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W~hrend  in F o r m  yon  vereinze] ten K n o t e n  wachsende  Endo the l iome  
der  weichen H i r n h a u t  keine Sel tenhei t  sind, is t  die diffuse F o r m  ziemlich 
sel ten besehr ieben worden.  So e rw~hnt  Kron 1 in seiner g rund legenden  
Monographie  , ,Geschwii ls te  des Gehi rns"  nur  vereinzel te  FMle yon 
d i f fusem E n d o t h e l i o m  der  weiehen I-I i rnhaut  (FMle yon  Lobeek, Nonne, 
Haeger), w~hrend  ihm selbst  eine solche F o r m  zur  Beobaeh tung  n ich t  
g e k o m m e n  ist .  Vor kurzer  Zei t  i s t  ein de ra r t ige r  Fa l l  yon  Stern und  
Zlatowerow 2 besehr ieben  worden.  Es  hande l t e  sich u m  einen 27j~hr igen  
Mann mi t  e inem E n d o t h e l i o m  der  Gehirn-  und  der  R i i ckenmarksh~u te ,  
und  E indr ingen  in die S e i t e n k a m m e r  und  3. K a m m e r .  Die  Geschwulst-  

zellen umgaben  die  Gef~l~e scheidenar t ig  und  verl iefen den Gehirn- 
furchen ent lang ,  ste]lenweise die graue Subs tanz  durchse tzend .  Die 
Gangl ienzel len  waren  zerfal len und  degener ier t .  A n  der  Glia  war  Zerfal l  
vo rhanden .  Stern und  Zlatowerow k o m m e n  bei k r i t i scher  Wi i rd igung  
des Sehr i f t tums  zu den Ergebnissen,  dab  als 10rim~res diffuses Endo-  
the l iom der  weiehen H i r n h a u t  nur  die FMle yon Redlich und Schalde, 
vie l le icht  der  Fa l l  yon Lissauer und  Oppenheim a n e r k a n n t  werden kann.  
Anges iehts  der  Se l tenhei t  solcher FMle und  der  Sehwier igkei t  der  
k l in ischen Diagnos t ik  ve rd ien t  nachfolgender  Fa l l  Beachtung .  

30 Jahre alter Buchhalter, seit Juni 1928 krank. Zunehmende Kopfschlnerzen- 
anf~lle, verbunden mit ]3ewul~tlosigkei*, 5fters Erbrcchen. Allm~hliche Erblindung 
und Entwicklung einer GeistesstSrung vom Typus der Schizophrenic mit Kata- 
tonic und Stereotypismus. Aufnahme in die Nervenklinik der II.  Moskauer Uni- 
versit~t und Operation in der I. chirurgischen Klinik der I. Moskauer Universit~t, 
wohin der Kranke in halbbewui3tlosem Zustande gebracht und mit der Diagnose 
,,Epilepsie" trepaniert wurde. Im Anschlul~ daran Tod des Kranken. 

Anatomischer Befund: Die im Bereiche der Operationswunde zerschnittene 
harto Hirnhaut steif, bedeckt zum Teil das Hirngewebe in Form won mit ]~lut- 
gcrinnseln durchsetzten Fetzen; untcrliegende Gehirnoberfl~che im Gebietc dcr 

1 Moskau 1916. 
Arch. f. Psychiatr. 83, H. 5 (1928). 



442  S.S.  Wail: 

rechten Scheitelgegend ist yon Blutgerinnseln bedeckt; im Subduralraum etwas 
vermehrt durchsichtige Flfissigkeit. In  den Sinus Cruorgerinnsel und flfissiges Blur. 
Pia mater trfib, weil~lieh, porzellanartig, bedeutend verdiekt, insbesondere im Be- 
reich der Schli~fenwindungen. An den Oberfl~ehen der sylvischen Furchen gelb- 
liche derbe Schwarten. Pia aueh  sonst betriicht]ich und 1/~ngs den Windungen 
derb schwartig verdickt. Im Bereiehe der Operationswunde unter der weichen 
Hirnhaut  Blntergfisse. Die Gehirnsubstanz dort erweicht. In  der Kammer  ver- 
mehrte blutige Fliissigke!~. Anatomische :Diagnose: Chronisehe Leptomeningitis. 
Operation der Schiideltrepanation; Hgmatom im Bereiche der Weichen Gewebe des 
Schiideldaches und Erweichugg der Hirnsubstanz im Gebiete der Trepanation. Ka- 
tarrhalischePneumonieimoberenundunterenLappenderrechtenLunge. Hydrocephalus 
externus und internus. Verwaehsungen der Pleura und des Herzbeutels. Fibrin6s- 

Abb. 1. Prim~res diffuses Endoi,heliom der weichen Hirnhaut. Die Geschwulst iiberzieht die 
Hirnsubstanz in Form einer Kappe yon gleichmiiBiger Dicke. 

eitrige Perikarditis. Leberentartung. Nephrose. W~hrend weder der klinische noch 
der grob-anatomische Befund auf eine Gew~chsbildung hinwiesen, muBte nach der 
mikroskopischen Untersuchung diese Diagnose gestellt werden. Bei schwaeher 
Vergr61~erung erscheint die Hirnsubstanz yon der ziemlich gleichm~[~ig verdickten 
weichen Hirnhaut  wie yon ether Kappe iiberzogen (Abb. 1). Bet st~rkerer Yer- 
gr61~erung erscheint sie durch eine ununterbrochene Anhiiufung gleichartiger rund- 
ovaler, zum Tell ausgedehnte Strange bildender Zellen durehsetzt, die zum Teil den 
Gefiti~en entlang laufen und sie konzentrisch umgeben. Die zahlreichen kleinen 
Gef~Be sind hyalin. Somit haben wir ein einem Endotheliom entsprechendes Bild. 

Die Geschwulst breitet sich l~ngs der Pia mater aus, stellenweise bildet sie 
bis 4 mm dicke Schwarten. Mit der l~ia muter dringt sie bis zum Boden der Furchen 
ein. AuBerdem pflanzen sich die Geschwuls~zellen den Gefal]en der Adventitia. 
entlang, die aus der weichen I-Iirnhaui in die Hirnsubstanz eindringen, fort (Abb. 2). 
Ein solches Bi ld  fb~det sieh unmittelbar unter der Pia mater und aueh in der Tiefe 
der Hirnsubstanz. Die Gef~Be scheinen von Schichten yon Geschwulstzellen, 
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Abb, 2, Fortpfl~nzung der Geschwulst der Gef~fladventitia entla~ng in die Hirasubstanz. 

kbb,  3. :Eindringung der Geschwulstzelleastr~nge in die Hirnsubstanz. 
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welehe ~berziige yon ziemlich gleichm/iNger Dicke bilden, umgeben zu sein. Nur 
bier und da dringt die Geschwulst auf eine kleine Tiefe unmittelbar in die Hirn- 
substanz in Form yon soliden Zellstr~ngen ein (Abb. 3). 

Die beschriebenen Ver~nderungen kSnnen an aus den verschiedensten Stellen 
der Hirnrinde ausgeschnittenen Sttickchen festgestellt werden. Ebensolche, nur 
schwAcher ausgebildete werden auch im verl/ingerten Mark wahrgenommen. Von 
grogem Interesse fiir die Klinik dieses Fa]les sind die Ver~nderungen der Sehnerven. 
Ihrer g~nzen LS~nge n~ch erweisen sie sich Ms yon dicken Uberzfgen der Geschwulst- 
zellen umgeben; diese dringen in den Nerven l~ngs der Perineuriumsepten ein 
(Abb. 4). In der Hirnsubstanz besteht Degeneration der Ganglienzellen und Wuehe- 
rung der Gliazellen mit Bildung yon l~osetten. Anhgufungen yon Gliazellen rings 
um die Nervenzellen ergeben Bilder der sog. ,,Neuronophagie". 

Abb. 4. Sehnerv. Ausbreitung der Geschwulst dem Perineurium entlang. 

Kron b e h a u p t e t  in  seiner Monographie ,  d a g  diffuse E n d o t h e l i o m e  
de r  P i a  yon k]inischer  Seite Bi lder  von ehroniseher  Meningi t is  ergeben.  
Dies i s t  auch yon  pa tho log i seh -ana tomisehem S t a n d p u n k t e  begreif l ich.  
Aueh  in unserem Fa] le  fehl ten  be im diffusen W a e h s t u m  der  Geschwuls t  
den HirngefgBen en t lang  Anzeichen he rda r t ige r  Vergnderungen ;  diese 
W u c h e r u n g s a r t  rief das  Bi ld  ausgedehnte r  Veranderungen  der  Ober- 
fl~ehe hervor ,  wodurch  das  kl inische Bi ld  einer u n b e s t i m m t e n  Gehirn-  
e rk rankung  mi t  geist igen StSrungen bed ing t  war.  Die r ieht ige  kl inische 
Diagnose war  in d iesem Fa l l  selbstverst is  sehr schwierig infolge 
der  Se l tenhei t  der  besehr iebenen ana tomischen  Grundlage  der  Er-  
k r ankung ,  welehe als p r imgres  diffuses E n d o t h e l i o m  der  P i a  m a t e r  

beze iehnet  werden kann .  


