venenfillung in der
arteriellen Spit- bzw. arteriovendsen Ubergangsphase (Abb.4). BSG 41/71 mm n.
W., Hb 949, Ery 5,04 Mill./mm3, Leuko 10600/mm?. Urinstatus normal, Rest-N
35,8 mg-%/,, Blutdruck zwischen 120/85 und 150/95 mm-Hg. Bei der Operation
(4. 5. 1962) konnte ein tiberfaustgrofles, grau-rétliches, grieBig-weiches Blastom
exstirpiert werden, das die Dura mater groBflichig durchwachsen hat und sich
sowohl extra- als auch subdural ausbreitete. Hirnwirts reichte der weitgehend
abgegrenzte Tumor bis zur periventriculéiren Markregion und zeigte hier einen Gefi3-
nabel. Extradural bestanden feste Verbindungen mit dem Stirnbein, und an um-
schriebener Stelle war der Knochen tumords durchsetzt mit einer etwa walnuB-
groBen Erhabenheit.

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

Wiihrend des postoperativen Verlaufs traten Beschwerden von seiten destru-
ierender kleiner Knochenprozesse rechtsseitig im Tuber ossis ischii, Caput et Collum
femoris und in der Darmbeinschaufel in den Vordergrund. Die osteolytischen Be-
zirke erwiesen sich progredient und zeichneten sich réntgenologisch durch unscharfe
Konturen, Verdiinnung der Corticalis sowie einzelne fleckige Verkalkungen in der
Umgebung aus. Therapieversuche mit Cytostatica (Irenimon, Endoxan) blieben
ergebnislos. Der Patient verstarb nach 5 Monaten. Eine Obduktion hat nicht statt-
gefunden. Eine Woche ante mortem hatte sich eine linksseitige intermittierende
Protrusio bulbi ausgeprigt, die auf ein retrobulbires, offensichtlich peritumordses
Odem zuriickgefiihrt wurde.

Besprechung der Fille

Ad 1. Das Pradilektionsalter der seltenen Querschnittslihmung bei
Kyphoskoliose liegt nach Lechler (1951) zwischen 12 und 19 Jahren. Den
neurologischen Symptomenkomplex, der scheinbar von anderen zur
Paraplegie fiilhrenden Krankheiten abgrenzbar ist, beschrieb Jaroschy
(1923). McKenzie u. Dewar berichteten 1949 iiber 41 bis dahin in der
Literatur mitgeteilte Fille. Lechler (1951) weist darauf hin, da anderer-
seits Kyphoskoliose sowie Querschnittslihmung durch eine extradurale
Geschwulst verursacht sein kénnen. Im hiesigen Fall stand die Tumor-
genese der Wirbelsdulendeformitét durch die réntgenologisch nachgewie-
senen Exkavationen der Foramina intervertebralia auBer Zweifel, wobei

20*
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die glatt begrenzten Wirbelkdrperarrosionen mit sklerosiertem Randsaum
und die lange Krankenanamnese fiir eine benigne Geschwulstnatur
sprachen. Derartige Réntgenbefunde finden sich nach Lombardi u.
Morello (1958) grundsétzlich bei jedem langsam wachsenden Prozef
innerhalb des Canalis vertebralis. Von den intraspinalen Tumoren im
Kindesalter macht das N. s. etwa 59/, aus (Kozlowski u. Michalski, 1962).
Als Zwerchsackneoplasma kommt das N. s. zwischen 3,5%, (Stout, 1947)
und 11°/; vor (House u. Bahrend, 1953). An den Sanduhrgeschwiilsten
des Spinalkanals betrdgt der Anteil des N.s. etwa 6%, (Shephard u.
Sutton, 1958; Eden, 1940; Heuer, 1929). Inwieweit es sich hierbei immer
um ausgereifte und damit biologisch benigne Geschwiilste des Sym-
pathicus handelt, lieB sich nicht 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 Metastasen
denen des Primirgewidchses oft voraus. Uber das Vorkommen von
Wirbelsdulendeformititen bei sanduhrformig durch die Zwischenwirbel-
locher penetriertem N.s. gibt Shephard u. Sutton (1958) kasuistische
Mitteilungen. Schon Geschickter u. Copeland (1931)haben den Geschwulst-
einbruch in die Wirbelsdule als ein charakteristisches Zeichen dieser
Blastomart angesehen. Thoraxasymmetrie und Skoliose sind nach
Endrei (1953) sowie Willich u. Buschmann (1964) Spatsymptome des N. s.

Je nach Differenzierungsgrad zeigt ein Teil der Geschwiilste endokrine
Alktivitit. Die Tumortriger scheiden dann im Harn vermehrt Metaboliten
des Adrenalin- und Noradrenalinstoffwechsels aus (Anders, Frick u.
Kindermann, 1970), jedoch lassen sich hieraus Riickschliisse auf die
Dignitit des neurogenen Tumors nicht ziehen (Kundert, 1971). Bei der
artdiagnostischen Abklirung des Leidens tritt die chemische Harn-
analyse gegeniiber dem Roéntgenbefund eindeutig in den Vordergrund,
auch wenn nach Maggi u. Grassi (1962) die Diagnose offenbar mit groBer
Wahrscheinlichkeit radiologisch moglich ist. Die Bestimmung der 3-
Methoxy-4-Hydroxymandelsiure (VMS) und gleichzeitig der 3-Methoxy-
4-Hydroxyphenylessigsdure (HVS) lieferte immerhin in 95°/, der Falle
eine biochemische Diagnose (Vorhess, 1966; Bell, 1968). Die Verlaufs-
kontrollen der Abbauprodukte des Katecholaminstoffwechsels im Urin
erlauben in gewissem Umfang zudem eine Aussage iiber eine opera-
tive Heilung, subtotale Tumorexstirpation, ein Geschwulstrezidiv oder
Metastasierung (Mahnke, 1970; Schippan, 1967; Kiser, 1962). Aller-
dings braucht sich nach Behandlung mit Réntgenstrahlen und Cyto-
statika die erhéhte Katecholaminmetabolit-Sekretion im Harn nicht zu
normalisieren, so daf in diesen Féllen die fortgesetzte biochemische
Analyse kein zuverlissiges Kriterium fir die Prognose darstellt (Green-
field u. Shelly, 1965; Schweisguth, 1967/68).
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Wie beim N.s. ist auch bei dem aus chromaffinen Zellen hervor-
gehenden Phiochromocytom die Ausscheidung der Abbauprodukte des
Noradrenalin und/oder Adrenalin im Urin vermehrt. Das N. s. indessen
fihrt nur selten zu hypertonen Blutdruckerscheinungen (v. Studnitz,
Kaser u. Sjoerdsma, 1963 ; Késer, Turler u. Burri, 1971). Auch im hiesigen
Fall war bei der normotensiven Patientin selbst durch den provokativen
Glucagon-Test eine tber die Norm hinausgehende Harnkonzentration
von Adrenalin und Noradrenalin sowie 3-Methoxy-4-Hydroxyphenyl-
essigsdure (HVS) nicht vorhanden, was einen hormonaktiven Phéochro-
mocytomanteil der Sympathicusgeschwulst ausschlieBt. Dafl das N. s.
lediglich eine erhohte Ausscheidungsrate allein der Katecholamin-
Kataboliten aufweist, beruht auf der gegeniiber dem Phiochromocytom
andersartigen Stoffwechselstorung (Kaser, 1964, 1966; v. Studnitz, 1960;
v. Studnitz, Késer u. Sjoerdsma, 1963; Kiser, Tirler u. Burri, 1971).
Quantitativ soll beim N.s. die 3-Methoxy-4-Hydroxy-Mandelsaure
(VMS)-Sekretion sogar noch iiberwiegen (Késer, 1964). Die 3-Methoxy-
4-Hydroxyphenylessigsdure (HVS) wies in der hier mitgeteilten Kasu-
istik dagegen normale Harnwerte auf, und ebenso fand v.Studnitz (1962)
nur bei 17 von 25 Fillen mit N. s. eine vermehrte 3-Methoxy-4-Hydroxy-
phenylessigsdure (HVS)-Ausscheidung.

Wahrend die Phdochromocytomzellen gréBere Mengen von Nor-
adrenalin und Adrenalin zu speichern vermogen, besitzen die Neuro-
blastomzellen eine ungeniigende Speicherfahigkeit fiir Katecholamine
offenbar infolge eines weitgehenden Abbaus durch die gesteigerte Enzym-
aktivitdt der Monoaminoxydase und Katechol-O-Methyl-Transferase
(Kaser, Tirler u. Burri, 1971; Misugi, Misugi u. Newton, 1968; Mahnke,
1970). So findet sich elektronenmikroskopisch im Gegensatz zu den
Zellen des Phiochromocytoms in den Perikarya der Neuroblastomzellen
nur eine geringe Anzahlspezifischer, Katecholamine enthaltender Speicher-
organellen, sog. ,,dence-core vesicles” (Késer, Tiirler u. Burri, 1971).

Mischgeschwiilste zwischen N . s. wnd Phdochromocytom kamen verschie-
dentlich schon zur Beobachtung (Fernando, Cooray u. Thanabalasundram,
1951), und reine Phiochromocytome nehmen auller zu etwa 809/, intra-
suprarenal (Espersen u. Dahl-Iversen, 1946; Biermann u. Partridge, 1951)
ihren Ausgang vom lumbalen und thorakalen Grenzstrang oder vom Gan-
glion coeliacum (Owens, 1949; Nordmann u. Lebkiichner, 1931; Espersen
u. Dahl-Iversen, 1946; Biermann u. Partridge, 1951). Nach Walton (1950)
bedingen nur !/; der Phéochromocytome hormonelle Stérungen. Eine
Harnausscheidung von iiber 100y Adrenalin und Noradrenalin tiglich
ist jedoch verdachtig auf ein Phiochromocytom (Lund, 1955). Wahrend
die phdochromen Tumoren auler mit vasopressorischen Krisen, Dauer-
hypertonie auch ohne wesentliche Blutdruckerhéhung einhergehen (Sack,
1951; Biskind, Meyer u. Beander, 1941; Overholt, Ramsay u. Meissner,



304 G. Orf:

1950), berichten demgegeniiber Greenfield u. Shelley (1965), Kogut u. Kap-
lan (1962), Dietrich (1952/53), Greenberg u. Gardner (1959), v. Studnitz,
Késer u. Sjoerdsma (1963) tiber Fille von N. s. mit Blutdrucksteigerung.
Die beim N.s. beobachtete Hypertonie braucht nicht katecholamin-
bedingt, sondern kann ebenso durch Stimulierung der Reninsekretion
(PRA-Erhohung) infolge tumoréser Ummauerung und Obstruktion von
Nierenarterien oder mechanischer Beeintrichtigung der Niere selbst
hervorgerufen sein. Hier ist die Reninbestimmung differentialdiagnostisch
wertvoll, die eine Unterscheidung zwischen renaler und adrenerger Hyper-
tension moglich macht. AuBer bei den Sympathicusgeschwiilsten treten
hohe Harnkatecholaminkonzentrationen bei Polyneuritiden, akuter
Porphyrie, Thalliumvergiftung, Nicotinabusus, Polyradiculitis Guillain-
Barré, Akrodynie und Applikation von Monoaminoxydase-Hemmern in
Erscheinung (Sturm, Jr., Scheja u. Puentes, 1970).

Ad 2. Im Vordergrund standen hier &hnlich wie im Fall Nr. 1 von
Capaldi (1927) und Fall Nr. 5 von Weicker (1950) ischiasartige Schmerzen
an den Unterextremitdten. Eine doppelseitige Ischialgie tritt zuweilen bei
medianen Bandscheibenvorfillen auf, hiufig stellt sie vielmehr einen
hochst alarmierenden Symptomenkomplex dar, der differentialdiagno-
stisch in Hinblick auf Tumoren, Entziindungen und Fehlbildungen im
Wirbelsédulen- und Beckenbereich eine Abklirung verlangt. Uberdies
bestanden fiir einen Nucleus pulposus-Prolaps atypische Krankheits-
merkmale, wenn auch die operative Revision nicht ohne Bestétigung eines
Bandscheibenleidens war. Das N. s. fithrte neben der Beeintrachtigung
lumbaler Nervenwurzeln zu einem Verschluf der V. cava caudalis im
distalen Abschnitt, wodurch Beinédem und die Ausbildung eines vendsen
Kollateralkreislaufs erklirt sind. Im Fall 3 hatte sich ein vollstéandiges
Caput medusae ausgebildet. Bei Geschwulstausdehnung in der Becken-
und Abdominalhohle ergeben sich wiederholt Kompressionen der Aorta
descendens, der unteren Hohlvene und ihrer Aste mit unterschiedlich
stark ausgedehnten Venenstauungen (Landau, 1912; Butz, 1940; Dietrich
1952/53). Geschwiilste des cervico-thorakalen Grenzstranges konnen
die grofien Gefalie in der oberen Thoraxapertur obstruieren (Kreuzberg,
Langer u. Minauf, 1965; Busch, 1928). Der gynakologisch-palpatorisch
festgestellte Tumor in der linken Beckenhélfte kam bei der abdominellen
Aortographie in seiner gesamten GroBe sowie ascendierenden Ausbrei-
tung mit multiplen kleinsten pathologischen Gefifien, inhomogener
Kontrastaufladung und Verlagerung der tibrigen visceralen Arterien zur
Kontrolateralseite zur Darstellung. Die Blutversorgung hatte ihren
Ursprung hauptsichlich von Lumbalarterien und Asten der A. iliaca int.
sin., wie sie von Burgener, Fuchs u. Bettex (1971) vielfach bei extra-
adrenalem abdominalem N. s. der Paravertebralregion gefunden wurde.
Die Angiographie erlaubt nach Burgener, Fuchs 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 gegentiber ausgereifteren N. s.-Typen.
Eine derartige Unterscheidungsmoglichkeit besteht rontgenologisch
auch mit anderen Methoden unabhéngig von der Geschwulstlokalisation
in den verschiedenen Korperregionen nicht.

Ad 3. Besonders eindrucksvoll ist dieser Fall nicht nur hinsichtlich
des ungewdhnlich hohen Manifestationsalters von 65 Jahren, sondern
auch durch die Larvierung des Grundleidens durch Symptome der Sekun-
dérerkrankung. Die stille Urdmie ist auf eine HarnabfluBbehinderung
infolge Tumorummauerung beider Ureteren zuriickzufithren, welche von
einer Subarachnoidalblutung kompliziert wurde. Die ohne Hypertonie
einhergegangene Arterio-Arteriolosklerose der Nieren kann die Urdmie
begiinstigt haben. Ein mehr oder weniger ausgepragtes Hirnédem im
Coma uraemicum ist ein bekannter Befund. Uber die Uramie als Ursache
einer Subarachnoidalblutung sind indessen nur wenige Mitteilungen in
der Literatur zu finden (Heidrich, 1969; Kazmeier u. Voigt, 1956, Dufour
1909). Auch Talalla, Halbrook, Barbour u. Kurze (1970), Lazorthes
(1952) sowie Limito (1938) erdrtern subarachnoidale Hamorrhagien bei
Urédmie. Initial begleitet war die Subarachnoidalblutung von paroxys-
malen Erscheinungen, die sich nach Kazmeier u. Voigt (1956) in 129/, der
Félle bei derartigen Hamorrbagien einstellen und von Scheid (1953),
Lange-Cosack (1952) sowie Bodechtel (1952) als wichtiges Begleit-
symptom hervorgehoben wurden. Zwar blieb die Subarachnoidal-
blutung klinisch unsicher, doch erklart sie allein — autoptisch bestitigt —
das akute cerebrale Krankheitsgeschehen.

Was das N. s. des Erwachsenenalters angeht, so sind in der Literatur
bisher 46 Fille angefilhrt worden, bei denen das mannliche gegeniiber
dem weiblichen Geschlecht im Verhaltnis 2:1 tiberwiegt. 54°/, befanden
sich im Alter iiber 40 Jahren und 74°/, wiesen Metastasen auf.

Ad 4. Der zuletzt mitgeteilte Fall eines N.s. mit intrakranieller
Geschwulstlokalisation gilt als eine seltene Manifestationsform, zumal im
Erwachsenenalter. Zweifellos handelt es sich um eine cerebrale Metastase.
Neben den bekannten Metastasierungstypen des N. s. (Pepper, Hutchin-
son, Willis, Geschickter, Smith) liegen nur wenige Beobachtungen iiber
cerebrale Geschwulstabsiedlungen 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) neurochirurgischem Operations- und
Autopsiematerial von 537 morphologisch gesicherten Hirngeschwiilsten
bei Kindern ergab sich eine einzige intrakranielle N. s.-Metastasierung von
der Nebenniere in die Schidelbasis. Hingegen sind nach der padiatrischen
Statistik von Bachmann (1962) Metastasen im Schadelknochen und der
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Orbita eine hdufige Form der Skeletmetastasierung des N.s. (Typ
Hutchinson). Die endokraniellwirts von der Kalotteninnenfliche und der
Basis cranii vordringenden Tumorknoten fithren zu Impressionen an der
Hirnkonvexitdt und zur progredienten intrakraniellen Raumbeengung
{(Zimmermann, 1951). DaB es sich auch im hiesigen Fall primér um eine
ossdre N. s.-Absiedlung in die Calvaria handeln kénnte, wird aufgrund
der erheblichen intracerebralen Ausbreitung des Malignoms und des nur
geringen, umschriebenen sowie rontgenologisch kaum auszumachenden
Schédelknochenbefalls filr unwahrscheinlich erachtet. Offenbar liegt der
Ausgangspunkt des metastatischen Gewéchses subdural, von wo auch
transdural eine Extension in den Epiduralraum erfolgte. Fiir einen
intracerebralen Ursprung gibt zudem der TumorgefdBnabel in Nachbar-
schaft des linken Seitenventrikelvorderhorns Anhalt. Die im Sduglings-
und Kleinkindesalter vorkommenden, sich nach extra- und intrakraniell
vorwolbenden Kalottenmetastasen dagegen infiltrieren sowohl die Dura
mater als auch die Kopfschwarte meist nicht (Zimmermann, 1951).
Jedoch sind Tumormetastasen in der harten Hirnbhaut bekannt (Miku-
lowski, 1962). Im Spinalkanal kann eine Durchwachsung der Dura mater
und somit eine intra- sowie epidurale Geschwulstausbreitung desgleichen
auftreten (Heuer, 1929).

Die histologische Differentialdiagnose zwischen N.s. und Ewing-Sar-
kom ist manchmal nur unter Berticksichtigung der klinischen Symptome
moglich (Koecher u. Burmeister, 1957). Zwar ist mittels Bestimmung der
3-Methoxy-4-Hydroxyphenylessigséure (HVS) eine Abgrenzung zum
Ewing-Sarkom sicher gegeben (Késer, Schweisguth, Sellei u. Spengler,
1963; v. Studnitz, 1962), allerdings war diese differentialdiagnostische
Erkenntnis zur Zeit des hiesigen Falles noch unbekannt, und die Gewebe-
kultur, eine fir die allgemeine histologische Untersuchung von Murray
u. Stout (1947) als zuverldssig und ausreichend beurteilte Diagnostik-
methode, muflte damals aus technischen Griinden unterbleiben. Der beim
N.s. fehlende Nachweis von Ganglienzellen und Fibrillen bedeutet
keinen ungewohnlichen Befund. Die im feingeweblichen Bild massenhaft
vorhandene und fast ausschliefliche Pseudorosettenbildung, d.h. ring-
formig angeordnete Zellen, welche ein zellfreies oder zellarmes Feld
umschlieBen, kann dagegen als typisch angesehen werden (Schmid, 1970;
Hastings, Pollock u. Snyder, 1961; Koecher u. Burmeister, 1957;
Dietrich, 1952/53; Krepler, Ruziczka u. Zischka, 1952; Weicker, 1950;
Kiister, 1905).

Gegen das Vorliegen eines metastasierten Ewings-Sarkoms spricht
das Fehlen einer umschriebenen gréBeren Skeletgeschwulst. Die Pradilek-
tionsstellen dieser Tumorart sind die langen Réhrenknochen. Metastasen
in der Calvaria sind fiir das Ewing-Sarkom auBlergewohnlich (Mikulowski,
1962; Koecher u. Burmeister, 1957; Krepler, Ruziczka u. Zischka, 1952;
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Weicker, 1950). Beim N.s. ist der charakteristische Ort der Schéidel-
metastasen vorwiegend im Kindesalter die Augenhohle mit Ausbildung
eines sich kurzfristig verstirkenden Exophthalmus (Weicker, 1950). Auch
im hiesigen Fall hatte sich eine Woche ante mortem ein linksseitiger
Exophthalmus, vermutlich eher durch ein peritumordses Odem als durch
den Tumor selbst bedingt, entwickelt.

Schmid (1970) berichtet iiber ein im Dach des 3. Ventrikels lokalisier-
tes N.s. mit Einwachsen in beide Seitenventrikel und in die rechten
Stammganglien. Als eine offenbar primére cerebrale Geschwulst stellt es
eine Raritdt dar. Metastasen im Gehirn wurden nur in einzelnen Féllen
noch von Kleinsasser u. Monteleone (1957), Noetzel (1938), Meltzer
(1926), Verocay (1910) sowie eine Hypophysenabsiedlung von Blumen-
saat (1928) gefunden.

SehluBfolgerungen

Das in neurochirurgischen Kliniken tiberaus selten vorkommende
Krankheitsbild des N. s. betrifft {iberwiegend 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 Ausfille lediglich durch Tumorexpansion paravertebral vom
Truncus sympathicus (cervical, thorakal, abdominal, lumbal) und der
Nebenniere her. Das Blastom fiilhrt zur Kompression benachbarter
Spinalnervenplexus, zu sanduhrférmigem Einwachsen in die Foramina
intervertebralia mit Ummauerung der Nervenwurzeln oder raumfordern-
der Einengung des Canalis vertebralis. Neurologische Krankheitszeichen
von seiten der Metastasen treten bei Befall der Schidelbasis, Calvaria,
Hirnhéute und bei den vereinzelten intracerebralen Absiedlungen ein.

Obwohl im Sduglings- und Kleinkindesalter neurologische Symptome
gleichfalls zu beobachten sind, erlangen sie aufgrund der Generalisierung
bzw. Systematisierung des Leidens eine sekundire Bedeutung, so daB
weder ein neurochirurgisches Eingreifen noch ein sonstiges operatives
Vorgehen erforderlich wird. Metastasen des N. s. in den Schiddelknochen
charakterisieren sich durch osteolytische wie auch durch osteoplastische
Verdnderungen, Spiculabildungen, Auftreibung des Hirnschiddels mit
Auseinanderklaffen der Pfeil- sowie der Kranznaht und Symptomen
intrakranieller Drucksteigerung (Buschmann u. Willich, 1964; Miku-
lowski, 1962; Kinecaid, 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, Anémie,
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Anorexie, Dyspnoe, von Cyanoseanfillen, Fieber und gastrointestinalen
Stérungen beansprucht eine padiatrische Versorgung.

Die circumscripte Geschwulst des Truncus sympathicus und der
Nebenniere breitet sich stets von retroperitoneal und mediastinal
iberdies in die Koérperhohlen mit oder ohne Verlagerung nebenliegender
Organe aus. Diese Tatsache zeigt, daB das N. s. auch im fortgeschrittenen
Alter sowohl in diagnostischer als auch in therapeutischer Hinsicht
niemals eine neurochirurgische Erkrankung allein sein kann. Da ge-
legentlich Ubergangsformen des N.s. zum katecholaminproduzierenden
Phaochromocytom beobachtet werden, sollte durch Bestimmung von
Adrenalin und Noradrenalin im Harn, durch den Tyramin- oder Glucagon-
Test bereits praoperativ iiber einen moglicherweise vorhandenen chrom-
affinen Geschwulstanteil Klarheit bestehen, um Komplikationen bei der
Blastomexstirpation vorzubeugen. Manipulation in der Tumorregion ruft
in diesen Fallen mitunter Katecholaminausschiittung mit Blutdruck-
krisen und Herzrhythmusstorungen hervor oder es treten postoperativ
schockihnliche Zustinde infolge von Hypotonien auf. Die hierbei not-
wendigen medikamentosen MaBnahmen sind analog denen bei der opera-
tiven Phiochromocytombehandlung (Werning u. Siegenthaler, 1971).
Differentialdiagnostisch steht neurochirurgisch der Morbus Reckling-
hausen zur Diskussion, zumal sich beim N. s. knotige subcutane Meta-
stasen und Café-au-lait-Flecke neben erweiterten Foramina interverte-
bralia vorfinden kénnen (Schmid, 1970; Ténnis u. Nittner, 1968 ; Koecher
u. Burmeister, 1957; Kundert, 1971; Weicker, 1950). Bei Sympathico-
blastombefall der Schiadelbasis mit entsprechenden Hirnnervenldsionen
wird dieser dann zuweilen als zentrale Neurofibromatoseform verkannt.
Probeexcisionen der Hautblastome erméglichen jedoch eine histologische
Verifikation.

Trotz bekannter Spontanheilungen durch Regression infolge Blutung,
Nekrose, Verkalkung (Gross, Farber u. Martin, 1959; Wittenborg, 1950;
Wyatt u. Farber, 1941) sowie durch histiogenetische Ausreifung (Fox,
Davidson u. Thomas, 1959; Cushing u. Wolbach, 1927; Bill, 1968;
Greenfield u. Shelley, 1965; Hastings, Pollock u. Snyder, 1961; Gross,
Farber u. Martin, 1959) und trotz der groBen Strahlensensibilitit 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 circumscripten N. s., gegebenenfalls in 2 Sit-
zungen. Die Operation in 2 Sitzungen wird neurochirurgischerseits dann
notwendig, wenn die Wirbelséiule in groBerer Ausdehnung tumorts
befallen ist und mehrere Intervertebrallocher mit Blastomgewebe durch-
setzt sind, wodurch bei einzeitigem Eingriff die Stabilitit der Wirbelsdule
leiden kann. Die Kombination mit getrennter Geschwulstlokalisation in
verschiedenen Koérperhohlen (Thorax, Abdomen, Becken) erfordert die
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zusétzliche chirurgische bzw. gynédkologische Intervention. Es hingt von
den jeweils vorherrschenden Krankheitserscheinungen ab, wer die erste
Operationssitzung vornimmdt.

Therapieversuche mit Cytostatica (Willich u. Buschmann, 1964;
Thurman, Fernbach u. Sullivan, 1964; Bachmann, 1962; Kontras u.
Newton, 1961; Weicker, 1950) zeitigten bisher keine dauerhaften posi-
tiven Resultate. Nahezu einheitlich wird von allen Autoren eine inten-
sive postoperative Rontgenbestrahlung empfohlen, auch dann, obschon
Metastasen nachweisbar sind (Wyatt u. Farber, 1941 ; Goldman, Winterling
u. Winterling, 1965; Buschmann u. Willich, 1964; King, Storaasli u.
Bolande, 1961; Dargeon, 1960; Andersen u. Perrin, 1959; Farber, 1940)
und bisweilen primir rontgenresistente Félle vorkommen (Glanzmann,
1949). Immerhin lieB sich eine Besserung des Krankheitsverlaufs durch
die Nachbestrahlung genauso bei nicht totaler Tumorresektion erreichen
(Rainero, Buffoni, Bertolini u. Rizzo, 1965 ; Gross, Farber u. Martin, 1959;
Koop, Kiesewetter u. Horn, 1955), und selbst ausschlieSliche Radio-
therapie brachte bemerkenswerte Erfolge (Grob, 1957 ; Seaman, 1957 ; Uhl-
mann u. v. Essen, 1955, Wittenborg, 1950), so dal3 die Prognose des N. s.
heute nicht mehr als infaust beurteilt werden darf.
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