(Aus dem Pathologischen Institut der Universitit Berlin.)

Primére Melanocytoblastose der Pia mater.

Von
Dr. H. Dieckmann,

Mit 2 Textabbildungen.

(Bingegangen am 17. September 1929.)

Die primire Melanocytoblastose der Pia mater ist zwar ein seit
Jahren anerkanntes Krankheitsbild, doch ist die Reihe der bisher be-
schriebenen Fille klein genug, um die Veroffentlichung einer solchen
Beobachtung gerechtfertigt erscheinen zu lassen. — Von noch neueren
Arbeiten iiber dieses Gebiet nenne ich die Mitteilung Schoppers® sowie
die Omodei-Zorinis?, der unter Leitung Lubarschs ein priméres Melano-
cytoblastom der weichen Hirnhaut beschrieb und die einschligige
Literatur besprach.

Omodei-Zorint erkennt 12 Beobachtungen als sichere Fille primdrer
Erkrankung der Pia an, dem sich dann weiterhin die Félle Schmaids?,
Baumeckers* und mein hier beschriebener anreihen wiirden. Mir scheint,
dafl noch der eine oder der andere der im Schrifttum beschriebenen
und von Omodei-Zorint als nicht sicher primér anerkannten Falle (z. B.
Luab, Berblingert, Schopper) ohne Bedenken hier angeschlossen werden
kénnen. Doch méchte ich mich auf eine kurze Wiedergabe meiner
eigenen Beobachtung beschrénken, da die eingehende Wiirdigung des
Schrifttums nur eine erneute Wiederholung der immer wieder angefiihr-
ten und eingehendst besprochenen Mitteilungen bringen wiirde.

Das regelmaflige Auftreten mehr oder weniger zahlreicher, melano-
tisches Pigment filhrender Chromatophoren in der Pia mater der Me-
dulla oblongata des Menschen ist bekannt genug; weniger bekannt,
dafl auch an anderen Orten der Pia des Zentralnervensystems gelegent-
lich, ohne bestimmte Lokalisation und Verteilung ,,Pigmentflecke** auf-
treten. Mikroskopisch finden sich in diesen Pigmentflecken neben
spindelzelligen Chromatophoren bald mehr, bald weniger, manchmal
ganz tiberwiegend rundliche bis polygonale Zellen, die stark wechselnde
Mengen melanotischen Pigments enthalten oder auch pigmentfrei sein
kénnen. Uber genetische Beziehungen zwischen diesen verschiedenen
Zellformen 1aBt sich kaum etwas aussagen; die Pigmentflecke als solche
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werden alseine Art Naevibetrachtet, deren Entstehung in das Embryonal-
leben verlegt wird. Interessant ist in diesem Zusammenhang, daf diese
beim Menschen recht seltene Melanosis der Pia mater bei manchen Tier-
arten haufiger, beim Schaf auch sehr hiufig auftreten kann, wie
Lubarsch durch Schnackers™ feststellen liel. — Es ist nun zweifellos und
jetzt von allen Bearbeitern anerkannt, dafl von diesen Naevi der Pia
mater melanotische Geschwiilste ausgehen konnen, wobei noch zu be-
merken ist, daf} die Grenze zwischen ausgedehnterer Naevusbildung
und diffuser Melanosarkomatose bzw. (um den beziiglich der Histo-
genese vorsichtigeren Ausdruck Lubarschs anzuwenden) Melanocyto-
blastose nicht immer scharf gezogen werden kann.

Ich komme damit zur Beschreibung meines selbst beobachteten
Falles.

Sekt.-Nr. 289/29. Mannlich, 12 Jahre.

Gehirnsektion: Zustand nach Entfernung eines Teiles der beiden Hinterhaupt-
schuppen und Entlastungstrepanation am linken Scheitelbein. Zwischen linker
Seite der Vierhiigelplatte und linkem Hinterhauptslappen wélbt sich ein hiihnerei-
groBer knolliger dunkelgranschwarzer Tumor vor, der die Vierhiigelplatte stark
nach rechts verdréngt. Nach unten hin drangt die Kuppe des Tumors den linken
Briickenarm unter starker Deformierung nach rechts und hinterlafit hier eine
tiefe Delle ohne jedoch sichtbar verwachsen zu sein (Abb. 1).

Der Tumor dringt von unten her zwischen Thalamus (Tela chorioidea und
Stria medullaris) einerseits und Hippocampus (Fimbria hippoc.) andererseits in
den linken Seitenventrikel ein, wobei Hinterhorn und Unterhorn von ihm génzlich
ausgefiillt werden. Die Vorderhorner beider Seiten stark erweitert. Plexus choroides
des linken Seitenventrikels mit dem Tumor gréBtenteils untrennbar verwachsen.
Hippocampus stark zusammengedriickt. 3. Ventrikel nach rechts gedrangt und
verzerrt (Abb. 2).

Im rechten Schliafenlappen Melanom von 5—3 cm auf dem grofiten Durch-
messer. Im iibrigen regellos verstreut im Gehirn, hier und da kleine rundliche
Melanomknoten, an anderen Stellen herdformige dunklere Verfirbungen, ohne da
von Tumorbildung zu sprechen ist. Die weiche Hirnhaut der Medulla nicht auf-
fallend pigmentiert, auch sonst in der weichen Hirnhaut mit unbewaffnetem
Auge Pigmentierungen nicht erkenntlich., Nur auf der Dorsalseite des oberen
Brustmarkes ein etwa 15 cm langer schwarzer Strang. Starke Abflachung der
Gehirngyri in allen Gehirnteilen.

Im iibrigen ergab die Sektion keine erwdhnenswerten Besonderhelten Vor
allem wurde trotz sorgfaltigen Suchens keine abnorme melanotische Pigmentierung
an anderen Stellen des Korpers gefunden.

Mikroskopisch: Tumor in der medialen Wand des Ventriculus lateralis (Hippo-
campusseite). Hauptmasse der Geschwulst Blutgefifie mit dickem, vielschichtigem
Mantel aus rundlichen bis polygonalen Zellen, in manchmal epitheldhnlicher
Anordnung, mit grofem hellen, meist ein deutliches Kernkorperchen enthaltenden
Kern, Von diesen Zellménteln ausgehend, zwischen den GefiaBen, diffuses regel-
loses Wachstum. Die Geschwulstzellen zum grofiten Teil beladen mit melanotischem
Pigment. Zwischen den Rundzellen nur vereinzelt an Chromatophoren erinnernde
pigmentierte Spindelzellen. Unter den pigmentierten rundlichen Zellen viele
Riesenformen. Viel Zellzerfall und freiliegende Pigmentschollen. Das Ependym
des Seitenventrikels zerstért, der Tumor der Ventrikelfliche fest angepreft.
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Abb. 1.

Abb. 2.

Infiltrierendes Wachstum von pigmentierten und unpigmentierten Geschwulst~
zellen, jedoch nur stellenweise, entlang den Gefdflen. Im iibrigen im Gyrus hippo-
campi hier und dort herdformig um die Gefafle dichte Zellmantel aus pigmentierten
und unpigmentierten, den Geschwulstzellen entsprechenden, Zellelementen.
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In der Pia der Nachbarschaft der Geschwulst reichlich Pigment, vorwiegend
in Spindelzellen; an anderer Stelle in der Pia massenhaft rundliche nur zum kleinen
Teil pigmentierte Zellen, wiederum perivasculdr; von hier aus massiges infil-
trierendes Wachstum und Bildung eines dhnlichen Tumors, wie eben beschrieben.
Capillarendothelien iiberall pigmentfrei.

Tumor in der medialen Wand des Ventriculus lateralis (Thalamusseite). Ver-
halten durchaus entsprechend dem eben geschilderten. Ependym zerstort oder,
wo erhalten, pigmentfrei. Nur geringes infiltrierendes Wachstum in den Adventitial-
scheiden.

Geschwulst im Stirnhirn: In der Pia massige vorwiegend perivasculire In-
filtration mit Zellelementen, wie schon beschrieben. Infiltrierendes Wachstum
in die Rinde langs der Gefdlle; innerhalb der Rinde, herdformig umschrieben um
Capillaren, pigmentierte und unpigmentierte Geschwulstzellen, bei Fehlen von
diffusem Wachstum zwischen den Gefdflen.

Plexus des linken Seitenvenirikels: Zottenepithelien stets frei von Pigment,
wenig Melanin in Spindelzellen des subchorioidalen Bindegewebes.

Weiche. Hirnhaut von verschiedenen Stellen des GroBhirns und Kleinhirns.
Massenhaft perivasculare, Geschwulstzellen entsprechende, pigmentierte und un-
pigmentierte Rundzellen. Dazwischen nur vereinzelt Chromatophoren. Ganz
vereinzelt auch pigmentierte Capillarendothelien.

Weiche Hirnhaut wvon verschiedenen Stellen des Riickenmarkes: Verhalten
durchaus entsprechend, wie eben fiir die weiche Hirnhaut des GroBhirns angegeben.
Im oberen Brustmark entsprechend dem makroskopisch erkennbaren schwarzen
Strang besonders massenhafte Geschwulstzellen in Gefafl- und Nervenscheiden,
besonders starke und ausgedehnte Pigmentierung, jedoch kein infiltrierendes
Wachstum in die Substanz des Riickenmarkes.

Kleiner melanotischer Knoten aus dem Schlifenlappen; Aufbau durchaus einem
Spindelzellsarkom entsprechend, mit verhaltnisméBig nicht sehr reichlicher mela-
notischer Pigmentierung.

Es handelt sich demnach um ausgedehnteste Infiltration der weichen
Hirnhiute mit ganz vorwiegend runden bis polygonalen, weniger auch
chromatophorenahnlichen spindligen Zellen, die verschieden stark pig-
mentiert sind. Die Beteiligung der Gehirnsubstanz ist, wie die mikro-
skopischen Bilder ergeben, zweifellos eine sekundire, entstanden durch
infiltrierendes, den Gefafen folgendes Wachstum von der Hirnhaut
aus. Wahrend im allgemeinen iiberall, auch im Gehirn, die Zusammen-
setzung des Tumors die gleiche war, namlich vorwiegend aus runden
Zellen bestand, fand sich ein kleiner Geschwulstknoten, der rein spindel-
zelligen Aufbau aufwies. Es diirfte kaum ein Zweifel sein, dal man be-
rechtigt ist, hier von einer diffusen Melanocytoblastose der gesamten
weichen Hirnhsute zu sprechen, die aber nur an einzelnen Stellen zu
bereits mit unbewaffnetem Auge kenntlicher Pigmentierung gefiihrt
hat. Zu groBerer Tumorbildung ist es nur an 2 Stellen gekommen: an
der medialen Wand des linken Ventrikels und im linken Stirnlappen.
.An dem zuerst genannten Orte hat sich die Geschwulst, vorwiegend
expansiv wachsend, einen Weg gebahnt an der Stelle, wo der Plexus
choroides des Seitenventrikels zwischen der Taenia Thalami und Fimbria
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hippocampi in den Seitenventrikel eindringt, indem sie sich hier wie ein
den Seitenventrikel nach medial und unten verschlieBender Pfropf ein-
drangt.

Beim Fehlen jeder weiteren abnormen melanotischen Pigmentierung
wiirde sich also der vorliegende Fall den iibrigen als primére Melano-
cytoblastose der weichen Hirnhiute beschriebenen und mit ihm im
wesentlichen tibereinstimmenden Beobachtungen anschliefien.
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