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I m  N o v e m b e r  1923 k a m  i m  A u g u s t e - V i k t o r i a - K r a n k e n h a u s  zu  

B e r ] i n - S c h 6 n e b e r g  e in  6 W o c h e n  a l t e r  K n a b e  zu r  Sek t ion ,  dessen  

K r a n k e n g e s c h i c h t e  f o l g e n d e  A n g a b e n  e n t h a l t :  

Geburtsgewicht 2600 g, 12 Tage alt, wegen allm~hlich zmlehmender Auf- 
treibung des Leibes als Ammenkind im S/~uglingsheim zu Berlin-Dahlem auf- 
genommen, t i ler  nie Temperatursteigerung, 2 - -3mal  Stuhl t/~glich, in dem Blur 
niCht naehweisbar war. Rectale Untersuchung ergebnislos. Am 7. XL 1923 dem 
Auguste-Viktoria-Krankenhaus iiberwiesen. Aufnahmebefund: 6 Wochen alter 
S~ugling in stark herabgesetztem Ern~hrungszustande. IIautfarbe blaB. Gewicht 
2940 g, L/~nge 47 cm. Herz und Lunge o .B .  Leib wal l  gespannt und stark vor- 
gew61bt, Umfang 34,6 cm. Bauchhaut gl~Lnzend mit  deut]ieher Venenzeichnung. 
Perkutorisch v61]ige D/~mpfung bis auf eine 2 Querfinger breite Zone irl den 
unteren und links seitlich abh~Lngigen Teilen. Leber stark vergr61~ert, tastbar, 
reicht bis 2 Querfinger unterhalb des Nabels. Mitz nicht vergrSfiert. Stiihle z. T. 
zerfahren, z .T .  normal. Temperatur bei der Aufnahme 37,4 ~ Diagnose: Tumor 
malignus hepatis. WaI~ . - - .  

Blutstatus : Leukocyten . . . . . . . . .  18 400 
Erythroeyten . . . . . . . .  6 960 000 
H~LmoglobingehMt . . . . . .  106 
F~Lrbeindex . . . . . . . . .  0,76 

Anisocytose. 
Nach 5 Tagen st/~rkere Vorw61bung des Leibes. Dauernde Gewichtszunahme, 

in 8 Tagen um 130 g. Punktion der Leber zur Spirochi~tenuntersuchung im Dunkel- 
feld: negatives Ergebnis. Am 11. Tage naeh der Aufnahme Tod. 

Leichenbe/und: Bauch hMbkugelig aufgetrieben, so dab Nabel in t~iiekenlage 
der Leiehe symphysenw/irts ]iegt. Brustorgane o. ]3. Bei Er6ffnung der Bauch- 
h6hle sieht man eine gro$e, vollkommen glatte, gelbrosa bis dunkelblanrot ge- 
scheekte Geschwulst, die sich yon den beiden RippenbSgen nach unten bis ca. 
1 Querfinger oberhalb der Syml0hyse hinzieht. Sie fiillt die BauehhShle auch 
links fast vOllig ~us, nur ganz unten einzelne Darmschhngen sichtbar. Die Geschwulst 
stellt sieh Ms Leber heraus. Ihr Gewieht 840 g, MaBe 19:13:7 cm. Galleublase 
o.B. ,  ihr InhMt eine reichlich z/~hfltissige Masse. Sehnittfl~Lehe der Leber eben- 
falls buntgescheekt, typische Leberl/~ppchenzeichnung oder andere Struktur nieht 
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erkennbar. Auf der Kuppe der linken Niere, deren oberer Pol stark abgeplatte~ 
ist, eine gut walnuggroge Gesehwulst, die zuerst einen eystisehen Eindruek er- 
weekt, sich im Durehschnitt aber als die stark veranderte Nebenniere herausstellt. 
Keine Verwachsungen. Schnittflaehe (Abb. 1) zeigt helle gelbe l~indenzone, die 
etwas sehmaler Ms die normMe Nebennierenrinde ist. Inhere Teile yon dunkel- 
toter bis sehokoladenbrauner Farbe, letztere T6nung mehr im Zentrum. Irgend- 
welehe Zeichnung makroskopiseh nieht feststellbar. Ubrige Organe des Bauehes, 
insbesondere die rechte Niere und Nebenniere, sowie die Gesehleehts- und Hals- 
organe o. ]3. Vorlaufige Diagnose: Gewaehs der linken Nebenniere mit Infiltration 
der gesamten Leber. 

Mikros/~opischer Befund: Nebenniere. Von der l~indensubstanz fast nur Zona 
faseiculata vorhanden. Nach dem Zentrum hin folgt eine ziemlieh breite, viele 
elastisehe Fasern - -  die bei der spezifisehen Farbung deu~lieh hervortreten - -  
enthaltende Bindegewebssehieht. In  dieser teilweise breite Blut- und Lymph- 
eapillaren, die oft l~undzellen enthMten. Jen- 
seits dieser Kapsel, entspreehend der Lage der 
~'Iarksubstanz, die makroskopiseh hell- und 
dunkelrot gefleekt erschien, findet man ein ganz 
unregelmaBiges Bild. Vorauszusetzen ist, dab 
yon normaler Marksubstanz nicht die Spur er- 
kennbar ist. Ubersichtsbild: An einigen Stellen 
eine Umnasse toter Blutk6rperehen, iiberwie- 
gend angerhalb der Gefage befindlieh. Da- 
zwisehen kleine, lymphoeytenahnliehe, meist 
kreisrunde Zellen in geringer Menge. An an- 
derer Stelle dagegen treten die roten Blutk6r- 
perehen fast ganz zurfiek, w~hrend die Haupt-  
masse yon den oben kurz geschilderten Rund- 
zellen, die keine besondere Anordnung zeigen, 
gebildet wird. Eine Zwischensubstanz nicht er- 
kennbar. Zwisehen diesen beiden Arten der 
ZeHverteilung linden sich alle Ubergange, so Abb. 3. 
dal3 das bunte Bild, wie man es makroskopiseh 
erkennen konnte, erklart wird. Von der erwahnten bindegewebigen Scheidewand zwi- 
schen der l~inde und der gesehwulstartig umgewandelten Marksubstanz ziehen Septen 
yon gleicher Beschaffenheit in letztere hinein. Starke VergrSBerung: weitaus 
grSBte Zahl der Tumorzellen den kleinen Lymphocyten sehr ahnlieh. Etwas 
grSBer als diese mit  grogem chromatinreiehem Kern und fast ohne Protoplasma. 
Zwischen ihnen liegen andere, mehr ovale mit  kleinerem Kern, der in deutlieher 
Protoplasmazone liegt. Kern bei diesen nieht immer in der Mitte, oft etwas 
randwarts. Auch bei starker VergrSgerung eine Zwisehensubstanz kaum 
siehtbar, an nut  wenigen Stellen hSchsgens angedeuteg in Form ganz feiner struk- 
turloser Faden. Die makroskopiseh sehokoladenbraun aussehenden zentralen 
Stellen erweisen sich histologiseh Ms nekrotisehes Gewebe. ~ Leber: Von Leber- 
zetlen oder gar Leberzellbalkehen nirgends etwas erkennbar. Man sieht nut  die 
oben besehriebenen lymphoeytenahnlichen Zellen wie im Nebennierengewaehs 
sowie komprimierte Gallengangsreste (Abb. 2). Veranderungen des mikroskopi- 
sehen Leberbildes werden nut dureh lokal starker entwiekeltes Bindegewebe, 
das dann H~ufchen yon Geschwulstzellen einschliel3t, hervorgebraeht (Abb. 3). 
Nach dem makroskopisehen und histologisehen Bride und naeh den entwicklungs- 
geschichtlichen Erfahrungen zu urteilen, handelt es sieh um ein Gewaehs, das 
sieh aus Bildungszellen des Sympathicu s zusammensetzt. 

Virchows Archly. Bd. 266. 27 
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Abb. 2. 

Abb. 3, 
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Diese immerhin seltene Geschwulstart wurde friiher meist ver- 
kannt  und als Rundzellensarkom, Lymphos~rkom und aueh Ms Gliom 
beschrieben. Dies lag zum Teil daran, daft man fiber die Entwieklung 
des Nebennierenmarkes und fiber die Morphologie der sympathischen 
Bildungszellen nicht ganz im klaren war. ~hnl ich war es aueh mit  
den Gew~chsen, die yore Muttergewebe des Nebennierenmurkes, dem 
Syml0athicus selbst, s tammen,  und mit  seinen anderen AbkSmm- 
lingen. Die erste richtige, wenn auch nicht mit  Best immtheit  ausge- 
sproehene Deutung findet sich bei Marcs Die Arbeiten yon Kiister 
und Schilder sind besonders be~ehtenswert, da beide auf die Zwischen- 
substanz sowie auf die eigenartige Lagerung der Blastomzellen ngher 
eingehen: Rosetten- resp. GliabMlenbildung der Zellen, faserige Struk- 
fur der Zwischensubstanz. Den f~irberischen Nachweis, daft es sich 
bei letzterer um embryonale Nervenfibrillen handelt, erbrachte zuerst 
Herxheimer. Damit  war die Beweiskette hinsichtlieh der Abs tammung 
derartiger Gew&ehse gesehlossen. Faftt man  die eharakteristisehen 
Merkmale derartiger Gewgchse zusammen, so kann  man  im allgemeinen 
sagen, dab es sich um b6sartige, meist im Sgug]ings- oder doeh Kindes- 
alter vorkommende Gewgehse der Nebenniere oder allgemein (z. ]3. 
Schilder) des sympathischen Apparates handelt.  Makroskopisch ist 
das bunte Aussehen dureh Blutungen und Nekrosen sowie die .Weieh- 
heit der Geschwiilste augenfgllig. I-Iistologisch bestehen sie zum grSfteren 
Teil aus Sympa~hicusbildungszellen, die als kleine lymphoey~enghn- 
liehe, doeh nieht immer runde Zellen mit  s tarkem Chromatingehalt  
besehrieben werden. Protoplasma nur wenig oder gar nieht erkennbar. 
Als eharakteristiseh werden die Haufenbildung und Hohlkugelstellung 
(Rosetten, Gliaballen, Sympathogonienkapseln) der Zellen angesehen. 
Dazwisehen linden sieh oft noeh Zellen in weiteren Differenzierungs- 
g raden .  Die Zwisehensubstanz stelIt embryonMe Neurofibrillen dar, 
die je naeh der Entwieklungsh6he der Zellen mehr oder weniger aus- 
geloragt sind und seheinbar in einem Verh~ltnis zur Ballen- resp. I-Iohl- 
kugelbildung der Gesehwulstzellen stehen. 

Vergleiehen w i r  meinen Fall mi t  diesen kurz ~ngegebenen Merk- 
malen, so linden wir nur einen Untersehied hinsiehtlieh der Zellan- 
ordnung. Wie sehon eingangs erwghnt, sind ttohlkugelbildungen fiber- 
haupt  nieht zu sehen. Aber aueh H/~ufehen k6nnte man nut  mit  einiger 
Phantasie feststellen, tI ierzu paftt auch die kaum entwiekelte Grund- 
substanz, bei der yon einer Fibrillenbildung gar nieht die l%ede sein 
kann. Wir miissen also nach Landau sowie naeh Dietrich nnd Sieg- 
round bei meinem Fall den unreifsten Differenzierungsgrad der Ge- 
sehwulstzeIlen annehmen. 

Zum SehluB m6ehte ieh noch auf die Metastasenbildung und a,uf 
die Benennung dieser Gew/~chse etwas naher eingehen. Beziiglieh des 
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ersten Punktes ist zu sagen, dal3 es sich bei multipler Geschwulstbildung 
nicht immer um Absiedlungen zu handeln braucht (Pick, Landau u. a.). 
Es miil3te dann eine mehrfache primgre Gew/iehsbildung resp. System- 
erkrankung vorliegen. Dietrich und Siegmund sowie andere Untersueher 
maehten die Beobachtung, dal3 bei gewgehsartiger Umwandlung der 
einen Nebenniere in der anderen makroskopisch unver/inderten sieh 
histologiseh grol3e Anh~Lufungen undifferenzierter Sympathogonien- 
bMlen finden, die nicht als Metastasen gedeutet werden kSnnen. AuBer- 
dem wgre in letzterer auffallend, dal3 die Differenzierung yon reifen 
Markbestandteilen weir gegeniiber der Norm zurfickbliebe. Sie schliel3en 
daraus, dal3 bei doppelseitiger Gesehwulstbildung es sieh nicht urn 
Metastasen, sondern um eine beiderseitige prim/ire Tumorbildung 
handelt. Beztiglieh der 2qebenniere mOchte ieh nach den Befunden, 
die Kibster bei seinem ersten und Landau bei seinem drit ten Fall erhoben 
haben, besonders aber naeh den Beobachtungen yon Dietrich und Sieg- 
round und anderen Autoren fiir die Annahme einer Systemerkrankung 
eintreten. Schwieriger dagegen gestaltet sich die Frage in bezug auf 
die Leber. Ich glaube, daS man hier nur durch don mal<roskopischen 
und histologischen Befund zu einer Entscheidung kommen kann. 
Makroskopiseh wiirde vielleieht eine knotenartige Gew~ehsbildung in 
der Leber for Metastase spreehen, entspreehend der Metastasenbildung, 
wie wir sie meist bei anderen Gew/~chsen linden. Eine diffuse Durch- 
waehsung der Leber dagegen kCSnnte mOglicherweise auf eine primgre 
Anlage hindeuten. 2qoeh n/~here Aufschliisse kSnnte das mikroskopisehe 
Bild dureh eine vergleiehende Betraehtung der Waehstumsart  des 
Gewgehses geben. Sehen wir uns daraufhin die histologischen Befunde 
einiger VerSffentlichungen an, so linden wir zwei Arten der Geschwulst- 
bildung der Leber. Einerseits handelt es sieh um eine scharfe Abgren- 
zung der Blastome (Fall 1 von Landau, Kohler), andererseits um eine 
diffuse Durehsetzung des Lebergewebes (Fall 3 yon Landau, Fall i yon 
KiLster, Herxheimer). Bei der letzten Art wird betont, dal3 die Gesehwulst- 
zellen bei der Ausbreitung des Gewgchses anscheinend dem Verlauf der 
Capillaren folgen. Es w/iren also naeh den erw/s theoretischen 
MOglichkeiten die knotenfSrmigen Gesehwfilste als Absiedlungen anzu- 
sehen. Die diffuse Infiltration dagegen kSnnte in Anbetracht der M/~ch= 
tigkeit der Geschwulstmasse und eigentiimliehen Lagerung der Gew~chs- 
zellen (entspreehend dem Gefgl3verlauf) fiir eine Systemerkrankung 
spreehen. Unter dieser Voraussetzung w/~ren als Ausgangsmaterial 
wohl nicht versprengte Keime, sondern die im Verlauf der Gef/il3e. sieh 
findenden sympathischen Zellen anzusehen, was ja wieder mit der Ver- 
mutung einer Systemerkrankung iibereinstimmen wiirde. In meinem 
Falle, bei dem yon Leberzellen iiberhaupt niehts zu sehen war und 
eigentlich nur die Gallengangsreste eine mikroskopische Organdiagnose 
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gestatteten, m6ehte ieh aueh fiir eine primgre Erkrankung der Leber 
eintreten. Leider ist die histologisehe Untersuehung der anderen 
makroskopiseh unver~nderten Nebenniere, die eine Erhgrtung dieser 
Annahme vielleieht h~tte erbringen k6nnen, nieht ausgeffihrt worden. 

Ieh k0mme nun noeh kurz auf die Namengebung zu spreehen. In 
dieser Frage ist eine Einheitlichkeit bisher n0eh nicht erzielt worden. 
Es sind die verschiedensten Namen verwendet worden z .B.  Neuro- 
blastom und sympathisches Neuroblastom (Wright resp. Landau), 
Ganglioma embryonale sympathieum (Pick), Sympathogoniom (z. B. 
Kohler). Im allgemeinen ist es doeh so, dab man an den Namen der 
Zelle, aus der sieh die Geschwulst zusammensetzt, die Endung 
-blastom anh/~ngt, also z . B .  Melanoeyten ~ Melanoeytoblastom. 
Dureh die Anwendung der ffir die einzelnen Differenzierungsgrade 
der embryonaten Sympathieuszellen eingefiihrten Bezeiehnungen yon 
Poll besteht natiirlieh in unserem Falle die M6glichkeit, eine genaue 
Einteilung aueh hinsiehtlieh der Entwiektungsh6he der betreffenden 
Gewgehse zu erreiehen. Denn die Ausdrfieke Neuroblastoma sym- 
pathieum und Ganglioma embryonale sympathicum sagen fiber die 
Entwieklungsh6he der Tumorzellen niehts aus. Allerdings wiirden - -  
wenn man die Zellbenennung nach Poll anwendet - -  reiehlich unge- 
schiekte Wortbildungen auftreten, besonders bei der ph~oehromen 
Reihe, die sieh aber durch die auch sonst fibliehen Abkiirzungen urn- 
gehen ]assen. Danaeh wiirde folgendes Schema anfzustellen sein: 

Sympathogoniom 
Sympathoblastom Phiiochromoblastom 
Ganglioma sympathicum Ph~iochromocytom. 

In die Nomenklatur eingeffihrt sind bereits die Ausdrfieke Sym- 
pathogoniom (z. B. Kohler) und Sympathoblas tom (z. B. Dietrich 
und Siegmund). An Stelle yon Phgochromoeytomen spraeh man frfiher 
yon Paragangliomen. Unberficksiehtigt m6ehte ieh bei der Benennung 
der Gesehwulst die wohl oft gefundenen wenigen Zellen anderer Diffe- 
renzierungsgrade lassen. Aus diesem Grunde lehne ieh aueh die yon 
R. v. Fischer vorgesehlagene Einteilung ab, zumal es mir einigermal3en 
gewagt erseheint, z .B .  die Zwischenstufe yon Sympathoblasten und 
Ganglienzellen, aus denen sieh das Ganglioneuroma immaturum zu- 
sammensetzen soil, morphologiseh genau zu kennzeichnen. 
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