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Einleitung.

Wie das Schrifttum zeigt, gehdren nach G. H. Herzog? und E. Kauf-
mann ® primire Epitheliome in und am Knochen im Vergleich zu den
sekunddr im Skeletsystem auftretenden Gewéchsen zu den Seltenheiten.
Es sind bisher nur einige wenige Beobachtungen mitgeteilt worden, auf
die weiter unten noch eingegangen werden soll.

In solchen Fallen entsteht die Geschwulst-Matrix entsprechend der
Cohnheimschen Theorie dadurch, daB wahrscheinlich wihrend frithester
Stadien der fetalen Entwicklungsperiode ein ektodermaler Géewebskeim
bel bereits ebenfalls schon angelegtem Skeletsystem, z. B. infolge eines
Einstiilpungsprozesses in die Tiefe verlagert wird, wo er in rdumliche
Bezichungen zu dem darunter liegenden Periost eines sich hier aus-
differenzierenden Skeletteils trith, um hier zunichst liegen zu bleiben.
Wie heute bekannt ist, geniigh eine solche Verlagerung eines fetalen
Gewebskeimes an sich noch nicht, um zum Ausgangspunkt einer echten
Geschwulst zu werden; welche determinierenden Faktoren es aber sind,
die einen Komplex von derartig in die Tiefe verlagerten Epithelzellen
zu einem autonomen Wachstumsexcel im Sinne eines echten Gewéchses
anregen, diese Frage ist bis heute nur rein hypothetisch zu beantworten.

Da der geschilderte Entstehungstypus primirer Knochenepitheliome
urséchlich auf eine von vornherein regelwidrige Lage eines fetalen Epithel-
keimes" zuriickzufiihren ist, gehéren derartige ektodermale Knochen-
gewichse in die Gruppe der dysontogenetischen Blastome im engeren
Sinne. :

Erfolgt die regelwidrige Verlagerung eines Epithelkeimes in die Tiefe
erst in spiteren Phasen der intrauterinen Entwicklung, bzw. postembryo-
nal (Schrifttum bei Befimann ?), etwa durch Absprengung oder durch
ein Tiefenwachstum vdn Oberflichenepithel, 4. B. infolge einer Ver-
letzung der Haut durch einen amniogenen Strang, so wire hiermit die
zweite Entstehungsmoglichkeit eines intraossal gelegenen epithelialen
Gewichses gegeben: Voraussetzung ist, daB der dystope Keim so weit
in die Tiefe verlagert worden ist, daB er dadurch in nachbarliche Be-
ziehungen zur Kambiumschicht des Periosts eines Skeletteiles gekommen
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ist. Derartige, spétfetal bzw. postembryonal, entstandene primére
Epitheliome in und am Knochen gehéren demnach ebenfalls zu den
dysontogenetischen Blastomen, und zwar im weiteren Sinne, entsprechend
der von Ribbert erweiterten Cohnheimschen (Gewichstheorie.

So aufschlufireich und befruchtend sich die letztere zur Zeit ihrer
Bekanntgabe durch ibren Begriinder auch erwiesen haben mag, heute
wissen wir, dafl diese Theorie der Entstehung der Gewichse uns nur
einen Einblick in die formale Genese einiger Wachstumsexzesse ver-
mitteln kann, ohne iiber die ungleich wichtigere Frage der Ekausalen
Genese etwas sicheres sagen zu koénnen (Hueck®). Dies gilt dement-
sprechend auch fiir die dysontogenetischen, priméren Epitheliome der
Knochen im engeren und weiteren Sinne, deren kausale Genese mit den
Methoden der Morphologie niemals gekldrt werden kann. Warum aus
einem in die Tiefe verlagerten Epithelkeim sich in dem einen Falle eine
atherom- oder cholesteatomartige Neubildung, in einem anderen Falle
ein Gewichs nach Art eines Basalzellentumors oder eines Adamantinoms,
bzw. eines cylindromatosen Blastoms #dhnlich den Mischgeschwiilsten
der Speicheldriisen (Parotis) oder schlieflich eines Endothelioms aus-
differenziert, diese Frage ist bis heute vollig ungeldst. Das einzige, was
das morphologische Bild in einem solchen Falle vielleicht aufzukliren
vermag, ist z. B. die Frage, in welcher Menge, bzw. in welcher geweb:
lichen Anordnung epitheliales und mesenchymales Gewebe als Bau-
material beim Aufbau des Gewéchses jeweils beteiligt ist, bzw. von
welcher der beiden Gewebskomponenten mit Wahrscheinlichkeit ein
Wachstumsreiz auf die andere eingewirkt hat, um so, gegebenenfalls,
auf Grund morphologischer Zustandshilder entwicklungsmechanische
Gedankenginge in der geweblichen Erforschung derartiger Gewichse
zur Anwendung zu bringen.

Ist in den soeben gemachten Ausfilhrungen der histologische Cha-
rakter der bisher im Schrifttum bekanntgegebenen Fille von priméren
Epitheliomen des Knochens iibersichtswéise kurz gestreift worden — auf
die Einzelheiten wird unten noch eingegangen werden —, so wire hier
zunichst weiter die ¥rage ihrer Lokalisation innerhalb des Skeletsystems
zu untersuchen.

Die Kasuistik gestattet in dieser Richtung einige bemerkenswerte
Feststellungen: als die Pridilektionsstelle ist an erster Stelle das kndcherne
Schideldach zu nennen, an zweiter Stelle steht das Skelet der Eatrematditen,
und zwar mit der vollig. einseitigen Bevorzugung von 2 langen Réhren-
knochen, nimlich der T'ibia und der Ulna, wihrend z. B. die Wirbelsdule
bisher mit keinem einzigen Falle als Triger eines derartlgen Epithelioms
im Schrifttum erwdhnt ist. Diese Tatsache erscheint auf den ersten
Blick um so auffallender, als gerade bei diesem Teil des Skelets infolge
der sich wihrend der Frithstadien der Ontogenese abspielenden kompli-
zierten ektodermalen Einstiilpungsvorginge, z. B. bei der Bildung und
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dem VerschluB des Medullarrohres, zur dystopischen Verlagerung ekto-
dermalen Gewebes theoretisch die weitgehendste Gelegenheit gegeben
wire. Hs sind entwicklungsgeschichtliche Tatsachen, die es jedoch véllig
erklarlich machen, dafl das Bereich der Wirbelsdule niemals der Sitz
eines intraossalen, dysontogenetischen Epithelioms sein kann. Die zeit-
lichen Beziehungen zwischen der Anlage des Ektoderms und seiner Ab-
kommlinge an dieser Stelle des fetalen Kérpers einerseits und der Aus-
differenzierung des regiondren Mesoblasts andererseits sind es, die hier
als die entscheidenden Faktoren angesehen werden miissen: Der Ver-
schluff des Medullarrohres ist bereits am Ende der zweiten Woche der
fetalen Entwicklung vollkommen abgeschlossen, bevor sich das mesenchy-
male Blastom fiir die Bildung der kndchernen Wirbelsdule in Gestalt der
Ursegmente und ihrer Differenzierungsprodukte, z. B. im Sinne des primér
hiutigen Vorstadiums der Wirbelsaule anlegt, eine Entwicklungsphase, die,
in der dritten Woche der Fetalentwicklung beginnend, erst im vierten Em-
bryonalmonat mit der Bildung der Wirbelbsgen ihren Abschlufi findet.

Was besagen diese entwicklungsgeschichtlichen Tatsachen fiir die
hier zur Untersuchung stehende Fragestellung ? Die Beantwortung dieser
Frage ergibt sich aus folgenden Uberlegungen: Wire innerhalb der
beiden ersten Wochen der fetalen Entwicklung aus irgendeinem Grunde
eine ektodermale Keimaussprengung aus der sich anlegenden Medullar-
rinne in zentripetaler Richtung erfolgt, so wire an der entsprechenden
Stelle noch kein mesenchymales Gewebe vorhanden gewesen, das den
dystopen Keim hitte aufnehmen kénnen. Des weiteren ware in dieser
Richtung noch zu beriicksichtigen, dafl abgesprengte cellulire Bestand-
teile des Medullarrohres des menschlichen Embryos, entsprechend ihrer
Materialpotenzen (Pefersen 13) und ihrer, anscheinend absolut festgelegten
Determinierung (Spemann 18 1%), nur den einen oder anderen Typus der
Zellen des Zentralnervensystems bilden, aber niemals als Keimmaterial
zum Ausgangspunkt eines der oben erwihnten Blastomtypen eines intra-
ossalen Epithelioms werden konnen. -

Wie oben bemerkt, steht in bezug auf das zahlenméBige Vorkommen
von intraossalen Epitheliomen das knécherne Schidsldach an der ersten
Stelle, eine Tatsache, fiir die eine in jeder Richtung ausreichende Er-
klirung zur Zeit nicht gegeben werden kann. Mgaglicherweise spielt hier
sein ontogenetischer Entstehungstypus als Deck- oder Belegknochen eine
wesentliche Rolle, unter Umstdnden in dem Sinne, dafl das hiutig-
blastematische Vorstadium der Schidelkalotte der Verlagerung eines
epithelialen Keimes in die Tiefe gewissermafien Vorschub leistet: hier
findet er ein stark vascularisiertes, mesenchymales Gewebe vor, in
welchem die nutritiven Bedingungen fiir seine weitere Entwicklung sehr
giinstig sind. Beginnt innerhalb dieser blastematischen Mesenchym-
verdichtungen, die das itbrige knorpelige Primodialecranium des mensch-
lichen Fetus membranartig umschlieflen, die Ossifikation, so wére die
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Moglichkeit gegeben, dafl der dystope, ektodermale Keim von der sich
bildenden osteoiden Substanz langsam allseitig eingemauert wird, um
gegebenenfalls spiter zum Ausgangspunkt eines sich zwischen den beiden
definitiven Blattern des Schideldaches entwickelnden Epithelioms zu
werden.

Eigener Fall.

Name: Sp. A., geb. am 18. 8. 17, gest. am 8. 11. 41, 17.30 Uhr.

Vorgeschichte. Keine Kinderkrankheiten, 1937 Blinddarmoperation, sonst an-
geblich niemals krank gewesen. Ehefrau und eine Tochter gesund. In der Familie
keine Erbkrankheiten. Starker Raucher, Alkoholgenuf miBig. — Vor mehreren
Jahren sei zum erstenmal eine, bis ungefdhr taubeneigroBe, Geschwulst auf dem
rechten Scheitelbein aufgetreten, die dem Ratienten keine Beschwerden verursachte
und angeblich von selbst wieder verging. — Vor etwa 1/, Jahr trat bei dem Patienten
an der gleichen Stelle wieder eine Geschwulst auf, die langsam bis zur GréBe einer
Kleinkinderfaust heranwuchs. Die Geschwulst bereitete auch jetzt dem Patienten
keine Beschwerden. Sie war schmerzlos. Tn letzter Zeit seien Kopfschmerzen
und Schwindelanfille aufgetreten durch die der Patient dienstunfihig wurde.
s erfolgte Aufnahme in ein Lazarett.

Aufnahmebefund. MittelgroBer Mann im guten E.- und K.Z. Haut und sicht-
bare Schleimhiute gut durchblutet. Nirgends bestehen Odeme oder Exantheme.
Herz und Lungen o. B. Auch das Z.N.S. erweist sich als vollig o. B. — Auf dem
rechten Scheitelbein ist eine kleinkinderfaustgrofle Geschwulst nachzuweisen, sie
ist weder druckempfindlich noch verschieblich, es besteht innerhalb der Geschwulst
eine leichte Fluktuation. Die Réntgenaufnahme des Schiadeldaches 148t hier einen
groBen Knochendefekt, bzw. eine Aufhellung von lamellésem Charakter bis zu
ausgesprochener Kleeblattform erkennen. GroBe 5:8 em. Die Encephalographie
zeigt, dafl die Geschwulst nicht dem Gehirn angehort, sondern sich nur auf das
kndcherne Schideldach beschrankt. Bei einer Sagittalaufnahme wurde festgestellt,
daf} die Lamina interna des Schideldaches erhalten und ein wenig nach innen vor-
gebuckelt ist, wihrend die Spongiosa und die Lamina externa den Tumor bilden,
der im iibrigen auBler einer Randleiste auch Leisten im. Inneren aufweist. Eine
axiale Aufnahme 148t noch einige nach auBen hervorspringende Leisten erkennen.
Blut- und Liquorabnahme: Wa.R. negativ.

Am 7.11.41 Operation: Lokalandsthesie und Anlegung eines etwa 18 cm
langen Bogenschnittes mit der Basgis nach unten um die Geschwulst herum. Frei-
praparation unter Herunterklappen des Hautlappens zum groBten Teil mit Er-
haltung des Periosts. Es tritt nun ein etwa 7:4 bzw. 5 cm groBer Tumor zutage,
er hat ovale Form und ist zom Teil mit wulstigen Knochenplatten, zum Teil nur
von den Weichteilen der Kopfschwarte bedeckt. Die Ubergangsstelle von der
waagerecht verlaufenden Knochenpartie in die Geschwulst erscheint fiberall bis
auf eine kleine Stelle normal. Die Knochenplatten reichen teilweise wallartig an
die Geschwulst heran und bestehen aus einigen Lamellen. Es werden etwa 15 bis
20 Bohrlécher rund um den Tumor angelegt, die die Lamina externa des Schadel-
daches durchbobren, so dafl zwischen jedem eine Briicke von 3—5 mm stehen
bleibt. Mit einem kleinen MeiBel werden die einzelnen Knochenbriicken durch-
trennt, so daB der Tumor, der im {ibrigen wie ein der Lamina interna aufsitzendes
Dermoid imponiert, im ganzen von seiner Unterlage so abgehoben werden kamn,
daB etwa die Halfte der Lamina erhalten bleibt. Die andere, nach hinten und
unten gelegene Halfte ist mit der Geschwulst so fest verwachsen, dafi sie bei der
Herauslosung des Tumors an diesem haften bleibt. Beim Herauslosen der oberen
Partie haben sich an der Lamina interna zackige Knochenkéimme feststellen lassen,
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die in den Tumor selbst so fest hineinragen, daB sie an einer Stelle zugleich bei
der Herauslosung, an einer anderen etwas spiter, abgemeiflelt werden muften.
Diese Leisten machen in Verbindung mit den dazwischen liegenden Eindellungen
durchaus den Eindruck von Impressiones digitatae. Die Riickseite des Tumors
macht den Hindruck eines cystischen Sackes, in welchem sich ein anscheinend
aus Epithelbreidetritus bestehender Inhalt befindet. Letzterer ist nach Eroffuoung
des Sackes zum Teil aus diesem herausgetreten.

Blutstillung aus einigen Stellen der Spongiosa nétig, einmal mit Bienenwachs.
Zwei kleine, spritzende GefiBe tiber der freiliegenden Dura sind mit Umstechungen
nicht vollig zu stillen. Auf diese miissen zwei Stryphnongase-Tampons gelegt
werden, die durch einen Hautschlitz an der Basis des Lappens nach auflen geleitet
werden. VerschluB der Lappenwunde. In die Ausfithrungsstelle der Tampon-
streifen wird noch ein kleines Drain gelegt.

Unter den Zeichen eines zunehmenden Hirndruckes tritt am 8. 11. 41 1730 Uhr
der Tod ein.

Klinische Diagnose: Zustand nach operativer Entfernung eines Dermoids des
Schadeldaches.

Sekttonsbefund (im Auszug).

Sektion am 10. 11. 41 von Oberstabsarzt Prof. Dr. H. E. Anders, Beratendem
Pathologen, vorgenommen.

Aupere Beschreibung. Leiche eines mittelkraftig gebauten Mannes von astheni-
schem Konstitutionstypus. Die Kérperhaut ist ziemlich bla. Im rechten Unter-
bauch findet sich eine 10 em lange, alte, reizlose Appendektomienarbe. Thorax
etwas schmal, Abdomen leicht eingesunken, beide Testes im Scrotum.

Am Kopf befindet sich ein grofler, ziemlich stark frisch durchbluteter Verband,
nach dessen Entfernung man iber dem rechten Scheitelbein einen etwa 18 em
langen, verniahten Bogenschnitt feststellt. s fillt iiber der linken Schadelbilfte,
besonders in den lateralen Teilen, eine aligemeine, ziemlich gleichmaBige Ver-
dickung (Auftreibung ?) der Weichteile, vor allem im Bereich der linken Schlifen-
beinschuppe auf, rechts ist sie ebenfalls, wenn auch nicht so stark, ausgeprigt,
50 daf ein Bild wie bei einem Hydrocephalus internus maBigen Grades entsteht;
der Querdurchmesser des Schidels nimmt in der Richtung von vorn nach hinten
kontinuierlich zu. Im Bereich der groBten Breite miBt der Schidel 18 cm.

Schéidelhohle. Bei Abpraparation der Kopfschwarte st6Bt man im Bereich
des erwihnten bogenférmigen Operationsschnittes auf ein etwa handtellergroBes,
frisches Hamatom, das einer 7:8 cm groBen, rundlichen Trepanationsstelle auf-
fallend fest aufsitzt. Die oben beschriebene Dickenzunahme der hinteren Abschnitte
des Schidels erfahrt eine Erklirung durch ein sehr starkes Odem der Kopfschwarte,
die z. B. iiber dem linken Scheitel-Schlifenbein eine Dicke von 2 em und dariiber
hat. Aus dem angelegten Weichteilschnitt flieBt dauernd eine klare, gelblichweifie
Odemfliissigkeit ab.

Das Schiideldach ist in seiner ganzen Ausdehnung auffallend diinn und laBt
sich daher leicht sigen. Nach seiner Abhebung wird ein etwa handtellergroBes
Blutcoagulum von tiefschwarzroter Farbe sichtbar, das entsprechend dem Trepa.-
nationsdefekt der Dura mater wie ein flacher Pilz aufsitzt. Es hat ungefahr in der
Mitte eine Dicke von 2 cm. Nach Emporhebung der Dura mater sieht man ent-
sprechend der GréBe des extraduralen Hamatoms eine gleichmiBig tiefe Bindellung
der Gehirnoberfliche. Die hier verlaufenden Venen der weichen Hirnhaut sind
maximal gefillt, die Stauung reicht bis in die kleinsten GefaBe. Die Windungen
sind hier deutlich abgeplattet, die Furchen fast ganz verstrichen. Blutungen sind
hier in der Substanz der Rinde nirgends festzustellen.
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Das Gehirn zeigt im ganzen eine betrichtliche Volumenzunahme im Sinne
einer allgemeinen Hirnschwellung (Gewicht 1650 g). Deutlicher Druckconus.
Beide BSehnerven von gleichméaBiger Stdrke und normaler Warbe. Hypophyse
makroskopisch 0. B. Basale Blutleiter fast véllig blutleer. Knocherne Schadelhasis

0. B. bis auf besonders deutlich und stark ausgeprigte Tmpressiones digitatae der
linken mittleren Schadelgrube.

Das Grofhirn wird nach Abtrennung des Kleinhirns durch den Mittelhirn-
schnitt in frontale Scheiben zerlegt, auf denen auBer einem Hydrocephalus internus
mifigen Grades nur die Zeichen einer allgemeinen Hirnschwellung, sonst aber
keine wesentlichen pathologischen Befunde zu erheben sind. Verlangertes Mark

Ansicht des Trepanationsdefektes von oben. I—§ Dellenférmige Defckte der Tabula interna.

1.

ADbD,
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und Kleinhirn ebenfalls o. B. Der obere vendse Lingsblutleiter ist durch das Hima-
tom ziemlich komprimiert, aber nicht thrombosiert, desgleichen nicht die beider-
geits in ihn einmiindenden groffen Venen.

Das knécherne Schideldach ist im ganzen leicht, es ist wesentlich dimner als
es der Norm entspricht, es hat eine durchschnittliche Dicke von 2—3 mm. . Es
zeigt eine allgemeine deutliche Transparenz. Im Bereich des rechten Scheitelbeines
findet sieh ein 7:8 cm rundlicher Trepanationsdefekt, der von zahlreichen sehr
dicht stehenden Bohrlochern der Tabula externa begrenzt ist (s. Abb.1). In der
frontalwarts gelegenen groBeren Hilfte des Trepanationsdefektes steht die Tabula
interna noch, wihrend sie in dem occipitalwérts gelegenen Abschnitt operativ

Abb. 2,

entfernt ist. Als auffilligsten Befund zeigt die Tabula interna 5 nebeneinander
bogenférmig angeordnete, verschieden groBe und verschieden tiefe Eindellungen
(in Abb. I mit 7—& bezeichnet), deren Grundflache vollig glatt ist. Die Knochen-
substanz hat hier eine wechselnde Dicke, anscheinend handelt es sich um die Folgen
einer Druckatrophie von seiten des operativ entfernten intraocssalen Tumors. In
den Bindellungen 1, 2 und 4 ist es im Bereich der tiefsten Punkte zum vélligen
Knochenschwund gekommen, der Defekt wird bei Eindellung 1 durch eine hauch-
diinne, durchscheinende, bindegewebige Lamelle, anscheinend der Dura mater
angehérend, bedeckt. Bei2und 3 besteht eine Lochbildung in der Knochensubstanz.
Der in Eindellung 5 sichtbare Defekt diirfte artefizieller Natur sein.

Bei Betrachtung des rechten Scheitelbeines von der Inmenfliche her werden
folgende Kinzelheiten festgestellt: Im Bereich der Eindellungen 1—4 ist die Tabula
interna wenig, aber doch deutlich feststellbar, vorgetrieben. Thre Innenfliche ist
ganz glatt. Die Tabula vitrea zeigt hier, gegen das Licht gehalten, eine starke
Transparenz, hesonders in Eindellungen 1 und 4, wo bereits rundliche Knochen-
defekte feststellbar sind.

An dem am weitesten nach Iateral und unten gelegenen Teil des Trepanations-
defektes miindet der Hauptzweig des hinteren Astes der Art.meningea media
frei ein, hier diirfte, die Hauptquelle des extraduralen Hamatoms zu suchen sein.

Die Ausbreitung, Grobe und Form des Tumors ist aus dem Réntgentilm (Abb. 2)
ersichtlich.
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Rintgenbefund des Schideldaches der Leiche. Die durch den Tumor hervor-
gerufenen dellenférmigen Impressionen bzw. Eindellungen sind besonders deutlich
zu erkennen, so daf vergleichsweise das Bild einer Kraterlandschaft des Mondes
entsteht.

Histologischer Befund. Wand des Tumors: Sie besteht histologisch aus einer
diinnen, bindegewebigen Lamelle, der ein undifferenziertes Epithel nach Art eines
embryonalen Epithels aufsitzt. Der Inhalt des Tumors stellt abgeschilferte und
zum Teil zusammengesinterte Hornmassen dar, denen sehr 1elchhch Cholesterin-
tafeln beigemengt sind.

Pathologzsch anatomische Diagnose. Grundleiden: Epidermoideyste des Schidel-
daches im Bereich des rechten Scheitelbeines.

Todesursache: Zentrale Lahmung infolge eines intra- und extraduralen Hima.-
toms post operationem.

Diagnose. Zustand nach operativer Entfernung eines 5:7 cm groBen, lappig
gebauten, intraossalen Tumors des rechten Scheitelbeines, der zwischen Tabula
interna und externa unter stirkster Druckatrophie beider bei expansivem, vor
allem exzentrischen Wachstum, zur Entwicklung gelangt ist. Lappig gekammerter
Bau der Geschwulst, deren Inhalt — abgeschilferte und zum Teil geschichtete
Hornmassen — durch eine diinne, epidermoidale Membran gegen den umgebenden
Knochen ganz schartlinig abgegrenzt wird. Grofies extra- und intradurales Hama-
tom mit statker Kompression der rechten Hemisphire.

Allgemeine Hirnschwellung mit deutlichem Druckconus. Hochgradiges Odem
der Kopfschwarte im Bereich des linken Scheitel- und Schlifenbeines.

Anamie der Korperhaut asthenischer Konstitutionstypus, Zustand nach alter
Appendektomie,

Beurteilung.

Im vorliegenden Falle handelt es sich um das Vorkommen einer
Epidermoidcyste des Schédeldaches bei einem 24jahrigen Manne, die
sich zwischen der Tabula externa und interna entwickelt hat und sich
durch eine vor allem in zentrifugaler Richtung erfolgte Wachstums-
richtung auszeichnet. Durch den von der Cyste ausgehenden Druck ist
es zu einer, stellenweise an Stérke wechselnden, Druckatrophie sowohl
der Tabula externa als auch der interna gekommen. Der Tod erfolgte
durch eine zentrale Lihmung infolge des postoperativen extra- und
intraduralen Hamatoms. i

Wie das Schrifttum zeigt, gehdren derartige intraossale epitheliale
Blastome des Schideldaches (in.ep.Bl) zu den groften Seltenheiten;
wie sich aus der Tabelle ergibt, sind einschlieflich des hier mitgeteilten
eigenen Falles nach der hier zuginglichen Literatur bisher nur 11 sichere
Fille mitgeteilt worden. Aus diesem Grunde diirfte es trotz der zahlen-
méfigen Begrenztheit des Beobachtungsgutes angezeigt sein, nachstehend
auf Einzelheiten hinsichtlich ihrer klinischen Symptomatologie, sowie
auf ihre Patho- und Histogenese ndher einzugehen.

Durchmustert man die alle bisher bekannt gewordenen Fille ent-
haltende Tabelle (s. S. 146 u. 147), so fillt zundchst die bemerkenswerte
Tatsache auf, daB es sich bei allen bisher beobachteten Tillen ausschlief3-
lich um Angehérige des mannlichen Geschlechts handelt; eine Feststellung,
auf die Blecher 3 an Hand der ihm seinerzeit zur Verfiigung stehenden
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4 Fille bereits hingewiesen hat. Ob hier ein zufilliges Geschehen vorliegt,
oder ob es sich um eine Geschlechtsdisposition handelt, diese Frage ist
mit Riicksicht auf die Begrenztheit der beobachteten Félle zur Zeit natur-
gemif noch nicht endgiiltig zu beantworten. Weitere kasuistische Beitrige
werden méglicherweise spater in dieser Richtung eine Klirung bringen.

Was das Alter der Kranken betrifft, so liegen diesbeziiglich bei den
11 insgesamt zur Verfiigung stehenden Fillen nur 6 verwertbare An-
gaben vor: in der von Schuchardi 1 mitgeteilten Beobachtung — Fall 8
der Tabelle — ist es das erste Lebensjahrzehnt, in welchem bei der Sektion
als zufalliger Nebenbefund ein in.ep.Bl. in der Nahtverbindung zwischen
r. Stirn- und Scheitelbein bei einem 9jihrigen, an einer Tuberkulose
verstorbenen Knaben, festgestellt wurde. In den von Ksmarch ¢, Wot-
ruba 2 und Blecher 3 mitgeteilten Fillen — wahrscheinlich auch in der
eigenen Beobachtung — wurden die ersten Anfinge der Neubildung am
Beginn des zweiten Lebensjahrzehnts festgestellt, wihrend im Fall
Weinlechner 2 die Geschwulst im dritten Lebensjahrzebnt erstmalig in
die Erscheinung getreten ist. Als bemerkenswert mége in diesem Zu-
sammenhang die Tatsache vermerkt werden, daB bisher kein Fall eines
in.ep.Bl. des Schideldaches bei einem Neugeborenen i. S. einer ange-
borenen Geschwulsthildung beobachtet worden ist, eine Feststellung,
auf deren theoretische Bedeutung weiter unten eingegangen werden soll,

Zusammenfossend zeigt somit das Beobachtungsgut, daB — soweit
es iiberhaupt einen diesbeziiglichen SchluB zulift — derartige Neu-
bildungen bisher im ersten und zweiten Lebensjahrzehnt zur Beobachtung
gekommen sind, also dem jugendlichen Alter anzugehoren scheinen. In
der gleichen Weise, wie oben hinsichtlich einer gegebenenfalls vorliegen-
den Geschlechtsdisposition bereits vermerkt, miissen auch in Bezug auf
die Frage einer Altersdisposition erst weitere Beobachtungen abgewartet
werden, wum Endgiiltiges in dieser Richtung feststellen zu kénnen.

Hinsichtlich des topographischen Sitzes der bisher beobachteten Fille
eines in.ep.Bl. des Schadeldaches ergibt sich aus der Tabelle folgendes:
In 3 Fillen ist das Stirnbein der Sitz der Neubildung (Beobachtung 4,
3, 6), in weiteren 3 Fillen (Beobachtung 7, 8, 9) war es das Scheitelbein
— in einem Fall die Nahtverbindung zwischen rechtem Stirnbein und
Scheitelbein — in 2 Fillen das Hinterhauptbein (in 1 Fall von Joh.
Miiller 2, sowie in dem von Rouget!® mitgeteilten Falle), in welchem
die Neubildung lokalisiert war. Der von Rokitansky'® verdffentlichte
Fall betrifft das Schlafenbein mit Ubergreifen der Geschwulst auf das
Os occipitale.

Diese Beobachtung leitet zu jener Gruppe von in.ep.BL. iiber, die in
den mehr basal gelegenen Teilen des Schlifenbeins zur Entwicklung
gekommen sind, und dadurch in értliche Beziehungen zum Gehirorgan
treten (diesbeziigliches Schrifttum siehe bei Wittmaack 22 und bei
H. Marz1%). Mit Riicksicht auf das hier zu besprechende Thema mége

Archiv fiir Psychiatrie, Bd. 117. 10
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Tabelle.
Nr. Autor ?;ﬁg so}?lrg(-:ht 8itz d. G. Klinische Daten Ausgang
5 |
1| Joh. Miiller } — | — 3 Fille ,,in - —
‘ und am Kno-
chen® einer
in der
i Schuppe des
. Oceipitale
2 Rouget — — Im Oceipi- | — —
tale mit Be-
schidigung
der Dura :
mater
3 | Rokitansky | — — Schlafenbein —
! i mit Uber-
.j greifen auf ‘
i das Occi- i
L . pitale ‘
4 | Esmarch 24 g Linkes |Beginn im 10. Lebensjahr,| Operative
Stirnbein |langsam, nicht schmerzhaft,| Heilung
i an GroBe zunehmend. Im
| 16. Lebensjahr &uBerlich|
kaum noch zu erkennen.
Jetzt seit 2 Jahren rascheres
‘Wachstum mit Weichwerden
der Obertliche. Geschwulst
jetzt weder spontan schmerz-
lhaft noch gegen Druck
schmerzhaft
5 | Weinlechner | 45 | g Stirn Pat. ist mit 10 J. auf die| Operative
- Stirn gefallen, seit 12 J. be-| Heilung
stehen cerebrale Symptome:
i Parasthesien, epileptoide An-
Vfalle, Zwangsbewegungen.
‘Vor Monaten bildete sich an
.der Stirn eine ,,Eiterung*
mit sekundirer Fistel-
bildung
6 Wotruba 22 3 Rechtes |[Mit" 15 Jahren zuerst be-| Operative
Stirnbein |merkt, mit 22 J. ginseei- Heilung
groB. Kopfschmerzen. Ver-
‘ drangung des rechten Auges
‘ nach unten und Herab-
l setzung der Sehschirfe auf
diesem. An einer Stelle
J Durchbrechung der Tab.
‘ interna
7 Blecher . 23 ) Linkes  |Pat. gibt an, als Kind auf die| Operative
‘ | Scheitelbein linke Kopfseite gefallen zu| Heilung
‘ sein. Klagt jetzt {iber Kopf-
! schmerzen, kénne den Helm
} nicht tragen. — Hithnerei-
grofe, fluktuierende Ge-
| schwulst Uber dem linken

| Scheitelbein
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Tabelle (Fortsetzung).

f
Auntor ‘};%i sch(igéht 1 Sitz d. G. E Klinische Daten Ausgang
Schuchardt | 9 3 Inder Naht- | Zufalliger Sektionsbefund —
" verbindung | bei einem tuberkuldsen
zwischen Knaben
rechtem
. Stirn- und
- Scheitelbein
'Bigener Fall| 24 3 Rechtes [Vor mehreren Jahren seilTod an Hirn-

i - Scheitelbein |zum erstenmal eine ungefshr| druck infolge
: taubeneigrofie Geschwulst | eines post-
| ' auf dem rechten Scheitelbein| operativen,
I aufgetreten, die dem Pat.|extraduralen
keine Beschwerden machte| Hamatoms
und von selbst wieder zu-
riickgegangen sein soll. —
Vor etwa 1/, J. bekam Pat.
ian der gleichen Stelle wieder
ieine Geschwulst, die langsam
bis auf Kleinkinderfaust-
grifle anschwoll. Pat. klagt
ljetzt des Sfteren iiber Kopi-
i lschmerzen und Schwindelan-
ifalle, weswegen er bord-
idienstunféhig geschrieben
i wurde

diese Gruppe in.ep.Bl. in diesem Zusammenhange nur kurz gestreift
werden, vor allem deswegen, weil die Abgrenzung derartiger primérer
Blastome gegen die in dieser Gegend so hdufig zu beobachtenden sekun-
dédren ,,Cholesteatome’ des chronisch-entziindlich erkrankten Mittel-
ohrs, auch histologisch, oft nahezu unméoglich ist. Maraz 10 hat sich im
Kapitel ,,Die Geschwiilste des Ohres** ima Handbuch von Henke- Lubarsch
mit diesen Fragen an Hand des sehr ausgedehnten Schrifttums eingehend
auseinandergesetzt und 146t nur fiir eine ganz beschrinkte Anzahl von
Fillen ihren Charakter als ein ,,wahres Cholesteatom® im Sinne einer
echten Geschwulst gelten, indem er betont, ,,daB sichere Fille in sehr
geringer Anzahl beobachtet sind‘. Insgesamt sind es nach dem ge-
nannten Autor nur 7 Beobachtungen, in denen der Sitz der Neubildung
topographisch mit Sicherheit auflerhalb der Mittelohrrdume gelegen war,
und in denen eine sekundir-entziindliche Genese mit Sicherheit aus-
zuschlieflen war. Im Vergleich zu den in den Knochen des Schidel-
daches beobachteten in.ep.Bl. sind die in der Knochensubstanz des
Schliafenbeins zur Entwicklung gelangten Neubildungen wesentlich
groBer, eine Beobachtung, die mdéglicherweise milieubedingt ist. So
reichte in dem von Mondschein (zit. nach H. Marz) beschriebenen Fall
die von dem mannsfaustgroBen Gewichs gebildete Hohle von der Ansatz-
linie der Ohrmuschel bis nahezu an die Mittellinie des Hinterhauptbeins,

10*
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nach oben ungefdhr 3 Querfinger iiber die Linea temporalis, nach innen
bis nahe an die Mittellinie der Schidelbasis. Erwihnenswert erscheint
in diesem Zusammenhange das Vorkommen ,,wahrer Cholesteatome
(Marz) im Sinne echter in.ep.Bl, im Schlafenbein bei solchen Patienten,
bei denen gleichzeitig eine echte MiBbildung in Gestalt einer Atresia
auris congenita besteht. In 6 der im Schléfenbein gelegenen Fille eines
in.ep.Bl. wurde nach Stellung der Diagnose der topographische Sitz
und die Ausbreitung des Tumors bei der Operation genau festgelegt,
wobei festzustellen ist, daB,
wie bereits bemerkt, die in-
nerhalb des Schlifenbeins
zur Entwicklung gelangten
in.ep.Bl. wesentlich groBer
zu sein pflegen als die in den
Knochen des Schideldaches
beobachteten. Vor allem ge-
statten diese Fille aus be-
sonderen Griinden, auf die
noch weiter unten einge-
gangen wird, Riickschliisse
auf den Wachstumstypus der
in.ep.Bl. im allgemeinen. In
dem von Lexer (zit. nach
X Marz) operierten Falle war
Abb. 3. der Ausgangspunkt des Tu-
mors der vordere Teil der
Schléfenbeinschuppe: ,,Erbsen- und linsengrofie Fortsitze der Ge-
schwulst erstreckten sich noch bis in das Stirnbein und Keilbein und ein
dieker Fortsatz bis in die Orbita“ (s. Abb. 3).

AbschlieBend mége zur Frage des topographischen Sitzes der in.ep.Bl.
die Tatsache noch kurz vermerkt werden, daf} eine derartige Neubildung
bisher in 2 Fillen (Dupuyiren® und v. Mikulicz ') extrakraniell, und
zwar im Unterkiefer beobachtet worden ist. .

Wie die hinsichtlich des topographischen Sitzes eines in.ep.Bl. des
Schideldaches gemachten Darlegungen zeigen, sind bisher in allen, die
Schadelkalotte zusammensetzenden Teilen derartige Neubildungen be-
obachtet worden, ohne daf} eine besondere Bevorzugung des einen oder
des anderen zu. beobachten wire. Es ist somit bis jetzt unmoglich, bei
den in.ep.Bl. des knéchernen Schideldaches von einem Lokalisations-
gesetz zu sprechen, wie es etwa bei der Schiiller-Christianschen Er-
krankung, einer Lipoidgranulomatose des Schideldaches, bereits mdg-
lich ist.

War in den bisherigen Darlegungen die Frage des Geschlechts, des
Alters, sowie des topographischen Sitzes der in.ep.Bl. erértert, so soll
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nachstehend das kinische Sympiomenbild, wie es sich aus dem bisherigen
Beobachtungsbild ergibt, kurz dargestellt werden.

Hinsichtlich der Entstehung, sowie der Verlaufsdauer derartiger Neu-
bildungen ist in allen bisher eingehender beschriebenen Einzelbeobach-
tungen tibereinstimmend vermerks, dafl der krankhafte Prozefl duBerst
langsam und schleichend zu beginnen pflegt, indem sich in dem befallenen
Teil des Schideldaches eine, weder spontan noch bei Druck, voéllig
schmerzlose Vorwélbung bemerkbar macht, die in der Regel im Laufe
der Jahre an Grofle zunimmt. Aligemeine Beschwerden irgendwelcher
Art scheinen zu Beginn dieses krankhaften Zustandes nicht zu besteheun,
Aus den Fillen 4 und 9 der Tabelle geht hervor, da$} ein derartiges in.ep.Bl.
zeitweilig nicht nur einen Wachstumsstillstand, sondern auch eine sehr
erhebliche Riickbildung erfahren kann. So war in dem von Hsmarch 8
beschriebenen Fall 4 der Tabelle die im 10. Lebensjahr zuerst in die
Erscheinung getretene Geschwulst des linken Stirnbeins mit 16 Jahren
dullerlich kaum noch zu erkennen — ganz dhnlich liegen die Dinge in
dem eigenen Fall —, Beobachtungen, fiir die eine ausreichende Erklirung
kaum zu geben sein diirfte. Auf der anderen Seite beginnt in solchen
Fiallen plotzlich ein erneutes Wachstum, ohne daf dann ein zweiter
Wachstumsstillstand beobachtet worden wiare. Im Fall 6 der Tabelle
brauchte das in.ep.Bl. zu seiner Entwicklung einen Zeitraum von 7 Jahren,
im Fall 4 von Esmarch ® 14 Jahre und in der Beobachtung von Wein-
lechner 2 35 Jahre. Fiir den eigenen Fall liegen diesbegiigliche verwert-
bare Angaben nicht vor, bei der Aufnahme hatte der Kranke nur an-
gegeben, dafl ,,vor mehreren Jahren® eine ungefihr taubeneigrofe Ge-
schwulst tiber dem rechten Scheitelbein aufgetreten sei.

Bei lingerem Bestehen eines in.ep.Bl. kommt es infolge der immer
stirker werdenden Dfuckatrophie der Tabula externa zu einem ,,Weich-
werden® der Oberfliche, und der palpierende Finger stellt bei Druck
auf den mehr oder weniger frei liegenden und nur noch von der stark
gespannten und dementsprechend verdiinnten Kopfschwarte bedeckten
cystischen Sack eine deutliche Fluktuation, jedoch niemals Pulsation
bzw. respiratorische Schwankungen fest. In Fall 5 der Tabelle bildete
sich eine Spontanperforation nach aufen, durch die der Cysteninhalt
ablief und eine Dauerfistel unterhielt.

Mit diesen Feststellungen wiren die klinischen Erscheinungen ge-
schildert, die bei zentrifugaler Wachstumsrichtung eines in.ep.Bl. des
Schideldaches beobachtet worden sind, fiir den Tréger sind sie an sich
harmloser Natur. Erheblich bedeutungsvoller erscheinen jedoch die
Folgen einer im wesentlichen zentripetal erfolgenden Wachstumsrichtung,
wobei in analoger Weise, wie die Tahula externa in diesem Falle, die
Tabula vitrea langsam in das Innere der Schidelkapsel vorgedringt
wird und schlieBlich druckatrophisch zugrunde geht. Es entstehen auf
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‘diese Weise die Bedingungen und mdéglichen Folgen, wie sie fiir einen
raunbeengenden Prozell innerhalb der Schédelhéhle charakteristisch sind.

Ist die Tabula interna durchbrochen, so breitet sich der cystische
Sack pilzférmig {iber der Dura mater aus, ohne diese selbst zu eréffnen.
Wenigstens ist dies Vorkommen bisher bei den in.ep.Bl. des Schidel-
daches nicht beobachtet worden, kommt aber anscheinend bei den
intratemporal entstandenen gelegentlich vor. Von der GroBe, der ‘Aus-
breitung und vor allem dem topographischen Sitz der in das Innere der
knochernen Schidelkapsel eingedrungenen Teile des cystischen Sackes
héngt es naturgemal ab, welcher Art die hierdurch bedingten klinischen
Symptome sein werden. Vergleichsweise liegen in einem solchen Falle
die Dinge ganz &hnlich wie bei einem extraduralen Himatom, dessen
Symptomatologie nach Sitz und GroBe eine sehr wechselnde sein kann.

Wie es scheint, ist der zentripetale Wachstumstypus eines in.ep.BL
seltener als der in zentrifugaler Richtung erfolgende. Die Kasuistik weist
nur 2 in dieser Richtung zu verwertende Beobachtungen auf: in dem
von Weinlechner 2 mitgeteilten Fall bestanden seit dem 35. Jahr bei
Vorhandensein eines in.ep.Bl. der Stirngegend cerebrale Symptome in
Gestalt von Pardsthesien, epileptoiden Anfallen und Zwangsbewegungen.
Wotruba 23 beobachtete bei seinem Kranken, bei dem das rechte Stirn-
bein Sitz der ginseeigrofen Neubildung war, als wahrscheinliche Folge
derselben eine Verdrangung des rechten Auges nach unten mit: gleich-
zeitiger Herabsetzung der Sehschirfe auf demselben. Bei der Operation
des Tumors zeigte sich, dafl die Tabula interna an einer Stelle durch-
brochen war. Der Verdacht liegt nahe, daB in diesem Fall ganz &hnliche
Verhiltnisse in Bezug auf die Ausbreitung wie in dem von Lexer operierten
Fall vorlagen, in welchem ein primér intratemporal beginnendes ep.Bl.
sich mit verschiedenen Fortsdtzen in die Orbita, das Stirn- und das
Keilbein entwickelt hatte (s. Abb.3). In der eigenen, oben mitgeteilten
Beobachtung — ebenso wie in Fall 4 und 7 der Tabelle — bestanden
auBer VergeBlichkeit, Kopfschmerzen und Schwindelanfille, die den
Mann dienstunfihig machten und Veranlassung zur Lazarettaufnahme
waren,

Als AbschluB des klinischen Symptomenbildes eines in.ep.Bl. des
Schideldaches mége noch der Lokalbefund, wie er sich an den befallenem
Teilstiick, z. B. bei der Operation bzw. bei der anatomischen Priparation
darstellt, erwihnt werden.

Als besonders kennzeichnend sind in allen Fillen wallartige Knochen-
leisten beschrieben worden, die bei Fehlen bzw. bei bereits weit vorge-
schrittener Zerstorung der Tabula externa in den duBersten Randpartien
der Neubildung palpatorisch festzustellen sind. Es entsteht auf diese
Weise als Circumferenz ein etwas aufgeworfener, kraterférmiger Rand,
der nach allen Seiten ziemlich steil abfillt, und an den sich die normale
Tabula externa direkt anschlieBt. Oberflichlich verlaufen iiber den
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cystischen Sack in manchen Fillen palpatorisch feststellbare Knochen-
spangen und -leisten, die die Reste der druckatrophisch zugrunde ge-
gangenen kndchernen AuBenschicht des Schiadeldaches darstellen. Die
diesbeziiglichen Verhéltnisse ergeben sich auf einer Réntgenaufnahme
des seinerzeit gewonnenen Operationspriparates des eigenen Falles
besonders deutlich: Zwischen den stehengebliebenen Knochenleisten
und -spangen wolben sich die unter einem anscheinend hchen Innen-
druck stehenden Teile des cystischen Sackes vor. Letzbere zeigen eine
prall-elastische Kugelform und sind wie die dicht stehenden Beeren
einer Weintraube nebeneinander angeordnet. Dementsprechend stellen
die durch sie hervorgerufenen Knochendefekte der beiden Schichten
des Schéideldaches, als ihr Negativ, flache Mulden dar, die véllig glatt
sind und nach auBlen durch halbkreisférmige, konvexe Bogenlinien nach
Art der romanischen Fenster begrenzt werden. Diese duBeren Konturen
sind stets absolut scharf, was fiir ein in.ep.Bl. hinsichtlich der duBeren
Begrenzung als besonders charakteristisch gelten muB. Bei Betrachtung
der Neubildung als Ganzes — siehe auch Abb. 3 des Lexerschen Falles —
entsteht der Eindruck, als wenn die die Neubildung zusammensetzenden
Teilcysten, von einem gemeinsamen Mittelpunkt ausgehend, um diesen
radienartig angeordnet sind. Es stellt somit ein in.ep.BL des Schidel-
daches in der Regel ein mehr- bzw. vielkammeriges Gebilde dar, das in
semem Bauplan in gewisser Weise an ein multiloculires Ovarialkystom
erinnert. Wie bei diesem scheinen auch hier die Teilcysten nicht unter-
einander in Verbindung zu stehen, sondern in Bezug auf Entwicklung
und Wachstum selbstéindige Gebilde darzustellen, die in dieser Rlchtung
eine Higengesetzlichkeit besitzen.

Als weiteres Charakteristikum kann fir die in.ep.BL des Schidel-
daches gelten, daB der dem umgebenden Knochen ganz dicht anliegende
Cystenbalg auBerordentlich diinn, und, wie es der eigene Fall bei der
anatomischen Préparation zeigte, 4uBerst zerreiflich ist. Der Inhalt der
Kinzelcysten stellt sich makroskopisch als ein weiBlich-gelber, manchmal
bréckliger, manchmal mehr oder weniger verfliissigter Gewebsbrei dar,
der sich wie bei den Ovarialdermoiden, schmierig-fettig anfithlt, und
dhnlich wie der Inhalt eines atheromatosen Herdes der Aortenintima
infolge seines hochgradigen Cholesteringehalts eine weiBlich-glitzernde
Beschaffenheit aufweist. Trotz der so diinnen Beschaffenheit des Cysten-
balges ist es bei den bisher beobachteten Fallen nur in einem Falle zu
einer Spontanperforation gekommen, an die sich eine Dauerfistel anschloB.

Ist somit bei Vorliegen eines in.ep.Bl. des Schiadeldaches der Lokal-
befund durch eine Reihe anatomischer Befunde von ganz charakteristi-
scher Art ausgezeichnet, sie beziehen sich besonders auf die duBere
Begrenzung und die Zusammensetzung der Neubildung aus einzelnen,
untereinander unabhéingigen Einzelcysten, so kann es nicht wunder-
nehmen, daB ein in.eép.Bl. als Ganzes dementsprechend durch einen, wie
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uns scheint, absolut typischen Rintgenbefund gekennzeichnet ist. Da
in dem bisher vorliegenden Schrifttum auf diesen fiir den Kliniker und
Rontgenologen differentialdiagnostisch wichtigen Punkt noch nicht ein-
gegangen worden ist, mége dies hier nachgeholt werden.

Betrachtet man z. B. die Abb. 2, die eine Réntgenanfnahme des
Schédels des eigenen Falles darstellt, so wird dem Beschauer ein optisches
Bild vermittelt, das man vielleicht am besten mit dem einer Kraier-
landschaft des Mondes vergleichen kann: dort wie hier wechseln bei
direkter Aufsicht steile Grate mit mehr oder weniger tiefen Einsenkungen
von rundlicher Form ab, die dem Ganzen etwas Bizarres verleihen.

Auf dem Rontgenphoto wird die oben erwéhnte, halbkreisférmige,
bogige Begrenzung der Einzelcysten in ihrer ganzen Schirfe besonders
dentlich, wobei in diesem Fall naturgema8 von den verschiedenen Trepa-
nationsléchern abgesehen werden muB. Besonders eindrucksvoll wird
das Bild, wenn man sich das Roéntgenbild des seinerzeit gewonnenen
Praparates in den dorsal gelegenen Operationsdefekt des Schidel-
daches hineinprojiziert denkt. Es entsteht so ein Réntgenbefund, der
infolge des anatomischen Aufbaues eines in.ep.Bl. des Schideldaches,
fir dieses als charakteristisch und vor allem in differentialdiagnostischer
Beziehung als fiir diese Art von Neubildung als beweisend anzusehen ist:
ebenso wie fiir die Schiiller-Christiansche Erkrankung des Schideldaches
réntgenologisch der sog. ,,Landkartenschddel* pathognomonisch ist, so ist
in der gleichen Weise und mit dem gleichen Grade von Wahrscheinlich-
keit eine im Rontgenbilde zu beobachtende ,,Mondkraterlandschaft'
innerhalb eines Teiles der Schidelkalotte fiir ein in ihm zur Entwicklung
gelangtes ep.Bl. als beweisend anzusehen.

Auf Grund dieser Hinweise dirfte es in Zukunft bei vorkommenden
Fallen unschwer moglich sein, den Charakter einer Neubildung innerhalb
des knochernen Schideldaches als ein in.ep.Bl. im Réntgenfilm zu er-
kennen, da bisher kein weiterer pathologischer ProzeB innerhalb des
Schidelskelets bekannt ist, der ein gleiches bzw. ein dhnliches Réntgen-
bild hervorzurufen imstande wire.

Sollten klinisch dennoch Zweifel irgendwelcher Art hinsichtlich des
Vorliegens eines in.ep.Bl. vorliegen, so geniigt die Punkiion einer der
Teileysten, um auf Grund der bereits am Frischpriparat zu erhebenden
histologischen Befunde (zusammengesinterte Hornmassen, bzw. -schiipp-
chen in Verbindung mit einem verfetteten, Cholesterintafeln oder -nadeln
enthaltenden, Detritus) die Natur des vorliegenden Krankheitsprozesses
als einer gutartigen Epidermoidcyste mit voller Sicherheit zu erkennen.

Hinsichtlich der Therapie sei bemerkt, 'daf nur die radikale Ent-
fernung der Neubildung in ihrer Gesamtheit als das Mittel der Wahl
anzusprechen ist. Hierbei diirfte auf die vollig restlose operative Ent-
fernung auch kleiner Teile des Cystenbalges zu achten sein, da sonst
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leicht die Moglichkeit eines ortlichen Rezidivs in Analogie zu den Epi-
dermoidcysten des Unterhautbindegewebes gegeben wire. Von den in
der Tabelle aufgefithrten Fillen eines in.ep.Bl. im Sinne einer Hpi-
dermoidcyste des Schideldaches sind bisher 4 Fille mit Erfolg operiert
worden, so dalB} eine vollige klinische Heilung eintrat (Fall 4, 5, 6 und 7).
Des geschichtlichen Interesses sei in diesem Zusammenhange darauf
hingewiesen, dafl Hsmarch® im Jahre 1854 erstmalig eine derartige
Neubildung operativ angegangen hat: bei der Operation wurde, so
schreibt Esmarch, von einem seiner Zuhdrer eine Skizze des Operations:
situs angefertigt (s. Abb. 4), die die charakteristischen Merkmale einer

Abb. 4.

Epidermoidcyste des kndchernen Schideldaches in allen ihren Einzel-
heiten in vollendeter Weise wiedergibt.

Wie das Schrifttum zeigt, hat sich in 2 Operationsfillen die sofortige
Deckung der noch vergréBerten Knochenliicke durch einen Knochen-
periostlappen sehr bewihrt, vor allem, wenn die Tabula interna von
dem Defekt betroffen ist (Fall von Esmarch ¢ und von Blecher 3). Die
beiden Krankengeschichten zeigen iibereinstimmend, daB nach Fortfall
der exzentrischen Druckes infolge der operativen Entfernung der Cyste
das Periost alsbald junges Knochengewebe zu bilden beginnt und die
Knochenliicke trotz ihrer meist betrichtlichen GréfBle allmihlich wieder
ausgefiillt wird, Mit dieser Art der Behandlung wurde in beiden Fillen
eine vollige, klinische Heilung erreicht, und zwar ohne Auftreten eines
ortlichen Rezidivs.

In analoger Weise, wie bei vielen anderen Geschwiilsten ist auch bei
den Epidermoidcysten des Schideldaches festzustellen, daB von den
Patienten anamnestisch ein, meist in frither Kindheit erlittenes Sehidel-
trawma im Sinne eines Hinfallens auf den Kopf als Ursache der Neu-
bildung angegeben worden ist. Es gilt dies fiir die Beobachtungen von
Weinlechner 22 und von Blecher 3: in beiden Fillen hatten die Patienten
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mitgeteilt, mit 10 Jahren bzw. ,in der Kindheit* auf die Stirn, sowie
auf die linke Kopfseite gefallen zu sein. Da, wie einleitend fiir die in.ep.BL.
des Schéideldaches ausgefithrt worden ist, als Ausgangspunkt ein dys-
ontogenetischer Keim anzunebmen ist, so ist die direkte Enistehung eines
solchen Keimes durch eine einmalige Gewaltelnwirkung auf den Schéidel
mit voller Sicherheit auszuschliefen. Wenn dem so ist, wire weiter zu
erdrtern, ob ein priexistenter epithelialer Gewebskeim rit ausreichender
Wahrscheinlichkeit durch ein erlittenes Kopftrauma zum geschwulst-
artigen Wachstum angeregt worden ist. Diese fiir die Unfallbegutachtung
zukiinftiger Falle einer Epidermoidcyste des Schiadeldaches grundsétz-
liche Frage kann fiir die tiberwiegende Mehrzahl anfallender Beobach-
tungen von vornherein verneint werden, und zwar aus folgenden Griinden:
da, wie oben ausgefiihrt, der zum Ausgangspunkt in Frage kommende
Gewebskeim durch Verlagerung in die Tiefe mit Wahrscheinlichkeit in
den spongitsen Hohlraumen der Diploe des Schideldaches gelegen zu
denken ist, kann ein harmloses Trauma, wie ein Fall auf den Kopf, ohne
Beschadigung der Tabula interna etwa im Sinne einer Fissur kaum
jemals als ausreichender Faktor im obigen Sinne angesehen werden.
Abschlieend ergibt sich zu der Frage der traumatischen Entstehung, bzw.
Verschlimmerung einer Epidermoideyste des Schideldaches, daf eine
solche Annahme eines Gutachters weder in der einen, noch in der anderen
Richtung mit dem vom Gesetz geforderten Grade von Wahrscheinlichkeit
gestiitzt werden konnte.

Mit diesen Darlegungen sind die fiir den Chirurgen, den Réntgenologen
und den Unfallbegutachter einer Epidermoideyste des Schideldaches
praktisch wichtigen Punkte ausreichend erdrtert, und es wiren im
zweiten Teil dieser Arbeit noch auf einige, die Patho- und Histogenese
betreffende Punkte etwas niher einzugehen, die im ersten Teil dieser
Untersuchungen nur kurz erwidhnt wurden.

Mit manchen anderen dysontogenetisch entstandenen Geschwulst-
arten, z.B. den branchiogenen Blastomen, haben die in.ep.Bl. des
knoehernen Schideldaches die Tatsache gemeinsam, daf das zum Aus-
gangspunkt der Neubildung dienende Zellmaterial erst nach einer
Anzahl von Jahren post partum, und zwar ohne einen erkennbaren
AnlaB, ein geschwulstmiBiges Wachstum im Sinne eines autonomen
Wachstumsexzesses zu zeigen beginnt und sich in seinen ersten Anféinger
durch eine umschrichene Auftreibung der Tabula externa der Schédel:
kalotte klinisch bemerkbar macht. So ist wobl die oben erwihnte Tat.
sache zu deuten, daf bisher in keinem Falle eine angeborene Epidermoid
cyste bei einem Neugeborenen beschrieben worden ist; in den Beobach
tungen 4 und 6 der Tabelle (s. S. 146) ist das in.ep.Bl. erst nach eine
Latenzzeit von 10 bzw. 15 Jahren in Erscheinung getreten.

Mit der Frage der Histogenese der in.ep.Bl. des Schideldaches, di
hier uns noch beschaftigen soll, ist die ihrer Namengebung auf das engst
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verkniipft. Im deutschen Schrifttum war es Joh. Miiller 12, der als erster
Untersucher eine Gruppe von, allerdings vollig verschiedenartigen, patho-
logischen Prozessen zu einer Einheit zusammenstellte, wobei er hinsicht-
lich der Namengebung ohne Berticksichtigung der vollig verschiedenen
Atiologie auf eine, diese pathologischen Prozesse kennzeichnende, dufere
Erscheinungsform den entscheidenden Wert legte. Da das Hauptkenn-
zeichen der von Joh. Miiller 12 zu einer einheitlichen Gruppe zusammen-
gestellten Einzelbeobachtungen des ihm zur Verfiigung stehenden
Materials in einer Zusammensetzung aus feinen, perlmutterartig glin-
zenden Blittern und Plattchen gegeben war, die selbst aus polygonalen,
flachen, kernlosen Zellen mit dazwischengelagerten Cholesterinnadeln
bzw. -tafeln bestanden, so gab der genannte Autor dieser Gruppe von
Neubildungen die Bezeichnung ,,Cholesteatom’. Wie das Schrifttum
zeigt, wird diese an sich unzweckmaBige Bezeichnung fiir vollig differente
pathologische Prozesse auch heute noch, vielleicht aus Griinden der
Tradition und der Pietdt, besonders von seiten der Kliniker, benutzt.

R. Virchow?® nannte derartige Neubildungen in Anlehnung an die von
Cruveilhier gewiahlte Bezeichnung der ,fumeurs perlées” Perlgeschwiilste
und widmete ihnen 1855 auf Grund eines grofen Beobachtungsgutes
und unter Heranziehung besonders der von Joh. Miiller beschriebenen
Fille eine sehr eingehende, kritische Untersuchung. Entsprechend der
damals giiltigen Ansichten zéhlte Virchow die Perlgeschwiilste in Ana-
logie zu den Cancroiden zu den heterologen Bildungen, deren epi-
dermoidale Zellen an Orten, die normalerweise weder Epidermis noch
epidermisihnliche Elemente fithrten, demnach aus den Zellen des Binde-
gewebes hervorgehen sollten. Dieser Ansicht schloB sich Esmarch ¢ auf
Grund seines eigenen Falles an und erweiterte sie dahingehend, daB
auch die Knochenkorperchen der Diploe des Schideldaches als Aus-
gangspunkt in Frage kommen kénnten. Virchow trennte in der erwihnten
Arbeit die Perlgeschwiilste scharf von den Atheromen, stellte sie aber
neben die ,,Haar- und Fettcysten®, mit denen sie aber nicht ohne weiteres
zu vereinigen seien.

Im Gegensatz zu der von Virchow vertretenen Ansicht hinsichtlich
der Histogenese der Perlgeschwiilste bzw. der Cholesteatome hatte
Remak 14 ein Jahr vor Erscheinen der Virchowschen Publikation den
Standpunkt vertreten, dafl derartige Neubildungen epithelialer Herkunft
seien und aus Epithelabschniirungen in einer friihen embryonalen Ent-
wicklungsstufe entstitnden. Hierdurch wurde Remak zu einem Vor-
lsufer von J. Cohnheim, der seine Geschwulsttheorie erst 1877 ver-
offentlichte. In seiner Arbeit ,,Uber die Perlgeschwiilste’ hat Virchow
zu der von Remak vertretenen Ansicht folgendermafBen Stellung ge-
nommen: ,, Remak denkt sich die Entstehung dieser Gebilde aus einem
von der urspriinglichen Haut im embryonalen Leben abgeschniirten
Follikel, der durch einen error loci in das Parenchym eines Organs
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gelangt sei. Leider hat noch nie jemand einen solchen Follikel oder
Driisenteil in der Abschniirung verfolgt.” Durch diese Ansicht Virchows
war die an sich richtige Ansicht Remaks bis auf weiteres undiskutabel
geworden.

Erst durch viel spitere Untersuchungen von Benecke ! und vor allem
von Bostroem * wurde die Bestdtigung der Remakschen Ansicht der
epitheliale Charakter der ,,Perlgeschwiilste’, sie wurden von den ge-
nannten Untersuchern wieder als Cholesteatome bezeichnet, definitiv
sichergestellt. Es war beiden Autoren gelungen, in der Wand von Chole-
steatomen eine Ipithelschicht mit deutlich ausgebildeten Papillen nach-
zuweisen, die aus drei Schichten, kubischen Basalzellen, abgeplatteten
polygonalen und abgestorbenen, kernlosen, zum Teil verhornten Zellen
bestanden. Hinsichtlich der Herkunft dieser epithelialen Muttersubstanz
nahmen die erwdhnten Untersucher eine solche vom Hautepithel bzw.
dem der Mundbucht des Embryo an.

Die Tatsache, daB an den iatrakraniellen Fundorten von ,,Chole-
steatomen‘ jhnen sonst véllig gleichende Geschwiilste vorkommen, in
deren Wandungen aber Haare und Talgdriisen nachgewiesen werden
kénnen, veranlaite einen spiteren Untersucher, Blecher 3, zu der An-
nahme, dafl zwischen diesen etwas komplizierter gebauten epithelialen
Geschwiilsten und ihren einfachen Formen ein genetischer Unferschied
nur insofern bestiinde, als ,,eine Abschniirung nur eines Teils desselben
Mutterbodens oder einer fritheren Zeit stattfand, als dieser sich zu den
einzelnen Hautorganen noch nicht differenziert hatte.

Auf die in diesem Zusammenhange aufzuwerfende Frage, ob und in
welcher Beziehung histogerietische Beziehungen zwischen den Epi-
dermoidcysten des kndchernen Schédeldaches und den intrakraniellen
,;Cholesteatomen‘‘ bestehen — letztere diirften nur zum Teil epithelialen
Ursprungs sein -—, soll im‘Rahmen dieser Untersuchungen nicht ndher
eingegangen werden.

Es ist vielmehr ein anderer Punkt der Histogenese, der hier Fr-
wihnung finden soll, er betrifft die bisher im Schrifttum unerdrterte
Frage des Wachstumstypus (W.T.) der in.ep.Bl. des Schideldaches, der
oben bereits kurz gestreift worden ist. ‘

Zur Untersuchung des W.T. derartiger Neubildungen steht natur-
gemilB nur eine solche in ihren Endstadien als fertig ausgebildete epi-
dermoidale Cyste zur Verfiigung, deren charakteristische Einzelheiten
makroskopischer Art oben niher beschrieben worden sind. Welche
Riickschliisse gestatten nun die an einem in.ep.Bl. des Schédeldaches
zu erhebenden makroskopischen Befunde in Verbindung mit den an
ihnen feststellbaren histologischen Befunden des Cystenbalges hinsicht-
lich ihres W.T.?

Abb. 8, die den von Lexer operierten Fall als Situspréparat darstells,
moge zum Ausgangspunkt unserer diesbeziiglichen Betrachtungen dienen.
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Darnach stellt ein in.ep.Bl. des Schideldaches ein viellappiges, knolliges
Gebilde dar, das gewissermallen als Positiv das Negativ der réntgeno-
logisch erkennbaren ,,Mondkraterlandschaft™ ausfillt und in seiner
duBeren Form an bestimmte mesenchymale Gewdchse, wie z. B. ein
Enchondrom oder Lipom, erinnert. Mit diesen hat es ein ausgesprochen
verdrdngendes Wachstum gemeinsam, was aus den Folgeerscheinungen
des topographischen Milieus, in den es durch einen ,,error loci (Virchow)
gelangt ist, besonders deutlich zu erkennen ist. Eingeschlossen in das
Knochenbilkchennetz der spongiosen Diploe beginnt der ektodermale
Keim infolge Zellteilung zu wachsen, wobei die Frage zundchst ungeklart
bleibt, in welcher Weise die Erndhrung des in diesem Stadium noch nicht
vasculdr versorgten epithelialen Zellkomplexes sichergestellt ist. Als-
bald ‘miissen die epithelialen Zellen in rédumliche und funktionelle Be-
ziehungen zu dem ortstindigen Mesenchym treten, um jene biologische
Finheit zu bilden, wie sie uns in der morphologisch erkennbaren Be-
ziehung: Epithel-Bindegewebe iiberall in der Haut und den Schleim-
héuten sinnfillig entgegentritt. Sind diese Beziehungen geschaffen — iiber
das Wie ? sind wir nicht unterrichtet —, so sind die Bedingungen fiir ein
weiteres Wachstum eines in.ep.Bl. gegeben; in der meist sehr diinnen
mesenchymalen Lamelle des Cystenbalges sind, wie das histologische
Schnittpraparat zeigt, wenn auch nur kleinen Kalibers und in relativ
geringer Anzahl Gefifle eingedrungen, so dafi damit der Anschlufl an das
ortliche Gefdlinetz der Diploe erreicht ist.

Anscheinend ist das Wachstumstempo der sich so entwickelnden
epidermoidalen Cyste ein sehr langsames; méglicherweise spielen hier
auBer der erwdhnten geringgradigen GefidBversorgung der duBersten
bindegewebigen Wandschichten die in dem sie allseitig umgebenden
spongitsen Knochenbélkchen herrschenden Druckverhiltnisse zunichst
eine die weitere Entwicklung behindernde Rolle, ohne jedoch dem einmal
in Gang gekommenen WachstumsprozeB als Ganzem auf die Dauer
einen entscheidenden Widerstand entgegensetzen zu kénnen. In mechani-
scher Richtung liegen hier grundsitzlich dhnliche Verhaltnisse vor, wie
sie aus den Folgeerscheinungen z. B. eines sich standig vergrofiernden
Aortenaneurysmas an der Brustwirbelsiule bzw. am Brustbein hin-
linglich bekannt sind.

Entsprechend der oben erwdhnten ganz scharfen Konturlinie, mit
der sich die Einzelcyste gegen den sie umgebenden Knochen réntgeno-
logisch abgrenzt, ist auch anatomisch die Grenzlinie des mesenchyma-
tésen Bestandteiles des Cystenbalges absolut scharf und vor allem auch
ganz glatt. Hinsichtlich des W.T. der Cyste ist die Tatsache auffallend,
dal} sich nirgends z. B. in zentrifugaler Richtung erstreckende hernitse
Ausstitlpungen des Cystensackes feststellen lassen, wie sie in Form
epithelialer Perlen bei den intrakraniell zu beobachtenden ,,Chole-
steatomen® regelmiflig zu beobachten sind und vergleichsweise ein
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Analogon in bezug auf den ausgesprochen zentrifugal erfolgenden W.T.
eines Echinococcus alveolaris der Leber darstellen wiirden. Dieses Fehlen
wandsténdiger Ausstillpungen der AuBenschicht der Einzelcysten eines
in.ep.BL. legt hinsichtlich ihres W.T. den Gedanken nahe, daf hier
grundsitzlich ein anderer Modus des Wachstums wie z. B, bel den infra-
kraniellen ,,Cholesteatomen® vorliegt, so dall zwischen diesen beiden,
histologisch sonst iibereinstimmenden epithelialen Geschwulstformen, ein
grundsétzlicher Unterschied in dieser Richtung bestehen wiirde.

Wie wiare nun das Wachstum eines in.ep.Bl. des Schideldaches bei
Fehlen der nach aullen erfolgenden Sprossungsvorginge zu erkliren ?
Kaum anders, als durch die Annahme, dal der den Epithelzellen inne-
wohnende Wachstumsreiz sich im Sinne eines Brestenwachstums isoliert
im Inneren der Cyste auswirkt, deren Inhalt in Gestalt von abgeschilferten
Epithelien wohl durch regressive Erndhrungsstérungen eine Erweichung,
bzw. eine Verflissigung, erfahrt. Beide Faktoren zusammen, ein langsam,
aber stetig im genannten Sinne tdtiger Wachstumsreiz von seiten der
Epithelzellen in Verbindung mit einer ebenfalls dauernden Steigerung
des Innendruckes der Cyste diirften es sein, die sich diese langsam ver-
groBern lassen. Die Folge ist, dafl der sie umgebende Knochen z. B.
eines Stirnbeins, langsam druckatrophisch abgebaut wird und die Reste
seiner Tabula externa in Form von Balken und Spangen in den bucklig
vorwolbenden Cysten palpatorisch feststellbar sind. Kurz, es liegt das
Zustandsbild vor, wie sich der untersuchenden Hand des Arztes eine
Epidermoidcyste des Schiadeldaches klinisch darbietet, eine diagnostische
Bezeichnung, die, da sie das Wesen der Dinge trifft, anstatt der bisher
iiblichen Bezeichnung eines ,,Cholesteatoms®™ in Zukunft fiir derartige
Neubildungen in Anwendung kommen sollte.

Zusammenfassung.

Die vorliegende Arbeit hat zu folgenden Ergebnissen gefithrt:

1. Die im knochernen Schideldach beobachteten primiren Epithe-
liome (in.ep.Bl.) stellen als selbstindige Geschwulstform groBle Selten-
heiten dar; den bisher im Schrifttum niedergelegten 10 Beobachtungen
wird ein eigener, bei einem 24jihrigen Manne beobachteter Fall hinzu-
gefiigt.

2. Die in.ep.Bl. der Schidelkalotte entstehen auf dem Boden eines
dysontogenetischen Keimes und stellen somit ein weiteres Beispiel der
Coknheimschen Theorie der Geschwulstentstehung dar.

3. Alle bisher beobachteten Fille betreffen auffallenderweise das
méinnliche Geschlecht, und zwar im jugendlichen Alter mit Bevorzugung
des zweiten Lebensjahrzehnts. Bisher ist kein Fall eines angeborenen
in.ep.Bl. bei einem Neugeborenen beobachtet worden. Hinsichtlich des
topographischen Sitzes der Neubildung konnte keine besondere Bevor-
zugung eines der Knochen der Schidelkalotte festgestellt werden.
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4. Das Wachstum eines in.ep.Bl. des Schideldaches erfolgt auBer-
ordentlich langsam und schleichend und benétigt zu seiner vollen Ent-
wicklung in der Regel viele Jahre.

5. Klinisch treten die in.ep.Bl. des Schideldaches in Gestalt einer
buckligen Vorwilbung auf, die meist Fluktuation, jedoch niemals Pul-
sation zeigt, und in der Reste der druckatrophisch zugrunde gegangenen
Tabula externa in Form von Balken und Spangen zu tasten sind. Selten
kommt es zu einer Spontanperforation nach auBen mit anschlieBender
Fistelbildung.

6. Durch zentripetales Wachstum der Neubildung kann infolge Zer-
storung der Tabula interna des Schideldaches eine Druckwirkung auf
das Gehirn und bei Sitz z. B. im Stirnbein auf den Sehnerven kommen,
Durch Einbruch in die Augenhéhle wurde eine hochgradige Verlagerung
des Bulbus mit starker Herabsetzung der Sehschirfe beobachtet.

7. Makroskopisch stellen sich die in.ep.Bl. des Schédeldaches als
lappig-knollige Gebilde dar, die aus einer Vielheit zusammenhingender
groferer und Kkleinerer epithelialer Cysten bestehen, durch ein rein
verdrimgendes Wachstum auf die Umgebung ausgezeichnet sind. Klinisch
sind diese Neubildungen gufartiger Natur. Eine traumatische Entstehung,
auch im Sinne einer Verschlimmerung, kann als ausgeschlossen gelten.

8. Rontgenologisch sind die in.ep.Bl. des Schideldaches durch ein
duBerst charakteristisches Bild ausgezeichnet, das durch ihren anatomzi-
schen Bau, bzw. durch den ihnen eigentiimlichen Wachstumstypus
bedingt ist. In Analogie zum ,,Landkartenschidel* der Schiiller-Christion.-
schen Krankheit wird vorgeschlagen, den bei einem in.ep.BIl. des Schidel-
daches zu beobachtenden Réntgenbefund des Schidels mit ,, Mondkrater-
landschaft‘ zu bezeichnen.

9. Von den bisher beobachteten Fillen sind bisher 4 mit Erfolg
operiert worden, der erste 1854 durch Esmarch. Um ortliche Rezidive
zu vermeiden, erscheint die radikele operative Entfernung auch der
geringsten Teile des Cystenbalges angezeigt. Die Deckung der meist
recht groen Knochenliicke durch einen Knochen-Periostlappen hat sich
verschiedentlich bewéhrt. Mit dieser Behandlungsmethode wurde in den
erwihnten Fillen eine véllige klinische Heilung ohne Auftreten eines
Rezidivs erzielt.

10. Da es sich bei den in.ep.Bl. des Schideldaches um epitheliale
Neubildungen handelt, wird vorgeschlagen, die fiir sie, vor allem im
klinischen Schrifttum tbliche Bezeichnung ,,Cholesteatom** als unzweck-
méBig fallen zu lassen, und sie entsprechend ihrer Histogenese in Zu-
kuntt als Epidermoidcysten zu bezeichnen.
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