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Circumscribed Arachnoidal Sarcoma Adherent to the Vertebral Artery
Causing Recurrent Subarachnoid Hemorrhage

Summary. We report the case of a 10-year-old boy who died from recurrent
subarachnoid hemorrhage 6 months after the initial symptoms. Despite an extensive
diagnostic work-up, the site of the leakage could not be established. At autopsy a
mass the size of 0,5X 0,5 cm was found in the posterior fossa impinging upon the
right vertebral artery and eroding the vessel wall. Histologically the tumor appeared
to be an example of the so-called “‘circumsecribed arachnoidal cerebellar sarcoma’ of
Foerster and Gagel. Attention is called to the unusual clinical presentation of this
tumor. The classification and histogenesis of this special form of medulloblastoma
are discussed.

Key words: Subarachnoid Hemorrhage — Brain Tumors of Childhood —
Cerebellar Tumors — Circumscribed Arachnoidal Cerebellar Sarcoma — Medullo-
blastoma.

Zusammenfassung. Bericht iiber einen 10 Jahre alten Jungen, welcher nach
6monatiger Krankheitsdauer unter dem Bilde rezidivierender spontaner Subarach-
noidalblutung verstarb. Trotz eingehender klinisch-diagnostischer MaBnahmen
konnte die Blutungsquelle zu Lebzeiten des Kindes nicht festgestellt werden. Erst
bei der Sektion wurde ein ca. 0,5x 0,5 cm groBler Gewebsknoten der hinteren
Schidelgrube eruiert, welcher der rechten A. vertebralis angelagert war und die
Wand dieses Gefidlles arrodiert hatte. Aufgrund seiner Feinstruktur war der Tumor
als umschriebenes Arachnoidealsarkom des Kleinhirns (Foerster u. Gagel) einzuord-
nen. Die Besonderheit des klinischen Verlaufes und Fragen zur Klassifikation und
Genese dieser zur Gruppe der sogenannten Medulloblastome gehérenden Tumorart
werden diskutiert.

Schliisselworter: Spontane Subarachnoidalblutung — Kindliche Hirntumoren —
Kleinhirntumoren — Umschriebenes Arachnoidealsarkom — Medulloblastom.

Unter den Ursachen der spontanen Subarachnoidalblutung (SAB)
stehen GefiaBfehlbildungen — Aneurysmen und Angiome — an erster
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Stelle. Thr prozentualer Anteil schwankt je nach den Untersuchergruppen
zwischen 50—90%, (Tonnis u. Walter, 1966; Locksley, 1966; Scheid u.
Gibbels, 1961; Walter u. Schiefer, 1969). Nach Heidrich (1970) diirfte ein
Prozentsatz von 50—60 den Tatsachen am ehesten gerecht werden.
Addiert man hierzu einen Anteil von 10—30°/, ungeklirter Fille (Tonnis
u. Walter, 1966), d. h., Fille, bei denen keine Blutungsquelle gefunden
wird, so bleibt noch eine kleinere Gruppe spontaner Subarachnoidal-
blutungen, deren Ursache iber eine breite Skale von Grundkrankheiten
streut und die nach Heidrich (1970) in vielen Abbandlungen zu diesem
Thema nicht gentigend Beachtung gefunden hat. Neben entziindlichen
Erkrankungen, allergischen Reaktionen, Intoxikationen, hdmorrhagischer
Diathese, thermischer Schidigung, Embolie und Wochenbett sind hier
vor allem intracranielle Tumoren (etwa 4°/)) zu nennen (Walton, 1953;
Horster u. Walter, 1961; Sands, 1941). Bei den in der Literatur be-
schriebenen Tumorféllen mit SAB handelt es sich meist primér um Blu-
tungen in das Tumorgewebe, die erst sekundir — wenn der Tumor die
Rinde durchbrochen und Anschlufl an die weichen Héute gefunden hat —
weiter in den Subarachnoidalraum vordringen (Heidrich, 1970, 1966;
Nathanson et al., 1953; Glass u. Abbott, 1955). Haufig wird der Tumor
vor Auftreten der Blutung diagnostiziert, gelegentlich kann die SAB ein-
mal erstes oder einziges klinisches Zeichen eines Tumors sein (Hemmer
et al., 1970). Nur in seltensten Fillen fihrt der Tumor direkt zur Arrosion
eines Hirnbasisgefdfles und téduscht so das Bild eines rupturierten
Aneurysma vor.

Wir hatten Gelegenheit, die Krankengeschichte eines 10jshrigen Jun-
gen zu verfolgen, bei dem sowohl die klinische Symptomatik als auch die
makroskopische Betrachtung des Gehirns bei der Sektion das Vorliegen
einer GefidBfehlbildung mit Ruptur nahelegten. Erst die feingewebliche
Untersuchung des als Aneurysma imponierenden kleinen Gewebs-
knotens an der rechten A. vertebralis erbrachte als Blutungsursache einen
seltenen Tumor, welcher mit dieser Lokalisation und der Komplikation
einer GefiBarrosion unseres Wissens noch nicht beschrieben worden ist.
Die detaillierte Darstellung dieses Falles soll Gegenstand der vorliegenden
Arbeit sein.

Kasuistik

Th. E., geb. 23. 2. 1961, gest. 3. 9. 1971.

Angaben zur Vorgeschichte. Friihere Erkrankungen. Masern, Roételn, Wind-
pocken.

Jetzige Anamnese. Im Frithjahr 1971 erstmals 3 Tage lang Kopfschmerzen mit
TUbelkeit. Am 16. 7. 1971 erneut Kopfschmerzen, vom Nacken ausstrahlend mit
Brechreiz sowie Erbrechen ohne Fieber. Am 19. 7. 1971 stationiire Aufnahme aus-
wirts: Bei der Aufnahme Meningismus und frisch-blutiger Liquor bei Lumbal-
punktion. Linksseitige Stauungspapille. Am 20. 7. 1971 Anisokorie. Bei leichten
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Kopfbewegungen starker Schwindel und Ubelkeit. Verlegung in die Neurochirur-
gische Abteilung des Nervenkrankenhauses Ginzburg.

Aufnahmebefund. Pupille re. weiter als li., triige Lichtreaktion, Papillen-
unschirfe beiderseits, starker Meningismus, Babinski beiderseits positiv. Sonst keine
neurologischen Ausfille. Psychisch ist der Pat. orientiert, antriebsverarmt. Dauernde
Klagen tiber Kopfschmerzen. Erneute Lumbalpunk’clonen ergaben auch hier wieder
jeweils maBig frisch-blutigen Liquor.

Carotisangiographie li. und re. Weiter Anteriorbogen, keine Mittellinienver-
schiebung, kein sicherer Anhalt fiir eine Gefafifehlbildung.

Vertebralisangiographie. Starke GefdaBftllung im Bereich der re. Kleinhirn-
hemisphére, ausgesprochener Hochstand und Weitstellung der Schlinge der A. cere-
belli posterior inferior, kein Anhalt fir Angiom oder Aneurysma (Abb.1a und b).

Aufgrund dieser Befunde verdichtete sich der Verdacht auf einen raumfordern-
den ProzeB in der hinteren Schédelgrube. Eine Trepanation der hinteren Schidel-
grube erschien indiziert.

Operationsbericht (vom 29.7.1971). Osteoklastische Trepanation der hinteren
Schédelgrube nach Anlegen einer Ventrikeldrainage frontal re. Nach Er6ffnung der
elastisch gespannten Dura treten beide Kleinhirnhemisphiren unter miBigem
Druck leicht hervor, re. stirker als li. Die unerdffnete Arachnoidea der Cisterna
magna wolbt sich massiv vor, die Zisterne erscheint vergréfiert im Sinne einer
Arachnopathie. Nach Eroffnung der Arachnoidea flieBt klarer Liquor im Schwall
ab. Der gesamte Kleinhirnbereich ist danach deutlich entstaut. Die weit ausein-
anderliegenden und hochstehenden Tonsillen wie auch beide Kieinhirnhemisphiiren
riicken leicht gegen die Mittellinie und nach dorsal vor. Inspektion des unauffilligen
4. Ventrikels bis zum Aquaedukteingang. Kein Tumor erkennbar. AnschlieBend
Inspektion beider Tentoriumunterflichen sowie des re. und li. Kleinhirnbriicken-
winkels. Auch hier kein Anhalt fiir Tumor. Eingehen in die re. Kleinhirnhemisphire
ergibt ebenfalls keinen Tumornachweis. AnschlieBend Spaltung des Mittelwurm-
bereiches. Auch hier kein Tumor auffindbar. Beendigung der Operation mit Ein-
nihen eines Durapatches und Wundverschluf}. Postoperatives Erwachen des Kindes
komplikationslos.

Zusammenfassung des Operationsergebnisses. Cystische Arachnopathie im Bereich
der Cisterna magna mit starkem Aufstau des Liquors. Kein Anhalt fiir Tumor. Die
Ursache der Subarachnoidalblutungen mufl durch weitere MaBnahmen geklirt
werden.

Weiterer Verlauf. Postoperativ zunéchst status idem. Unter Beibehaltung der
Ventrikeldrainage bis 14. 8. 1971 und nachfolgenden wiederholten Lumbalpunk-
tionen mehrmals thglich jeweils deutliche Liquor-Drucksteigerung und wiederholte
Subarachnoidalblutungen. Zunehmende Hirndruckzeichen. Rickliufiger All-
gemeinzustand. Somnolenz. Am 2. 9. 1971 Krimpfe, am 3. 9. 1971 Atemstillstand,
Intubation, Beatmung, nach 1 Std Kreislaufversagen und Exitus letalis, 5 Wochen
nach der operativen Exploration der hinteren Schidelgrube.

Klinische Diagnose. Therapieresistente rezidivierende Subarachnoidalblutung
unklarer Genese (hdmophile Systemerkrankung? Aneurysma oder Angiom in
Gehirn oder Rickenmark 7).

Allgemeinpathologischer Befund (SN 466/71)'. Zeichen massiver Aspiration in
die Lungen mit hémorrhagischer Pneumonie. Peptische Oesophagitis. Andauung
des Magens. Stauungszeichen der Leber.

1 Prosektur der Abteilung fiir Pathologie I, Universitat Ulm, Prof. Dr. O. Ha-
ferkamp.
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Abb.1aund b
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Abb.2. Blick auf die Hirnbasis. Ausschnitt. ErbsgroBer Tumorknoten an der
rechten A. vertebralis (Pfeil) nach Abpréparation der Blutkoagel

Neuropathologischer Befund (SN 508]71). Bei der makroskopischen Betrachtung
des Gehirns erkennt man an der Hirnbasis und an der Dorsalseite des Riickenmarkes
Reste dlterer und frischerer Subarachnoidalblutungen. Die Ventralseite der Medulla
oblongata wird unterhalb der Olivenhécker von geschichteten derben Blutkoageln
ummavuert. In den Blutmassen sind beide Vertebralarterien eingeschlossen. Nach
vorsichtiger schichtweiser Entfernung der Blutkoagel 148t sich an der re. A. verte-
bralis ein ca. 0,5 0,5 cm messendes, kugeliges, nach ventral gerichtetes, als Gefif3-
aussackung imponierendes Gebilde mit briichig, lamellirer Wandstruktur freilegen,
dessen Lumen véllig obliteriert erscheint (Abb.2). Durch dieses Gebilde wird die re.
laterale Circumferenz der Medulla oblongata eingedellt, das verlingerte Mark ins-
gesamt leicht nach dorsal verlagert, die re. Pyramide abgeflacht. Die Subarach-

Abb.1a und b. Vertebralis-Angiographie durch Direktpunktion rechts (Subtrak-
tion). a Anterior-posterior; b seitlich. Glatte GefaBfilllung ohne Wandauffillig-
keiten an der rechten A. vertebralis. Pathologische Topographie und Nadellage bei
Angiographie lassen die Moglichkeit offen, daB der Tumorbereich direkt punktiert
wurde und evtl. deswegen nicht zur Darstellung kam. Auffillig der weite Schlingen-
verlauf der A. cerebelli posterior inferior im Seitbild (Liquorstau in der Cisterna
magna ?) und das atypische GefaBknsuel (Pfeil, Projektionseffekt ?) der Mittellinie
im a.-p.-Bild



6 E. Rothemund und P. C. Potthoff

Abb. 3. Tumor in toto geschnitten. Ubersicht. Firbung H.-E.

noidalblutung ist unterhalb der re. Olive in das medullédre Gewebe eingebrochen und
reicht keilférmig bis nahe an den Zentralkanal heran. Die Intumescentia cervicalis
des Riickenmarkes zeigt eine deutliche Volumenzunahme, in der Schmetterlingsfigur
finden sich in Hoéhe von C 7—Th 1 mehrere kleine, dltere Nekrosen. Die weichen
Hiute sind im Bereich der basalen Zisternen fibrotisch verdickt und von orange-
braunlicher Farbung, iiber der Konvexitdt diffus getriibt. Verquellung der Fora-
mina Luschkae. Das gesamte Ventrikelsystem ist stérkergradig erweitert, sein
Ependym glatt und glinzend. Die pialen und intracerebralen Gefiéfle sind nur
gering mit Blut gefillt, das Hirngewebe zeigt eine auffallende Blisse. Im Kleinhirn-
wurm erdnublgrofler dlterer, operativer Substanzdefekt. In der re. Kleinhirn-
hemisphére paramedian angelegter Stichkanal (Probepunktion), welcher in eine
zwetschgenkerngroBe, dltere, subcorticale Nekrose miindet. An GroB- und Kleinhirn
Zeichen miBig gesteigerten Hirndruckes.

Mikroskopisch stellt sich der als Aneurysma imponierende Knoten an der re.
A, vertebralis als kleiner kompakter Tumor dar. Im Ubersichtsbild zeigt das Tumor-
gewebe eine lobuldre Struktur (Abb.3), die besonders mit der Retikulin- und Binde-
gewebsfirbung deutlich wird (Abb.4). Areale mit reichlich Retikulin- und Kollagen-
fasern — zwischen denen die Tumorzellen bandférmig angeordnet sind und mehr-
fach sinusartige Hohlrdume begrenzen — umschlieBen groBere und kleinere reti-
kulinfreie, homogene Inseln mit gleichmiiBig verstreuten Tumorzellen ohne cha-
rakteristische Anordnung. Die Tumorzellen selbst sind mittelgro3, miBig polymorph
und besitzen einen unterschiedlich dichten Chromatingehalt. In den Inseln iiber-
wiegen die helleren Zellkerne, in den bindegewebsreichen Arealen die dunkleren
(Abb.5 und 6). Der stiirkere Chromatingehalt der trabeculir angeordneten Tumor-
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Abb.4. Retikulinfaserfirbung nach Kelemen. Retikulinreiche Areale begrenzen

retikulinfreie Inseln. Vergr. 40fach, negativ

Abb.5. Ausschnitt aus den retikulinfreien homogenen Arealen. Keine charakte-

ristische Anordnung der Zellen. Farbung H.-E. Vergr. 100fach, negativ
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Abb.6. Ausschnitt aus den retikulinreichen Arealen. Trabeculire, etwas dichtere
Anordnung der Zellen. H.-E.-Féarbung. Vergr. 160fach

zellen wird z. T. aber auch durch die dichtere Lagerung der Kerne vorgetduscht.
Einzelne Mitosen sind erkennbar. Den Untergrund der Inseln bildet ein filigran-
artiges Netzwerk aus PAS:positiven, silbernegativen Fasern. Weiterhin erkennt
man mit der PAS-Farbung im Stroma zahlreiche ovale, PAS-positive Kérperchen
von 1'/,—2facher Kerngrofe.

Auf mehreren Schnitten aus dem Grofhirn sind die weichen Haute unregelmsBig
und teilweise fleckférmig mit Lymphocyten und Makrophagen infiltriert. Stéarkere
Speicherung von Blutabbaupigment in den Makrophagen. Im Hirngewebe selbst
findet sich eine beginnende metastatische Herdencephalitis.

Bypikrise. Als Ursache der rezidivierenden und nach 6monatigem
Krankheitsgeschehen zum Tode fithrenden Subarachnoidalblutungen
konnte bei der Obduktion des 10jdhrigen Kindes schlieBlich ein
0,5 % 0,5 em messender Tumor der hinteren Schéidelgrube eruiert werden,
welcher der rechten A. vertebralis angelagert war und die Wand dieses
GefiBes arrodiert hatte. Aufgrund seiner Feinstruktur ist der Tumor als
,,umschriebenes Arachnoidealsarkom des Kleinhirns® einzuordnen.

Diskussion

Spontane Subarachnoidalblutungen (SAB) im Kindesalter sind ein
seltenes Ereignis. In den groBien Statistiken von Laitinen (1964, zit. nach
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Heidrich) und Locksley w. Mitarb. (1966), die zusammen ein Unter-
suchungsgut von etwa 1500 Féllen iberblicken, sind sie zu ca. 3%/, ver-
treten. Heidrich (1970) konnte sie in seinem eigenen Krankengut unter
300 Fallen 13mal beobachten (4,3°/,). Prenzel schitzte die bis zu seiner
1950 erschienenen Arbeit publizierten Félle auf ca. 30. In dem Material
von Heidrich (1970) fanden wir in einem einzigen Fall einen Hirntumor
als Ursache angegeben. Glass u. Abbott, welche die Literatur iber
Subarachnoidalblutungen bei Hirntumoren bis 1955 zusammenstellten,
konnten insgesamt 9 Fille unter 15 Jahren entdecken. Die Mehrzahl
der SAB wird im Kindesalter wie auch bei den Erwachsenen durch
rupturierte Aneurysmen verursacht.

Unter dem Einflufl dieser Kenntnis hatten wir auch den kleinen, un-
scheinbaren, gefilladhdrenten Knoten bei der makroskopischen Be-
trachtung des Gehirns als Aneurysma fehlgedeutet und nur durch die
histologische Untersuchung wurde seine tumordse Natur offenkundig. Es
erscheint uns daher nicht ausgeschlossen, daf sich unter den rupturierten
Aneurysmen der hinteren Schédelgrube in den Statistiken der Literatur
weitere Falle dieser Art verbergen. Wegen der Besonderheit dieser
Tumorart halten wir noch einige Bemerkungen zur Klassifikation und
Morphologie in Verbindung mit der Problematik unseres Falles fiir an-
gebracht.

Tumoren dieser Art gehdren nach eingehenden Untersuchungen von
Rubinstein u. Northfield (1964) sowie den weiterfithrenden Untersuchun-
gen von Gullotta (1967) in die Gruppe der dysgenetischen Geschwiilste
und im engeren Sinne zu den sogenannten Medulloblastomen. Von den
genannten Autoren werden sie von den rasch wachsenden , klassischen,
»groBzelligen Medulloblastomen als ,,desmoplastische oder ,klein-
zellige, langsamer wachsende Form abgegrenzt.

Dariiber hinaus zeigen sie im Unterschied zu den ,typischen®, sich
diffus intracerebellir in der Mittellinie ausbreitenden Tumoren ein aus-
gesprochen umschriebenes, knotenformiges Wachstum. Letztere liegen
haufig partiell oder vollstindig extracerebellir, den lateralen Kleinhirn-
abschnitten anhaftend und werden im englischen Schrifttum daher haufig
auch als ,lateral-lobe-medulloblastoma® bezeichnet (Rubinstein wu.
Northfield, 1964). Wahrend die klassische Form tiberwiegend im frithen
Kindesalter auftritt (bis zum 6. Lebensjahr), wird die circumscripte
Form mehr im Jugend- oder frithen Trwachsenenalter beobachtet
(15.—25. Lebensjahr). Feingeweblich zeigen die Tumoren dieser Unter-
gruppe eine alveoldre Struktur, welche durch den Aufbau aus zwei
verschiedenen (ewebskomponenten — einer retikulinreichen, trabe-
culdren und einer retikulinfreien— zustande kommt.

Wenn der Tumor im vorliegenden Fall auch die obengenannten
Kiriterien fiir seine Artdiagnose weitgehend erfiillte, so zeigte er doch
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insofern eine Besonderheit, als er an keiner Stelle mit der Kleinhirn-
oberfliche verbunden war. Dies erscheint uns wiederum wichtig, da die
Herkunft dieser Tumoren aus dem Neuroektoderm noch immer um-
stritben ist. Aufgrund mehrerer Kriterien (s. bei Gullotta) wurden
Medulloblastome lange Zeit als neuroektodermale Tumoren angesehen.
Erst Gullotta konnte aufgrund eingehender Untersuchungen insbeson-
dere mit Hilfe der Gewebekultur und aus dem Vergleich mit anderen
unreifen Tumorarten wahrscheinlich machen, dafl es sich bei den so-
genannten Medulloblastomen um unreife leptomeningeale Tumoren oder
um mesoneuroektodermale Mischgeschwiilste handelt. Gerade bei den
extracerebellir liegenden, umschriebenen Formen erschien eine neuro-
ektodermale Herkunft schon fritheren Beobachtern unwahrscheinlich
und nicht ohne Grund wurden sie von ihren Erstschreibern (Foerster u.
Gagel, 1939; Marquardt, 1941) als ,,umschriebene Arachnoidealsarkome
des Kleinhirns bezeichnet. Wenn Rubinstein u. Northfield (1964) mit
ihren ausgedehnten Untersuchungen auch iberzeugend darlegen konn-
ten, daB diese Tumoren mit der ,,adulten” oder ,,desmoplastischen
Form der Medulloblastome identisch sind, so halten wir ihre Ansicht
iiber die neuroektodermale Entstehung aus oberflichlichen Anteilen der
Kornerschicht gerade auch im Hinblick auf den vorliegenden ¥all nicht
fiir wahrscheinlich. Die Theorie tiber die mesenchymale Entstehung aus
den Leptomeningen kénnte durch unseren Fall dagegen eine Stiitze
erfahren.

Um die mesenchymale Natur des vorliegenden Tumors zu unter-
streichen sind wir auch bei der alten Bezeichnung ,;umschriebenes
Arachnoidealsarkom* geblieben.

Den Tumoren dieser Gruppe wird aufgrund ihres umschriebenen
Wachstums, ihrer extracerebelliren Lage und ihrer reiferen Zelldifferen-
zierung eine etwas bessere Operabilitit und Prognose als den sogenannten
klassischen Medulloblastomen zugeschrieben (Soejima et al., 1973). Der
ungewéhnliche klinische Verlauf kann im vorliegenden Fall nur durch
die Tage des Tumors erklirt werden, da der Tumor bei seiner Kleinheit
nicht raumfordernd war. Gullotta (1967) hebt wohl die starke infiltrative
Fihigkeit in unmittelbarer Umgebung des Geschwulstknotens hervor
und erwihnt auch die Infiltration von Venenwinden. Die vollige Zer-
storung einer Arterienwand mit GefaBruptur konnten wir allerdings in
keiner Beschreibung finden. Da die Tumoren in die groBe Gruppe der
dysgenetischen Geschwiilste gehoren, taucht die Frage auf, ob die be-
troffene A. vertebralis in unmittelbarer Nachbarschaft des Tumors tiber
die Zellinfiltration des Tumors hinaus eine angeborene Wandschwiche
aufwies. Aneurysmen der A. vertebralis sind primér ein relativ seltener
Befund (Walter u. Schiefer, 1969). Bei dem weitgehend nekrotischen
Zerfall dieses GefiaBabschnittes in der Blutung konnte dies im vorliegen-
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den Fall nicht mehr mit Sicherheit abgeklart werden. Die unmittelbar
vor- oder nachgeschalteten Gefillbezirke zeigten auBer einer méBigen
Intimaproliferation einen regelrechten dreigeschichteten Wandaufbau
mit normal ausgebildeter Elastica interna. Die enge Verbindung mit der
GefaBwand selbst wiirde die sarkomatose Natur des Tumors weiter un-
terstreichen. So erscheint uns der Tumor von klinischer Seite als Beitrag
zur rezidivierenden Subarachnoidalblutung und von morphologischer
Seite als Beitrag zum Problem des sogenannten Medulloblastoms er-
wahnenswert.
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