
(Aus dem Pathologischen Institut der Universit~ Berlin.) 

Prim~ire Melanoeytoblastose der Pia mater. 
Von 

Dr. H. Dieckmann. 

Mi~ 2 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 17. September 1929.) 

Die prim~re Melanoeytoblastose der Pia mater ist zwar ein seit 
Jahren anerkanntes Krankheitsbild, doch ist die Reihe der bisher be- 
sehriebenen F~lle klein genug, um die Ver6ffentlichung einer solchen 
Beobachtung gerechtfertigt erseheinen zu lassen. -- Von noch neueren 
Arbeiten fiber dieses Gebiet nenne ieh die Mitteilung Nchoppers 1 sowie 
die Omodei-Zorinis 2, der unter Leitung Lubarschs ein prim~res 3/Ielano- 
eytoblastom der weichen Hirnhaut beschrieb und die einschl~gige 
Literatur bespraeh. 

Omodei-Zorini erkennt 12 Beobaehtungen als sichere F~lle primiirer 
Erkrankung der Pia an, deIn sieh dann weiterhin die F~lle Schmids 3, 
Baumec]cers 4 und mein hier beschriebener anreihen wtirden. Mir scheint, 
dab noeh der eine oder der andere der im Sehrifttum besehriebenen 
nnd yon Omodei-Zorini als nicht sieher lorim~r anerkannten FMle (z. B. 
Lua 5, Berblinger~, Schopper) ohne Bedenken hier angeschlossen werden 
kSnnen. I)och mSehte ieh reich auf eine kurze Wiedergabe meiner 
eigenen Beobaehtung besehr~nken, da die eingehende Wiirdigung des 
SehriRtums nur eine erneute Wiederholung der immer wieder angefiihr- 
ten und eingehendst besproehenen MRteilungen bringen w/irde. 

Das regelm~Bige Auftreten mehr oder weniger zahlreieher, melano- 
tisches Pigment fiihrender Chromatophoren in der Pia mater der Me- 
dulla oblongata des Mensehen ist bekannt genug; weniger bekannt, 
dab aueh an anderen Often der Pia des Zentralnervensystems gelegent- 
lieh, ohne bestimmte Lokalisation und Verteilung ,,Pigmentflecke" auf- 
treten. Mikroskopisch finden sieh in diesen Pigmentflecken neben 
spindelzelligen Chromatophoren bald mehr, bald weniger, manehmal 
ganz/iberwiegend rundliehe bis polygonale Zellen, die stark wechselnde 
Mengen melanotisehen Pigments enthalten oder aueh pigmentfrei sein 
kSnnen. Uber genetische Beziehungen zwischen diesen versehiedenen 
Zellformen l~gt sieh kaum etwas aussagen; die Pigmentflecke als solehe 
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werden als eine A r t  Naev i  be t r ach te t ,  deren En t s t e hung  in das  E m b r y o n a l -  
leben ver legt  wird.  In t e r e s san t  is t  in diesem Zusammenhang ,  dag  diese 
be im Menschen rech t  seltene Melanosis der  P ia  ma te r  bei  manehen  Tier-  
a r t en  h~ufiger,  be im Sehaf aueh sehr h~ufig au f t r e t en  kann,  wie 
Lubarsch dureh  Schnackers 7 fes ts te l len lieB. - -  Es  is t  nun zweifellos und  
j e t z t  yon  al len Bearbe i t e rn  ane rkann t ,  dab  yon  diesen Naev i  der  P i a  
m~ter  melanot i sche  Gesehwiilste ausgehen kOnnen, wobei  noeh zu be- 
merken  ist,  daft die Grenze zwisehen ausgedehnte re r  Naevusb i ldung  
und  diffuser Melanosa rkomatose  bzw. (um den beziigl ieh der  t I i s to -  
genese vors ieh t igeren  Ausd ruck  Lubarsehs anzuwenden)  Melanocyto-  
b las tose  n ieh t  immer  seharf  gezogen werden kann .  

I eh  k o m m e  d a m i t  zur Besehre ibung meines  selbst  beobaeh te t en  
Fal les .  

Sekt.-Nr. 289/29. M~nnlich, 12 Jahre. 
Gehirnsektion: Zustand naeh Entfernung eines Teiles der beiden Hinterhaupt- 

schuppen und Entlastungstrepanation am linken Seheitelbein. Zwisehen linker 
Seite der Vierhfigelplatte und linkem Hinterhauptslappen w61bt sieh ein hfihnerei- 
groBer knolliger dunkelgrauschwarzer Tumor vor, der die Vierhiigelplatte stark 
naeh rechts verdrangt. Naeh unten hin dr~ngt die Kuppe des Tumors den linken 
Brfiekenarm unter starker Deformierung nach rechts und hinterl~gt bier eine 
tiefe Delle ohne jedoeh sichtbar verwaehsen zu sein (Abb. 1). 

Der Tumor dr~ngt Yon unten her zwisehen Thalamus (Te]a chorioidea und 
Stria medullaris) einerseits und Hippocampus (Fimbria hippoe.) andererseits in 
den linken Seitenventrikel ein, wobei Hinterhorn und Unterhorn yon ibm g~nzlich 
ausgefiillt werden. Die Vorderh6rner beider Seiten stark erweitert. Plexus ehoroides 
des linken Seitenventrikels mit dem Tumor gr6gtentefls untrennbar verwachsen. 
Hippoeampus stark zusammengedriiekt. 3. Ventrikel naeh rechts gedrangt und 
verzerrt (Ahb. 2). 

Im rechten Schl~fenlapl0en Melanom yon 5--3 em auf dem gr6Bten Durch- 
messer. Im i~brigen regellos verstreut im Gehirn, hier und da kleine rundliehe 
Melanomknoten, an anderen Stellen herdfSrmige dunklere Verf~rbungen, ohne dag 
yon Tumorbildung zu spreehen ist. Die weiehe Hirnhaut der Medulla nieht auf- 
fMlend pigmentiert, aueh sonst in der weichen Hirnhaut mit unbewaffnetem 
Auge Pigmentierungen nieht erkenntlich. Nur auf der Dorsalseite des oberen 
Brustmarkes ein etwa 15 em langer sehwarzer Strang. Starke Abflaehung der 
Gehirngyri in allen Gehirnteilen. 

Im fibrigen ergab die Sektion keine erw~hnenswerten Besonderheiten. Vor 
allem wurde trotz sorgf~Itigen Suchens keine abnorme melanotisehe Pigmentierung 
an anderen Stellen des KSrpers gefunden. 

Mikroskopisch: Tumor in der medialen Wand des Ventrieulus lateralis (Itippo- 
eampusseite). Hauptmasse der Gesehwulst Blutgef~l]e mit dickem, vielsehiehtigem 
Mantel aus rundliehen bis polygonalen Zellen, in manehmal epitheliihnlieher 
Anordnung, mit groBem hellen, meist ein deutliehes Kernk6rperehen enthaltenden 
Kern. Von diesen Zellm~nteln ausgehend, zwisehen den Gef~gen, diffuses regel- 
losesWaehstum. Die Geschwulstzellen zum gr6BtenTeil beladen mit melanotisehem 
Pigment. Zwisehen den I~undzellen nur vereinzelt an Chromatophoren erinnernde 
pigmentierte Spindelzellen. Unter den pigmentierten rundliehen Zellen viele 
l~iesenformen. Viel Zellzerfall und freiliegende Pigmentschollen. Das Ependym 
des Seitenventrikels zerst6rt, der Tumor der Ventrikelflaehe lest angepreBt. 
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Abb. 1. 

Abb. 2. 

Irffiltrierendes Wachstum yon pigmentierten und nnpigmentierten Geschwulst- 
zellen, jedoeh nur stellenweise, entlang den Gef~tBen. Im iibrigen im Gyrus hippo- 
eampi hier und dort herdf6rmig um die Gef~Be diehge Zellmgntel aus pigmentierten 
und unpigmentierten, den Geschwulstzellen entspreehenden, ZelMementen. 
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In der Pia der Naehbarsehaft der Gesehwulst reiehlieh Pigment, vorwiegend 
in Spindelzellen; an ~nderer Stelle in der Pia massenhaft rundliehe nur zum k]einen 
Tell pigmentierte Zellen, wiederum perivaseuli~r; yon bier aus massiges infil- 
trierendes Wachstum und Bildung eines ~hnliehen Tumors, wie eben besehrieben. 
Capillarendothelien iiberM1 pigmentfrei. 

Tumor in der medlalen Wand des Ventriculus lateralis (ThMamusseite). Ver- 
hMten durchaus entsprechend dem eben geschilderten. Ependym zerst6rt oder, 
wo erhalten, pigmentfrei. Nur geringes infiltrierendes Wachstum in den AdventitiM- 
seheiden. 

Geschwulst im Stirnhirn: In der Pia massige vorwiegend I0erivascuNire In- 
filtration mit Zellelementen, wie schon beschrieben. Infiltrierendes Wachstum 
in die I~inde li~ngs der Gef/~ge; innerhalb der Rinde, herdlSrmig nmschrieben nm 
Capillaren, pigmentierte und unpigmentierte Geschwalstzellen, bei Fehlen yon 
diffusem Wachstum zwischen den Gefi~gen. 

Plexus des linlcen Seitenventril~els: Zottenepithelien stets frei yon Pigment, 
wenig Melanin in Spindelzellen des subchorioidMen Bindegewebes. 

Weiche Hirnhaut yon verschiedenen Stellen des Groghirns und Kleinhirns. 
Massenhaft perivasculi~re, Geschwulstzellen entsprechende, pigmentierte und un- 
pigmentierte l~undzellen. D~zwischen nur vereinzelt Chromatophoren. Ganz 
vereinzelt auch pigmentierte Capillarendothelien. 

Weiche Hirnhaut yon versehieclenen Stellen des Ri~elceumarlces: VerhMten 
durchaus entsprechend, wie eben for die weiche Hirnhaut des GroBhirns angegeben. 
Im oberen Brustmark entsprechend dem makroskopisch erkennbaren schwarzen 
Strung besonders massenhafte Geschwulstzellen in Gef/ig- und Nervenscheiden, 
besonders starke und ausgedehnte Pigmentierung, jedoch kein infiltrierendes 
Wachstum in die Substanz des l~fickenmarkes. 

KIeiner melanotischer Knoteu aus dem Schl~i]enlappen: Aufbau durchaus einem 
Spindelzellsarkom entsprechend, mit verh~ltnism~Big nicht sehr reiehlicher me]a- 
notischer Pigmentierung. 

Es handelt sieh demnaeh um ausgedehnteste Infiltration der weiehen 
I-Iirnh~ute mit ganz vorwiegend runden bis polygonalen, weniger auch 
ehromatophorenghnlichen spindligen Zellen, die versehieden stark pig- 
mentiert sind. Die Beteiligung der Gehirnsubstanz ist, wie die mikro- 
skopisehen Bilder ergeben, zweifellos eine sekund~ire, entstanden dureh 
infiltrierendes, den Gef~tBen folgendes Waehstum yon der Hirnhaut 
aus. W~hrend im allgemeinen iiberall, aueh im Gehirn, die Zusammen- 
setzung des Tumors die gleiehe war, namlieh vorwiegend aus runden 
Zellen bestand, land sieh ein kleiner Gesehwulstknoten, der rein spindel- 
zelligen Aufbau auiwies. Es diirfte kaum ein Zweifel sein, dag man be- 
reehtigt ist, hier yon einer diffusen Melanoeytoblastose der gesamten 
weiehen Hirnh~ute zu spreehen, die aber nur an einzelnen Stellen zu 
bereits mit unbewaffnetem Auge kenntiicher 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 zwisehen der Taenia Thalami und Fimbria 
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h ippocampi  in den  Se i t enven t r ike l  e indr ingt ,  indem sie sich hier  wie ein 
den Se i t enven t r ike l  nach  media l  und  un ten  verschl iegender  Pf ropf  ein- 
dr~ngt .  

Beim Feh len  jeder  wei teren a b n o r m e n  melano t i schen  P igmen t i e rung  
wiirde sich also der  vor l iegende Fa l l  den i ibr igen als p r i m a t e  Melano- 
cy tob las tose  der  weichen Hi rnh~u te  beschr iebenen und  mi t  ihm im 
wesent l ichen i ibe re ins t immenden  Beobach tungen  anschliel~en. 
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