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Haemangioblastoma of the Central Nervous System

A Clinical Study

Summary In a survey of 46 patients with haemagioblastoma of
the CNS (Neurology Dept University Hamburg, 1950-1980)
most (n = 40) were found to have angioblastomas of the cere-
bellum (Lindau tumors) Of these patients 21 were re-examined
in 1983.

Headache was the most frequent initial symptom ( 43 %),
and within this group one-third ( 10 %-15 %) had dizziness,
sensorymotor deficits and cerebellar gait disturbances Signs of
elevated intracranial pressure much more often led to the cor-
rect diagnosis than dizziness or dystaxia.

After the introduction of CCT to the diagnostic procedure
the combined evaluation of angiography of the vertebral arte-
ries and CCT always permitted the correct diagnosis The low
neurosurgical mortality rate ( 13 5 %) has decreased to O %
within the last decade No relapses were found in 21 re-exami-
nations including CCT and EOG compared to a frequency of
9.7 % in all 46 cases Significantly less often than expected from
other data we found: signs of possible hereditary influence
( O %), multiple tumor localization combined with angiomatosis
retinae ( 0 %), polyglobulia ( 10 8 %) Psychopathologically
relevant signs ( 45 6 %) were, in all cases, combined with signs
of increased intracranial pressure.

The results of our re-examination demonstrate that late
postoperative deficits as well as possible relapses are earlier
and more precisely evaluated by the combined use of clinical
examination, CCT and EOG.

Key words: Haemangioblastoma Lindau tumor von Hippel-
Lindau disease Cerebellar function EOG

Zusammenfassung Bei 46 Patienten mit einem Hamagio-
blastom des Zentralnervensystems (Neurologische Universi-
tats-Klinik Hamburg-Eppendorf, 1950-1980) fanden sich fiber-
wiegend (n = 40) Kleinhirnangioblastome (Lindau-Tumoren),
von denen 21 im Jahre 1983 nachuntersucht wurden.

Kopfschmerz als Initialsymptom fand sich etwa dreimal so
haufig wie Schwindel, sensomotorische Ausfalle und cere-
bellare Gangst 6 rung ( 43 % zu 10-15 %) Hirndrucksymptome
waren hufiger diagnostisch wegweisend als Schwindel und
Gangst 6 rung Seit der Einfuihrung des CCT erlaubte die
zusammengefa 13 te Beurteilung von CCT und Vertebralisangio-
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graphie immer die zutreffende preoperative Diagnose Die
geringe Gesamtoperationsmortalitat von 13,5 % konnte im
letzten Jahrzehnt auf 0 % gesenkt werden Bei einer Gesamt-
rezidivhaufigkeit von 8,7 % fand sich bei 21 Nachuntersuchun-
gen einschlie Blich CCT und EOG kein Rezidiv.

Nicht so haufig wie bisher allgemein angenommen, kamen
in unserem Krankengut vor: Familiare Hiufung ( O %), mul-
tiple Tumorlokalisationen und gleichzeitiges Vorkommen mit
Angiomatosis retinae ( O %), Polyglobulie ( 10,8 %) Psychische
Veranderungen ( 45,6 %) lielen sich stets nur bei gleichzeitig
bestehender Hirndrucksymptomatik nachweisen.

Die Ergebnisse der Nachuntersuchungen zeigen, da B Rest-
storungen bzw mgliche Rezidive genauer und frfiher als
durch die klinische Untersuchung allein mit einer zusammen-
gefa Bten Beurteilung von CCT und EOG erkannt und verlaufs-
ma 13 ig objektiviert werden k 6 nnen.

Schliisselw 6 rter: Hamangioblastom Lindau-Tumor von
Hippel Lindau'sche Krankheit Kleinhirnfunktion EOG

Einleitung

Das Kleinhirnangioblastom nach seinem Erstbeschreiber
Arvid Lindau ( 1927) auch Lindau-Tumor genannt ist eine
Gefal Bgeschwulst, die aus Kapillaren aufgebaut ist und in den
meisten Fllen Zysten verschiedener Gro Be bildet, wobei das
solide Angioblastom selbst in der Wand dieser Zyste sitzt.

Der Lindau-Tumor kann im Rahmen der von Hippel-Lin-
dau'schen Erkrankung Teil eines mehrere Organe betreffen-
den Krankheitsbildes sein, das angiomat 6 se Manifestationen
an Retina und Kleinhirn, sowie hypernephroide Tumoren der
Nieren, Zysten und Tumoren des Pankreas, der Nebenniere
und der Epididymis umfa Blt Diese Manifestationen sind
jedoch ebenso selten, wie die familiare Haufung und sie wer-
den mit recht unterschiedlicher Haufigkeit in der bisherigen
Literatur angegeben l 7,12,13,16,19,22 l.

Pathogenetisch liegt eine embryonale Fehlbildung vor, die
autosomal-dominant mit schwacher Penetration vererbt wird
l 7,8,20 l Die Haufigkeit wird mit 0 7-2 % aller Hirngeschwul-
ste bzw mit 7-12 % aller Tumoren der hinteren Schadelgrube
angegeben l 4,5,13,17,18,21,26 l.

Die klinische Symptomatik besteht bei der hufigsten
Lokalisation im Kleinhim aus den typischen Herdzeichen die-
ser Region wie cerebellare Dystaxie, Sprechst 6 rungen und
Nystagmus Durch die Nachbarschaft zum 4 Ventrikel und
zum Aquadukt kann es jedoch je nach Gr 6 Be der Zyste -
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friihzeitig zum Verschlu B der Liquorwege kommen und damit
zur Symptomatik des Verschlu B-Hydrocephalus mit progre-
dienter Hirndrucksymptomatik Dadurch wird die Herd-
symptomatik uiberlagert und die Diagnosestellung keineswegs
erleichtert Im Verdachtsfall wird die Diagnose mit genauer
Tumorlokalisation durch das cerebrale Computer-Tomo-
gramm und vor allem durch die Vertebralisangiographie ge-
sichert.

Die Therapie besteht in der operativen Totalexstirpation
des gutartigen Tumors In Fallen von fortgeschrittenem Ver-
schlu 13-Hydrocephalus mug ggf eine druckentlastende Ventil-
operation erfolgen, bevor der Tumor im Bereich der hinteren
Schadelgrube direkt operativ angegangen werden kann.

Es war das Ziel dieser Arbeit, Daten der Vorgeschichte, kli-
nische Befunde sowie die Katamnesen von Patienten mit ZNS-
Hdmangioblastomen aus unserer Klinik zusammenfassend zu
bewerten und im Verlaufsaspekt mit alteren klinischen Erfah-
rungsberichten zu vergleichen Im Rahmen einer Nachunter-
suchung aller erreichbaren ehemaligen Patienten sollte einer-
seits der Grad der moglicherweise noch vorhandenen cerebra-
len bzw cerebellaren Defektsymptomatik festgestellt werden;
andererseits sollte insbesondere zur Frage eines Tumorrezidivs
mit Hilfe der nichtinvasiven cerebralen Computer-Tomogra-
phie (CCT) Stellung genommen werden Gerade zu diesen
Fragen liegen mit modernen Untersuchungsverfahren bisher
keine geniigenden Erfahrungsberichte anhand grf 63 erer Fall-
zahlen vor.

Ergebnisse

A Patientengut

Zur Auswertung kamen die Akten von 46 Patienten, die in den
Jahren 1950-1980 in unserer Klinik diagnostiziert und thera-
piert wurden In 40 Fallen handelte es sich um ein Kleinhirn-
angioblastom, in 2 Fallen um ein spinales Angioblastom und in
je 1 Fall lag der Tumor im Stammganglienbereich, in der
Pons, im 4 Ventrikel bzw in der Medulla oblongata.

Zu der 1983 erfolgten Nachuntersuchung (einschlie Blich
EEG, CCT und DC-EOG) kamen 21 Patienten.

Die 46 Patienten setzten sich aus 21 Frauen und 25 Mannern
zusammen, entsprechend einem Verhailtnis von 45,6 %:
54,4 %, mit einem Hiufigkeitsgipfel fur beide Geschlechter im
40 bis 50 Lebensjahr 40 Patienten ( 87 %) waren z Zt der kli-
nischen Manifestation alter als 30 Jahre bei einem Durch-
schnittsalter von 43,8 Jahren.

Sichere Anhaltspunkte ffir eine familiar Haufung von
Hamangioblastomen ergaben sich in keinem Fall So ergaben
sich auch keine Anhaltspunkte i S der von Hippel-Lindau-
'schen Erkrankung.

B Initialbeschwerden und preoperative Befunde

Als erstes und fuihrendes Symptom iiberwiegt der im Nacken-
Hinterkopfbereich und frontal betonte Kopfschmerz bei 20 der
46 Patienten ( 43 %, siehe Abb 1), der bei 11 Patienten von
vornherein mit ungerichtetem Schwindel kombiniert war, bei 2
Patienten zusatzlich mit Erbrechen Schwindel trat bei 7
Patienten als erstes Symptom auf, in 2 Fallen davon mit Ubel-
keit und Erbrechen Sechs Patienten klagten zuerst fiber moto-
rische und sensible Ausfille In dieser Gruppe befanden sich

Haufigkeitsverteilung der I nitialbeschwerden

Abb 1 Haufigkeitsverteilung der Initialbeschwerden

Gesamthaufigkeit subjektiver Symptome

Abb 2 Gesamthaufigkeit subjektiver Symptome zum Zeitpunkt der
Diagnosestellung

die beiden Patienten, deren Angioblastome im Thorakal bzw.
Cervicalmark lokalisiert waren.

Kopfschmerz trat als Hauptbeschwerde bei 34 Patienten
( 74 %, siehe Abb 2) auf; seine Lokalisation war meist occipital
mit Ausstrahlung nach frontal Die auf eine Kleinhirnaffektion
hindeutende Angabe einer Gangst 6 rung trat bei 31 Patienten
( 67,4 %) auf Von 18 Patienten, die uiber eine Sehst 6 rung klag-
ten, zeigten 16 eine Stauungspapille In 2 Fallen, in denen Flim-
mern vor dem Auge angegeben wurde, bestand ein Nystagmus.

Die psychischen Verdnderungen bestanden aus allgemeiner
Antriebsminderung, Kritikschwache sowie einer allgemeinen
Verlangsamung i S eines hirnorganischen Psychosyndroms.
Diese bei 21 Patienten ( 45,6 %) gefundenen psychopatholo-
gischen Auffilligkeiten waren immer mit einer Hirndruck-
symptomatik bzw mit einem neuroradiologisch nachweisbaren
Hydrocaphalus internus kombiniert.

Eine Stauungspapille fand sich bei 20 Patienten ( 43 %) Ihr
gemeinsames Auftreten mit weiteren Zeichen erhohten intra-
kraniellen Drucks stellt Abb 3 dar Nur in einem Fall war die
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Gemeinsames Auftreten von Hirndrucksymptomen

Abb 3 Stauungspapille und Hirndrucksymptomatik (n = 20)

Stauungspapille isoliertes Hirndruckzeichen Bei den Patien-
ten mit Stauungspapille betrug die Dauer vom Auftreten erster
Symptome bis zur Diagnosestellung 14,1 Monate in 15 nach-
priifbaren Fillen Der gleiche Zeitraum, berechnet fir 11 Fille
ohne Stauungspapille, betrug 13,1 Monate In Anbetracht
der vagen Abschatzung dieser Zahlen lag bei Patienten mit
Stauungspapille kein sicher verlangerter Verlauf bis zur
Diagnosestellung vor, d h die Stauungspapille war nicht unbe-
dingt Ausdruck einer iiberma Big verspatet gestellten Dia-
gnose Von den 44 Patienten mit in der hinteren Schadelgrube
gelegenem Angioblastom wiesen nur 2 ( 4,5 %) keines der Sym-
ptome Kopfschmerzen, Schwindel und Erbrechen auf, wobei
in etwa der Halfte der restlichen Patienten der Symptomen-
komplex ,,Hirndruck" einschlie Blich Stauungspapille fiihrend
war (siehe Abb 3).

Im Unterschied zu diesen fast regelhaft auftretenden Zei-
chen allgemeiner Hirndrucksteigerung fanden sich nur bei 20
Patienten ( 43 %) die Zeichen einer cerebellaren Gang und
Standdystaxie sowie Nystagmus vorwiegend als horizontaler
Blickrichtungsnystagmus (n = 18) Richtung der Fallneigung
im Romberg-Test und Seite der Tumorlokalisation konvergier-
ten nur in 33 % (n = 15) Cerebellre Dysmetrie (n = 13) und
Dysdiadochokinese (n = 8) fanden sich noch seltener.

Abb 4 Typischer CCT-Befund eines
Lindau-Tumors Unteres Halbbild:
Praoperativer Befund mit zystischer raum-
fordernder Formation im Kleinhirnbereich
sowie Zeichen des Verschlu Bhydrocephalus.
Oberers Halbbild: 5 Jahre nach OP ausge-
dehnter OP-Defekt im Bereich der hinteren
Schadelgrube (klinisch-neurologischer Befund
regelrechtl) sowie wieder normalweites
Ventrikelsystem
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Herdsymptome fanden sich also eher unerwartet viel
seltener als allgemeine Hirndrucksymptome.

Polyglobulie Nur bei 5 Patienten mit Kleinhirnangioblastom
lagen die Werte fiir Erythrozytenzahl und/oder Himoglobin
und/oder Hamatokrit au 13 erhalb der Norm Postoperativ kam
es zur Normalisierung der Polyglobulie Die Beschaffenheit
des Tumors war in 2 Fallen solide, in 2 Fallen zystisch; 1 Fall
wurde nicht am Tumor operiert.

Liquoreiwei J 3 Quantitative Liquoreiwei Bbestimmungen lagen
von 14 Patienten vor; den Normbereich (bis 50 mg/100 ml
Liquor) fiberschritten 10 Patienten, der h 6 chste gemessene
Wert betrug 340 mg%, der Mittelwert der pathologischen
Befunde lag bei 221 mg%.

Neuroradiologische Diagnostik Bei den Schadel-R 6 ntgen-
nativaufnahmen zeigte sich nur in einem von 12 Fallen eine
Normabweichung in Form einer unabhangig von dem vorlie-

genden Hamangioblastom zu sehenden basilaren Impression.
Die seit 1976 routinema Big eingesetzte craniale Computer-
Tomographie (CCT) ergab bei seitdem 7 untersuchten Patien-
ten einen eindeutigen Befund mit genauer Tumorlokalisation
in 6 Fallen (siehe Abb 4) Lediglich in einem Fall eines Patien-
ten mit Tumorlokalisation im Halsmarkbereich zeigte sich im
CCT kein eindeutiger Befund Neben dem Tumornachweis
wurde in den iibrigen 6 Fllen dariiber hinaus jeweils ein
Hydrocephalus internus als Ausdruck der bereits bestehenden
Liquorzirkulationsst 6 rung gefunden.

Angiographische Untersuchungen wurden an insgesamt 38
Patienten durchgefiihrt, davon 15 Carotisangiographien mit
indirekten Zeichen eines Hydrocephalus internus (n = 12) In
einem Fall war bereits mittels Carotisangiographie eine Tumor-
lokalisation m 6 glich, da der Tumor im Stammganglienbereich
lag An den iibrigen 23 Patienten wurden 26 Vertebralisangio-
graphien durchgefiihrt ( 3 Patienten wurden zweimal angiogra-

Abb 5 Typischer angiographischer
Befund eines Lindau-Tumors in der rechten
Kleinhirnhemisphare
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phiert); in 21 Fallen konnte der Tumor dabei einwandrei loka-
lisiert werden (siehe Abb 5).

Die Ventrikulographie (n = 24) erganzte die preoperative
Diagnostik, trug aber seit der M 6 glichkeit des CCT zur eigent-
lichen Diagnosestellung nicht mehr entscheidend bei.

C Therapie undpostoperativer Verlauf

Operation Die Craniotomie mit weitgehend radikaler opera-
tiver Entfernung des Tumors war die Therapie der Wahl
(n = 40) Bei den Patienten mit spinalem Tumorsitz erfolgte
die direkte Operation nach Laminektomie Bei einem Patien-
ten, dessen Tumor aufgrund enger Beziehung zur Medulla
oblongata inoperabel war, wurde eine Strahlentherapie durch-
gefiihrt, ebenso wie bei einem Patienten, dessen im Stamm-
ganglienbereich gelegener Tumor bereits angiographisch als
nicht operabel klassifiziert worden war In einem weiteren Fall
zeigte der hauptsachlich in der Kleinhirnhemisphare lokali-
sierte Tumor bei der Operation zusatzliche Anteile in der
Pons, die nicht zu entfernen waren Bei diesem Patienten er-
folgte, ebenso wie bei einem alteren Patienten, lediglich eine
symptomatische Ventrikulokardiostomie-Operation nach
Pudenz.

Beschaffenheit und Lage des Tumors sowie histologische Bestii-
tigung Von insgesamt 58 nachgewiesenen Tumoren (incl 12
Rezidiv-Tumoren bzw Neubildungen) lag eine histologische
Untersuchung mit der Einordnung als Lindau-Tumor in 56 Fal-
len vor In 2 Fallen wurde bei der Operation kein solider
Angiomanteil gefunden und nur eine Zyste operativ entfernt.
Hier konnte erst spater histologisch Angiomgewebe nachge-
wiesen werden.

In der ganz uiberwiegenden Zahl der Falle (n = 34 ; 82,9 %)
fand sich makroskopisch eine Zyste mit solidem Angiom In 3
Fallen ( 7,4 %) fand sich nur ein zystischer, in 4 weiteren Fallen
( 9,7 %) nur ein solider Tumor i S des Angioms Die Angiobla-
stome einschlie 13 lich der Rezidive und Neubildungen (n = 58)
waren vorwiegend in den Kleinhirnhemispharen lokalisiert
( 55,1 %); weniger als V 4 lag im Wurmbereich, alle brigen
Lokalisationen betrugen weniger als 1/5 (siehe Tabelle 1).

Rezidive und Neubildungen Bei 7 Patienten traten mehrfach
Lindau-Tumoren auf In 4 Fallen handelte es sich um Rezidive,
in den anderen Fallen um echte Neubildungen (neuer Tumor
mit veranderter Lokalisation) Das zeitliche Intervall zum vor-
ausgegangenen Tumor verkiirzt sich mit der Rezidivhaufigkeit
(siehe Tabelle 2) Der Mittelwert dieses Zeitabstandes bis zum

Tabelle 1 Hamangioblastoma des ZNS: Lokalisation der Tumoren
(n = 58)

Lokalisation Anzahl der Prozent-
Tumoren satz

Rechte Kleinhimhemisphare 19 32,7 %
Linke Kleinhirnhemisphare 13 22,4 %
Mittellinienbereich 13 22,4 %
Medulla oblongata 3 5,2 %
Kleinhirnbruckenwinkel 2 3,4 %
Vierter Ventrikel 2 3,4 %
Spinalmark 2 3,4 %
Pons 1 1,7 %
Unklare Aktenangabe 2

Tabelle 2 Hamangioblastome des ZNS: Lokalisation und zeitliches
Intervall nacheinander aufgetretener Tumoren (n = 7)

Pat Nr 1 Tumor 2 Tumor 3 Tumor 4 Tumor

1 re H Stammggl.
ca 48

2 re H Med obl.
ca 132

3 re H re H re H re H
ca 78 33 36

4 Wurm Wurm Wurm Wurm
180 84 43

5 Kleinh 4 Ventrikel
briickenw 193

6 Wurm Wurm Wurm
179 20

7 re H re H.
137

Die Zahlen geben das Intervall in Monaten zwischen den nacheinander
aufgetretenen Tumoren an.

Auftreten des jeweils zweiten Tumors betrug 132 Monate;
beim 3 und 4 Tumor verkuirzte sich die entsprechende Zeit auf
45 bzw 39 Monate.

Postoperativer Verlauf und Todesfialle Bei 20 der 52 Cranio-
tomien (einschlie 13 lich der Nachfolgetumoren) gestaltete sich
der Verlauf komplikationsreich Sieben Patienten verstarben
postoperativ Die Operationsmortalitat fiber den Zeitraum
von 30 Jahren betrug somit 13,5 % Seit Einfuihrung des Opera-
tionsmikroskops konnte jedoch die Rate erheblich gesenkt
werden In 12 seit 1975 operierten Fallen ist kein Todesfall
mehr aufgetreten.

In 9 Fallen ergaben sich nach der Operation Beschwerden
durch weiterhin erh 6 hten Hirndruck Bei 7 dieser Patienten
wurde ein Liquorkissen entdeckt, das im Rahmen einer Wund-
revision operativ verschlossen wurde Weitere Komplika-
tionen bestanden in pulmonalen Infektionen, postoperativ
rezidivierenden Lungeninfarkten bei Bein und Beckenve-
nenthrombosen sowie generalisierten, cerebralen Krampfan-
fallen.

D Katamnestische Befunde

Zur Nachuntersuchung (einschlie Blich CCT, EEG und DC-
EOG) kamen 21 Patienten, darunter auch die beiden Patienten
mit spinaler Tumorlokalisation.

Klinisch-neurologische Untersuchung Vollstandige Beschwer-
defreiheit gaben 17 ( 68 %) Patienten an Nur ein Patient von
dreien mit Rezidivoperation (Nr 13 in Tabelle 3) war bei der
Nachuntersuchung beschwerdefrei.

Von den 21 nachuntersuchten Patienten zeigten 11 klinisch
noch einen aufftilligen Befund, die iibrigen waren sowohl sub-
jektiv beschwerdefrei als auch klinisch-neurologisch unauffal-
lig Die Rest bzw Defektsymptomatik bestand fiberwiegend
aus cerebellar-oculomotorischen St 6 rungen Nur 5 Patienten
(Tabelle 3, Nr 1-5) zeigten noch deutliche cerebellar-dystak-
tische Symptome Bei allen anderen Patienten liel Ben sich nur
die in Tabelle 3 dargestellten cerebellaren Feinsymptome bei
gezielter neurologischer Untersuchung nachweisen.
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Tabelle 3 Korrelation klinisch-neurologischer und elektrookulo-
graphischer Befunde bei Patienten
blastom (n = 19)

mit operiertem Kleinhirnangio-

Ohne die Anwendung spezieller neuropsychologischer
Testverfahren wurde im Rahmen der Nachuntersuchung spe-
ziell auch auf psychopathologische Auffalligkeiten geachtet.
Hinweise i S eines hirnorganischen Psychosyndroms bzw.
einer charakteristischen ,,cerebellaren Wesensanderung"
l 11,24 l ergaben sich in keinem Fall Mehr noch als in den pra-
operativen Ausgangsbefunden fehlten also auch hier die
Zeichen eines womoglich bleibenden hirnlokalen Psycho-
syndroms, welches klinisch fa Bbar gewesen ware.

Die beiden Patienten mit spinaler Tumorlokalisation zeig-
ten erwartungsgema 3 B eine massive Restsymptomatik Moto-
rische und sensible Ausfalle i S eines inkompletten Transver-
sal-Syndroms entsprachen dabei der Lage des ehemaligen
Tumors in Hfihe von Th 7-11 bzw im Cervicalmark.

EEG Von 19 EEG-Befunden waren lediglich 3 auffallig Zwei
zeigten die Zeichen einer geringgradigen Allgemeinverande-
rung, in einem weiteren Fall ergaben sich Hinweise auf eine
diskrete linkshirnige Storung mglicherweise vaskularer
Genese bei arteriellem Hypertonus.

CCT Dreizehn von 18 durchgefuihrten Computer-Tomogra-
phien boten abgesehen von dem Operationsdefekt einen
unauffalligen Befund In keinem Fall fand sich ein Anhalt ffir

ein Tumorrezidiv Anzeichen hirnatrophischer Veranderun-
gen ergaben sich 5 mal; sie waren meist ma Biggradig und stan-
den in keinem Verhaltnis zu vorgebrachten, subjektiven
Beschwerden Psychopathologisch ergaben sich auch bei die-
sen 5 Patienten keine eindeutigen Auffalligkeiten Bei 3 dieser
Patienten bestand vor der Operation ein besonders stark aus-
gepragter Verschlu 13-Hydrocephalus, in einem Fall mu 13 te vor
der Operation eine Ventrikeldrainage gelegt werden Abbil-
dung 4 gibt beispielhaft den CCT-Verlauf pra und postopera-
tiv eines Patienten wieder, der klinisch-neurologisch im Rah-
men der Nachuntersuchung einen unauffalligen Befund bot
und auch subjektiv beschwerdefrei war.

DC-Elektrookulographie (EOG) Bei der Auswertung (siehe
Tabelle 3) der fiblichen vestibulo-okularen Tests wurde beson-
ders auf fir cerebellare Storungen hinweisende Befunde ge-
achtet: Sakkaden-Dysmetrie, Fixationsinstabilitat, vermin-
derte Fixationssuppression, Spontan und/oder Blickrichtungs-
nystagmus; au 3 erdem auch auf: Storung des optokinetischen
Nystagmus, Sakkadierung der Blickfolgebewegungen, Seiten-
asymmetrien und vestibulare Ubererregbarkeit in den Rota-
tionstests Bei den 18 ( 94 %) durchgefuhrten EOG-Unter-
suchungen ergab sich nur in einem auch klinisch unauffalligen
Fall (Nr 19, Tabelle 3) kein sicher pathologischer Befund.
Demgegeniiber zeigten sich bei der klinisch-neurologischen
Untersuchung in 10 Fallen keine Auffalligkeiten, insbesondere
auch keine klinisch falbaren cerebellaren Feinsymptome Die
Lokalisation des operierten Tumors stimmte in 11 Fallen mit
der im EOG nachgewiesenen, hauptsachlich oder ausschlie B-
lich von cerebellaren Defekten betroffenen Seite uiberein,
wahrend jeweils bei Mittelliniendefekten Lateralisationshin-
weise fehlten.

Diskussion

Seit der Publikation von Jeffreys ( 1975 l 14 l) fiber klinisch-neu-
rologische, neurochirurgische und pathologische Aspekte des
Lindau-Tumors anhand von 67 Patienten sind bislang keine
neuen und weiteren Erfahrungsberichte fiber dieses Krank-
heitsbild mitgeteilt worden.

Das Durchschnittsalter der in dieser Studie untersuchten 46
Patienten mit einem Hamangioblastom des Zentralnerven-
systems betrug bei Diagnosestellung 43,8 Jahre und liegt nur
geringfiigig fiber der von Jeffreys l 14 l gemachten Angabe von
38,4 Jahren Der prozentuale Anteil von Patienten, die bei
Manifestation des Tumors alter als 30 Jahre waren, betragt in
der vorgelegten Untersuchung 87 %, bei Palmer l 19 l 74 % und
bei Jeffreys l 14 l 73 % Der jiingste Patient unseres Kollektivs
wurde im Alter von einem Jahr operiert und ist der uns bislang
bekannte einzige diagnostizierte und erfolgreich operierte Fall,
in dem sich ein Lindau-Tumor bereits vor der Pubertat manife-
stierte, von einem 8 jahrigen Patienten in der Untersuchungs-
serie von Palmer l 19 l abgesehen.

Die Feststellung Olivecronas l 18 l, der Lindau-Tumor mani-
festiere sich bei Frauen wesentlich fruiher als bei Mannern,
kann durch unsere Daten nicht gestuitzt werden Das Durch-
schnittsalter betragt bei Frauen 44,5, fir Manner 44,6 Jahre
(ohne den ljahrigen Patienten) Zu vergleichbaren Zahlen
kommt auch Jeffreys l 14 l mit 38,4 bzw 41,5 Jahren.

Eindeutige Hinweise auf ein familiares Vorkommen des
Lindau-Tumors bestanden in keinem unserer Falle Dies ent-

Pat Tumor Klinisch-neurolog Lateralisation
Nr Lokal Untersuchung EOG bereinstimm.

1 234 5 67 1234 5 67

re.H O · |LI I O __ 1 | ||.
1 Int tr , Dysarthrie +

Dysdiadochokinese
bd.H to| 1 * 1 F | | | T 1 | 111 1010111

2 Int tr , Dysarthrie
Dystaxie

4.V I
3 Int tr , Dystaxie (kein EOG)

4 re H Li 1 L 1 L * · I +
Int tr re , Dytaxie

5 , H |Il~J |i 1 '1 ~l' | +
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6 Wurm T

7 li H ii Y | | | +
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spricht nicht den Befunden Palmers l 19 l, unter dessen 18
Patienten sich noch 7 Familien mit mehr als 2 betroffenen Mit-
gliedern fanden.

Kopfschmerz als uncharakteristisches Erstsymptom ist in
Ubereinstimmung mit friheren Autoren l 7,13,19 l die ffih-
rende Beschwerde, gefolgt von ungerichtetem Schwindel Die
Zeichen einer langsam progredienten Hirndrucksymptomatik
sind insgesamt am hiufigsten nachweisbar und diagnostisch
fiihrend gegenfiber der Herdsymptomatik meist in Form einer
cerebelliren Dystaxie Berficksichtigt man frfihere Unter-
suchungsserien l 13,18,19 l kann davon ausgegangen werden,
da B nur bei etwa 25 % der Patienten keine ausgeprigte bzw.
vordergriindige Hirndrucksymptomatik bestand Psychopatho-
logische Veranderungen traten in unserem Kollektiv erst bei
gleichzeitiger intrakranieller Drucksteigerung infolge Ver-
schlu 13-Hydrocephalus auf Hinweise i S eines charakteri-
stischen hirnlokalen Psychosyndroms, wie es noch von Janzen
l 11 l postuliert wurde, ergaben sich in keinem unserer Fille.

Carpenter l 3 l berichtete fiber 2 Patienten mit Polyglobulie
und seither wird die Haufigkeit dieses mit dem Kleinhirnangio-
blastom assoziierten Phinomens im Mittel mit 29 % angegeben
l 7,17,19 l Dieses entspricht nicht unseren Erfahrungen aus 30
Jahren Nur in 5 Fillen, d h 10,8 %, fanden wir dieses offen-
bar seltener als gemeinhin angenommen vorkommende
Symptom Jeffreys l 14 l unterteilt dabei insbesondere nach soli-
den Tumoren, die in 59 % mit Polyglobulie einhergehen sollen
und nach zystischen Tumoren, bei denen dieses nur in 40 %
beobachtet werden kann Wenn auch Waldmann l 23 l die Auf-
fassung vertritt, da B eine Rfickbildung der Polyglobulie in nur
rund 50 % der Fille auftritt, so mi Bte dies doch eigentlich in
jedem Fall einer Totalexstirpation des Tumors nachweisbar
sein Bei unseren 4 operierten Patienten kam es zur Normali-
sierung der verinderten Blutparameter Unter Beriicksichti-
gung der sehr unterschiedlichen Angaben in der Literatur tritt
die erythropoetische Aktivitit des Lindau-Tumors offenbar in
stark wechselnder Hiiufigkeit auf l 1,10, 21 l.

R 6 ntgenologische Zeichen eines lange bestehenden,
erh 6 hten intrakraniellen Drucks anhand von Schidel-Nativ-
aufnahmen fanden sich in der Untersuchung von Olivecrona
l 18 l noch bei 18 seiner Patienten (entsprechend 25,7 %), in der
Studie von Jeffreys l 14 l bei 23 % seiner 67 Patienten In der vor-
liegenden Untersuchung fanden sich in keiner von 12 Aufnah-
men derartige Verinderungen Dies deutet darauf hin, da B die
Diagnose des Lindau-Tumors heute vor Auftreten einer derart
starken bzw chronisch-protrahierten Hirndrucksymptomatik
gestellt werden kann Unsere Untersuchungen zeigen, da B vor
allem mittels cranialer Computer-Tomographie Frfihstatien
eines Verschlu B-Hydrocephalus erfa 13 t werden k 6 nnen Die
Computer-Tomographie ist als nicht invasive Methode auch
zur direkten Diagnosestellung eines Lindau-Tumors gut geeig-
net l 2 l Bereits ohne Kontrastmittel sind die soliden Tumoran-
teile leicht hyperdens oder isodens, der zystische Anteil meist
hypodens Die Zeichen des raumfordernden Prozesses sind in
der Mehrzahl der Fille deutlich erkennbar Zur endgiiltigen
Diagnosesicherung steht jedoch die Vertebralisangiographie an
erster Stelle Die Erfolgsquote dieser Methode liegt in unserer
Untersuchung bei 88,7 % Da die Vertebralisangiographie die
zystischen Anteile nicht ausreichend darstellt, ist hier die
zusitzliche CT-Untersuchung von besonderer Bedeutung CT
und Vertebralisangiographie sind somit in der Diagnose des
Lindau-Tumors sich erginzende Methoden In auch dann noch
unklaren Fillen kommt wohl nur noch in Ausnahmefallen die

praoperativ durchzuffihrende Ventrikulographie zur Anwen-
dung.

Wenn auch nach allgemeiner Auffassung das Hdmangiobla-
stom des Zentralnervensystems iiberwiegend im Kleinhirn loka-
lisiert ist, sind doch extracerebellire Lokalisationen beschrie-
ben worden l 16,19,22 l Im Hinblick auf die Kleinhirnlokalisa-
tion sind die Kleinhirnhemisphdren am stilrksten von der Tumor-
bildung betroffen In dem Kollektiv unserer Studie lagen
69,4 % der Kleinhirntumoren in den Hemispharen, 26,5 % im
Mittellinienbereich und 4,1 % in der Nihe des 4 Ventrikels.
Diese Prozentzahlen stimmen gut mit Angaben friherer Au-
toren Uberein l 13,18,19 l.

Eine Beziehung zwischen Lindau-Tumoren und Angio-
matosis retinae bzw Von Hippel-Lindau-Krankheit lilt sich
aus unserem Krankengut nicht aufstellen, weil keiner unserer
46 Patienten Befunde aufwies, die einen Verdacht in dieser
Richtung begriindet hltten Eine Kombination von Lindau-
Tumor und Angiomatosis retinae in 20 % der Fille, wie sie
noch von Lindau 1927 l 15 l beschrieben wurde, steht dazu in
einem deutlichen Widerspruch.

Bei einer vergleichsweise eher geringen Operationsmortali-
tit von 13,5 % l 17,18,19 l fiber den gesamten Untersuchungs-
zeitraum konnten wir im letzten Jahrzehnt die Operations-
mortalitiit auf Null Prozent senken Frihere und korrektere
Tumordiagnose und differenziertere Operationsmethoden
haben dieses gute Resultat vermutlich gleicherma Ben beein-
flu Bt.

Die Gesamthaufigkeit von Rezidiven in unserem Material
lag mit 8,7 % ziemlich genau bei einem aus anderen Erfah-
rungsberichten gebildeten Mittelwert mit 7,8 % l 9,16,18,19 l.
Rezidive fanden wir in keinem der von uns nachuntersuchten
Fille Dies gilt insbesondere unter Beriicksichtigung auch der
CCT und EOG-Befunde l 25 l Ob Rezidive damit etwa seit
Einfiihrung des Operationsmikroskops in letzter Zeit insge-
samt seltener geworden sind, laf 3 t sich jedoch aus statistischen
Griinden aufgrund unserer Nachuntersuchungen z Zt noch
nicht entscheiden.

Von 21 katamnestisch erfa 13 ten Patienten waren 17 nach bis
zu 24 Jahren noch beschwerdefrei ( 68 %) Geringffigige, vor-
wiegend cerebellir-okulomotorische St 6 rungen fanden sich
klinisch fa Bbar nur bei 9 Patienten abgesehen von den 2
Patienten mit spinaler Tumorlokalisation Daraus folgt, da 3 -
entsprechend der prioperativen Zweitrangigkeit von Herd-
symptomen gegenfiber Hirndurcksymptomen postoperative
Herdstfrungen ebenso selten und weitgehend inapparent sind.
Ein wesentlicher Grund hierffir liegt vermutlich darin, da B das
Cerebellum als Organ motorischen Lernens und vestibulo-
spinaler Adaptation (bersicht bei Gilmans und Bloedel l 6 l
auch postoperativ noch gute Kompensationsm 6 glichkeiten
aufweist, die evtl vorher deutlichere Herdst 6 rungen im Laufe
der Zeit klinisch gesehen weitestgehend verschwinden lassen.
Erst gezielte Feinuntersuchungen mittels Elektrookulographie
lassen inapparente Rest-Herd-Storungen wieder hervortreten.
Wihrend sich klinisch-neurologisch nur in 9 Ffllen Normab-
weichungen zeigten, ergaben sich im EOG bei 17 von 18 unter-
suchten Patienten eindeutige Hinweise einer cerebellirokulo-
motorischen St 6 rung Die Bedeutung des EOG knnte zu-
kiinftig vor allem in der M 6 glichkeit liegen, bei regelm 13 Bigen
Kontrolluntersuchungen nicht invasiv eine progrediente Sym-
ptomatik als Indikator ffir ein Rezidiv bzw eine Neubildung
des Lindau-Tumors friihzeitig zu erfassen.
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Insgesamt ergibt sich aus unseren Beobachtungen, da B:
1 Familiaire Haufung, multiple Tumorlokalisation und eine

Beziehung zur Angiomatosis retinae aus unserer Sicht nicht
so haufig sind, wie sonst angenommen,

2 psychische Veranderungen und Polyglobulie ebenfalls viel
seltener als erwartet vorkamen,

3 Kopfschmerzen als Initialsymptom zusammen mit Hirn-
drucksymptomen im Vergleich zu meist cerebellaren
Herdsymptomen diagnostisch weitaus wichtiger waren,

4 bei zunehmend geringerer Operationsmortalitit und eher
seltenen Rezidiven die craniale Computer-Tomographie
zusammen mit der Elektrookulographie verbliebene Rest-
storungen und m 6 gliche Rezidive genauer und insbesondere
friiher als die klinisch-neurologische Untersuchung allein
erkennen und verlaufsma Big objektivieren lassen.
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