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]~inleitung. 
Die Gew£ehse des chromaffinen Systems sind so selten, d~lt ]ede 

Einzelmitteilung dariiber wertvoll ist. Es gibt zwar eine ganze Reihe 
yon Gew£chsen der Nebenniere, aber nut 4 Fi~lle yon solehen, die sicher 
aus Paraganglien an der Aortengabel und am Grenzs~trang hervorgegangen 
sind. Wir bringen in dieser Sehrift 2 neue Fi~lle, yon denen der erste an 
der Aortengabel den bisher ver6ffentlichten gleieht, yon denen der zweite 
am Grenzstrang des Sympathieus wegen seines zerstSrenden Wachstums, 
seines feineren Aufbaues in Verbindung mit seinen histo-chemischen 
und biologischen Reaktionen das erste Gew£chs dieser Art darstellt. Es 
ist aulterdem w£hrend des Lebens genauestens beobachtet und daher 
geeignet, unsere Kenntnis yon der pathotogischen Anatomie und K]inik 
dieser Gewachse zu erweitern. 

Uber 3 Fi~lle ist bereits im Handbuch der speziel!en pathologisehen 
Anatomie und Histologie, Teil 8, yon Dietrich. und Siegmund berichtet. 
Dennoch werden wir kurz noch einmal darauf eingehen, da sich sehr enge 
Beziehungen zu unseren eigenen Fallen ergeben haben. Dies gilt ins- 
besondere yon dem Fall Hausmann und Getzowa, der im Handbuch nur 
kurz behandelt ist.; der Fall Handschin ist erst naeh dem Erscheinen 
des Handbuehes verSffentlieht. 

Der erste :Fall dieser Reihe ist 1902 yon Stangl beschrieben worden 
(vgl. Tab. 1). 

Operativ gewonnene apfetgrol~e Geschwulst bei einem 32jShrigen Mann, der 
anscheinend geheilt wurde. Gew~chs aus der Gegend der Aortengabel entfernt, 
histologiseh reife Geschwulst des chromaffinen Systems, die nach der Beschreibung 
mit unserem ersten Falle vollkommen iibereinstimmt. Diagnose durch gute Chromier- 
barkeit gesiehert. Klinisch aus der MitteiIung Stangls nur ersiehtlich, dab der 
Kranke sein Gew~chs etw~ t/4 Jahr lang bemerkt hatte und nach der Operation 
keine wesentlichen Schwankungen des Blutdruekes beobachtet worden sind. 
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Ein anderer Fall ist yon Miller dargestellt worden im Jahre 1904 und zwar eine 
2-kastaniengroBe Geschwulst am Grenzstrang des Sympathicus. Auch bier eine 
reife Gesckwulst des chromaffinen Systemes yon etwa gteichem histologiscken 
Bau wie der Fall Stangls. Die Chromierbarkeit des Gewaehses ist allerdings ffaglieh, 
worauf wir bei der Darstellung der eigenen Gesehwulst noch zuriickkommen werden. 
Im iibrigen entnehmen wir der Ver6ffentliehtmg Millers, dab die Gesekwulst als 
Nebenbefund entdeckt wurde bei einer 39jiiahrigen Kranken, die an einer Peri- 
tonitis zugrunde gegangen war. Irgendein Hinweis auf klinische Erscheinungen, 
die mit dem Gew~ehs in Verbindung gebracht werden miiBten, werden nicht mit- 
geteilt, es hat sick, wie gesagt, um einen Nebenbeftmd gehandelt. 

Ein weiterer Fall ist yon Handschin verSffentlicht im Jahre 1928. Er hat eine 
pflaumengroBe Geschwulst an der Aortengabel gefunden, die sick naeh der histo- 
logischen Beschreibung wie ein reifer Tumor des chromaffinen Systems verhieIt, 
genau wie die oben erwghnt~n. Er war niekt ehromierbar, obwohl die Reaktion 
sehon 3 Stunden nach dem Tode angesetzt war. Er enthielt Adrenalin, das mit 
Hilfe der biologischen 3Ietkode nachgewiesen wurde. Auch dieses Gewgehs war 
ein Nebenbefund bei der Sektion eines nach Entfernung eines t~iagenkrebses 
verstorbenen 45jiihrigen 3Iannes. Immerhin hat der Blutdruck vor der Operation 
unter diesen Umst~nden noch 140 mm Hg betragen. 

Der dritte Fall ist bereits I922 yon Hausmann und Getzowa bekarmt gegeben. 
Es handelt sick um ein chromierbares Gew~chs von Hiihnereigr6Be an der Aorten- 
gabel yon demselben feineren Aufbau wie die 3 anderen. Der Kranke war bei seinem 
"rode an Pneumonie nach Grippe 54 Jahre alt und stand sehon seit 4 .lahren in 
grol~en Abst~nden in grztlicher Beobachtung. Die beobachteten Erscheinungen 
sind nach der Sektion auf das Gewiiehs bezogen worden. Leider ist der Blutdruck 
nicht gemessen worden, es fand sick abet eine idiopatkische Herzmuskelhyperplasie 
und eine VcrgrSi3erung der Nieren, klinisch auffallend klappende Herzt6ne und 
Neigung zu Lungenblutung, woraus die Blutdrucksteigerung nachtrgglich wahr- 
scheinlich gemacht ~"urde. Neben diesen Symptomen litt der Patient an starken 
SchweiBen, an Zittern und geistiger Unruhe und hatte Stuhlverstopfung. Weiterhin 
wird yon den Veffassern eine einmalige Zuckerausscheidung geringen Grades im 
Ham angegeben und zwar am Tage der Aufnahme ins Krankenhaus wegen seiner 
t6dlich verlaufenden Lungenentzfindung und gewisse Vergnderungen des Blutbildes, 
das allerdings erst in der Agone gewonnen war. Auf Grund all dieser Ersehei- 
nungen wird yon den Verfassern auf eine Absonderung yon Adrenalin dutch das 
Gewgchs geschlossen. Dieses selbst ist abgesehen yon der Chromierbarkeit nicht 
auf AdrenMin untersueht worden. 

:Die zahtreiehen F/ille chromaffiner Gew/iehse der Nebenniere werden 
wir hier nieht  im einzelnen aufz/ihlen. E inen  besonderen Fal l  von  Alezais 
und  Imbert am Steigbein werden wir weiter u n t e n  bespreehen. Es ist 
selbstverst~ndlich, dab die pathologisehe Anatomie  und  Kl in ik  dieser 
Gew/iehse denen der Paragangl ien sehr ~hnlieh ist. Es sei nur  bemerkt ,  
dab sick auch unter  diesen nur  sehr wenige F/file befinden, die sieh an  
Uberzeugungskraf t  fiber die Zusammengeh6rigkei t  der kl inisehen Er- 
seheinungen und  der Befunde am Gew/~ehs mi t  unserem 2. Falle messen 
kSnnen.  

I. Mitteihmg zweier neuer  F~ille. 

a) Ein Phdiochromocytom an der Aortengabet. 
_An erster Stelle besehreiben wir eine Geschwust an der AortengabeI, den Lebkiichner 

in seiner Jnaugurat-I)issertation 1930 bearbeitet hat. :Er wurde als Nebenbefund 
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bei einer gerichtlichen Leichener6ffnung (Dr. Abbegg und Nordmann, T~bingen, 
18.6. 30) entdeckt. 53 Jahre alter Mann auf dem Fahrrade sitzend yon einem Auto- 
mobil effaf]t und zu Boden gesch|eudert. Sektion: sehr ausgedehnter SGh~delbrueh 
mit vielen blutigen Erweiehungen des Gehirns. In  H6he des unteren rechten Nieren- 
poles neben dem Lendenteil der Aorta und vor der Gabel der Vena cava inferior 
eine nierenf6rmige Geschwulst (9: 5 :4  cm), mit vollkommen glatter Obeffl~ehe, 
weigher Konsistenz, grauroter und markiger Sehnittfl/~che. Darin einige walnuB- 
grofle, mit graur6tliehen zundrigen Massen ausgeffillte Hohlr/~ume. Von den 
fibrigen Organen verdient hervorgehoben zu werden, dab sich auBer gerletzungs- 
fotgen kein krankhafter Befund feststellen IieB. Herz entsprach der Leichenfaust, 
die rechte Kammer war 2, die linke 10 mm dick (KSrperl/~nge 175 cm, Leichen- 
gewicht 67,2 kg). NierenmaBe 101/2: 51/2:4 cm, beiderseits gleich, Hauptschlagader 
fiber der Aortenklappe 71/2 cm breit, Wand mangelhaft elastisch, leicht verdiGkt, 
Intima fiberalt giatt. Die fibrigen Arterien o. B. 

Zur  wei teren Bes t immung  des Gew£chses geben wit  1. die Be- 
schre ibung seines histologischen Aussehens an  P r £ p a r a t e n  nach  der  
i ibl iehen HE-F / t rbung ,  bzw H E - A z u r  I I  (Maximow) und  der  van Giezon 
F/ i rbung,  2. sein Verhal ten  in der  Fixierf l t iss igkei t  und  die chemischen 
R e a k t i o n e n  dieser Fl i iss igkei t ,  sowie die h is to-chemische Analyse ,  3. den 
Nachweis  des Adrenal ins  ira Gew~ehs m i t  biologischer  Methodik .  

Der histologischen Beschreibung liegen als Beispiete 2 verschiedene Stellen der 
Geschwulst zugrunde, eine mit wohlerhaltenem Parenchym und eine mat eigen- 
artigen Ver~nderungen der Zellen. Wegen der grunds~tztieh gleichen Beschaffen- 
heir werden die histologischen Einzelheiten zusammen mitgeteilt. Von auBen ist 
das Gew/~chs umgeben mit einer sehr kernarmen bindegewebigen Kapsel, an einigen 
Stellen jedoeh endigt es ohne scharfe Grenze mit einigen Ausl/~ufern im Fettgewebe. 
AuBerhalb sind gr6Bere Gef/~Be und Nervenst~mme und ein sympathisches Ganglion 
getroffen. Das Geschwulstgewebe besteht aus soliden Zellstr~ngen yon sehr ver- 
schiedener Gr6Be, die durch Gin sehr zartes bindegewebiges Gerfist getrennt werden. 
Dieses Gerfist nimmt am Gew$chsrande an Breite st~rk ab. Es enth~lt neben einigen 
kollagenen Fasern feine Nervenst~mme und sehr viel Blutgef/~Be. Die Wand der 
Venen zeigt eine sSulenf6rmige Anordnung der Muskulatur wie die Venen im iNeben- 
nierenmark. Die Blutgef/~Be sind vielfach mit roten BlutkSrperchen vollgepfropft. 
Es befinden sieh auck sehr viel BlutkSrperehen auBerhaIb der GefSBe. Sic liegen 
ziemlich gleichm/~Big verteilt, sowohl in den Septen als auch in den Zellstr'Angen 
und haben das lockere Gefiige der Zellstr/~nge oft auseinandergedr/~ngt. Die 
Capitlaren verlaufen nieht nur in den Septen, sondern durchsetzen sehr h~ufig die 
Zellstrange. 

Die Parenchymzellen der Geschwulst sind grol], liegen dicht beieinander, jedoeh 
hie so dicht wie Epithelzellen. Zelleib ausgesprochen vieleekig, im allgemeinen 
gteiehm~i]ig dicht granuliert und basophil. In  anderen Gew/~chsteilen allergr6Bte 
Abweichungen: Vakuolisierung des Zelleibes, die so ausgesprochen sein kann, dab 
daM Protoplasma wabenf6rmig aussieht. Das sind Obergangsformen zu Zellen mit 
fSrmlich zerfetztem ZeUeib, deren Kern pyknotisch oder teilweise aufgel6st ist. 
Die unver~nderten Kerne oval, zeigen in der HE-Azur I I  F/~rbung eine kr~ftige 
Kernmembran, das Kerngertist locker gefiigt mit  zwei oder mehr vielgestaltigen 
~Nueleolen. Es kommen Riesenzellen vor, d. h. Zellen mit zwei oder mehr dieht 
nebeneinanderliegenden Kernen, deren Leib nicht voneinander abgetl~nnt werden 
kann. Kernteilungsfiguren sind nich~ vorhanden. 

Die Zellen enthalten verschiedenerlei Einschliisse, die in den welter unten 
dargestellten histo-chemisehen Untersuchungen immer wieder erw~hnt werden. 
Es handelt sick 1. mn Pigmente und 2. um Scheiben. 
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Das Pigment hat eine hell- bis dunkelbraune Farbe und liegt in K6rnehenform 
im Protoplasma der Parenchymzellen. Die GrS$e der K6rnchen re icht yon der 
Grenze der Siehtbarkeit bis zu der eines roten Blutk6rperchens. Es liegt jedoeh 
nur in einem Tell der Zellen, die in unregelmagig verteilten Gruppen angeordnet 
sin& Es findet sieh ent, weder nur um den Kern herum oder fiillt den ganzen Zelleib 
aus, so dab unter Umst~nden der Kern yon Pigment iiberlagert ist. 

Die sog. Scheiben finden sick in ausgesprochener Form viet h~,ufiger in den 
Geschwulstteilen mit vakuolisierten Zellen. Sie f&rben sick mit Eosin leuchtend rot 
wie rote Blutk6rperehen, kommen inner- und augerhalb des Zelleibes vor. Auflerhalb 
des Zelteibes liegen sic entweder neben den Zellen, manchmal yon deren AusIfmfern 
umgriffen, sind aber auch im Gef~glumen vorhanden. InnerhMb des ZelMbes 
liegen sie wie groBe Tropfen mitten im Protoplasma. Es gibt sehr viele Zellen, in 
denen Teile des Protoplasmas sick in gleieher Weise wie die Scheiben f~rben und 
zwar in der N&he des Kernes. Diese Gebiete gehen ohne scharfe Grenze in das 
regelrecht gef/~rbte Plasma fiber. Wir bezeichnen sic im folgenden kurz als ,,diffuse 
Zelleinschliisse". Solche Gebiete und die Scheiben sind racist grSBer als ein rotes 
Blutk5rperchen, unterscheiden sick aber aueh in deren GrSf~enordnung dureh das 
Fehlen der Delle. 

In den lockeren Teilen des bindegewebigen Gertistes und zwar nur hier finden 
sick Gruppen kleiner Lymphzellen neben den GefS, gen. Rundzellengruppen in 
besonderer Lokalisation z. B. in Rosetten wurden nieht gefunden. 

Der  Ban  unseres Gew/ichses s t i m m t  also wei tgehend mi t  den 
ill der  E in le i tung  aufgeff ihrten Paragangl iengew/tehsen tiberein. Zur  
S icherung der  Diagnose , ,Pa ragang l iom"  bedar f  es j edoek  noeh wei terer  
Eigenschaf ten ,  yon  denen racist  nur  die Chromierbarke i t  bei  den  besehrie-  
benen Gesehwfilsten geprfif t  worden  ist. W i t  h a b e n  unser  Gew£ehs mi t  
fas t  atlen angegebenen R e a k t i one n  chemiseher ,  h is toehemiseher  und  
physiologischer  Methodik  untersucht ,  die fiir die Gesehwii ls te  des 
ehromaff inen  Sys temes  in F r a g e  k o m m e n  1 

Das Gewiichs hatte bereits bei der Sektion eine braune Farbe, die sich aber 
naeh kurzem Aufenthalt in der Fixierungsflfissigkeit (Jores I) vertiefte. Aueh 
die Fixierungsfliissigkeit setber nahm eine dunkelbraune Farbe an. 

In dieser Flfissigkeit wurde die sog. Vulpiansche Reaktion angestetlt: ein kleiner 
Tropfen Eisenchlorid erzeugte bereits eine tiefgrfine Farbe; Zusatz yon Alkali 
ergab einen rotbraunen Niedersehlag. Diese geaktion war noch naeh dreimaligem 
Wechsel der Pixiernngsflfissigkeit stark positiv und wurde noch naeh 2 Monaten 
ausgel6st. 

Damit war die Anwesenheit yon ]3renzkateeMnen bewiesen, die Gegenwart 
yon Adrenalin oder deren AbkSmmlingen wahrseheinlieh. 

AuBerdem wurde die Fixierungsflfissigkeit noch mit wenigen Tropfe..n Lugolseher 
LSsung versetzt und zur Entfernung des fibersehiissigen Jodes mit Ather durch- 
geschfittelt. Der als charakteristisch bcsehriebene rosa Farbumschlag konnte nicht 
festgestellt werden. 

Die Commessatische Reaktion, Hinzuftigen -con 2°/o Sublimat zur Fixierungs- 
flfissigkeit, fiel negativ aus: der zu erwartende rosa Farbumschlag blieb aus. 

5fit  dem pos i t iven  Ausfal l  der  Vulpiansehen R e a k t i o n  war  die Zu- 
geh6r igkei t  des Gew/~chses zu den Geschwii ls ten des ehromaff inen Sys tems  
gesichert ,  da ran  konn te  aueh der  negat.ive AusfaU der  l e tz ten  beiden 
Reak±ionen niches /~ndern. Es  bedur f te  nunme hr  der  genauen histo- 

1 Vgl. dazu Handbuch der Speziellen Pathologisehen Anatomic, Bd. 8, S. 992. 
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chemischen Untersuchung,  u m  zu erfahren,  ob u n d  innerha lb  welcher  
Grenzen unser  Gew~chs die im Schr i f t t um Ms m e h r  oder  weniger  ~ypisch 
angegebenen Reak t ionen  der  chromaff inen Geschwfilste gab.  

Bei der DarsteUung der angewandten F~,rbemetkoden werden die Reaktionen 
in folgender l~eihenfolge aufgefiihrt werden: Reaktionen des Zellkernes und Zell- 
leibes der Parenchymzellen, Pigmente und Scheiben. 

Im ungefiirbten Schnitt ersekeinen die Kerne, Zelleiber und rote Blutzellen 
Ieieht gelblieh. Das Pigment in Eigenfarbe yon kellem bis dunklerem Braun. 
Die Scheiben nieht recht durchsichtig, yon der Farbe des Zelleibes. 

Chromierung ohne Gegen]~rbung (KalinmbiehromatlSsung mit Formalin nach 
Wiesel 10 Tage naeh der Sektion am formolfixierten Material, Paraffineinbettung): 
Bindegewebe und Gef/~l]w/~nde farblos, Kerne und Zelleiber leicht gelbtiek gef/~rbt. 
Die Pigmente erscheinen dunkler als bei HE-F~rbung, rote Blutzellen heller als die 
Zelleiber. Die Sekeiben dagegen etwas dunkler, diese nicht durchsichtig. Der 
Unterschied zum nicht chromierten Schnitt ist recht gering. Er erscheint zwar dunkler, 
aber in Anbetracht der verschiedenen Schnittdicke ist die Beurteilung der Farb- 
abt6nungen schwer. 

Chromieru~w mit Gegen]girbung (polyekromes Methylenblau): Kerne blau, 
Zelleib graugriinlich, Pigmente dunkelbraun, der Ton deutlick dunkler. Erythro- 
cyten fast farblos, die Scheiben kaum aufzufinden. Die den Scheiben gleichzu- 
stellenden diffusen Zelleinschlfisse treten gar nickt hervor. 

EisenchIorid/Srbung (am friscken Gefrlersehnitt): Die F~rbung wurde in sehr ver- 
schiedenen Verdfinnungen angestellt. Kerne und Zelleiber f~rben sick in sehmutzig- 
griinem Ton, Pigmente ersckeinen nieht ver/indert. Farbe der Sckeiben untersekeidet 
sick nicht yon der des Zelleibes. Diese Wiederkolung der Vulpiansehen Reaktion 
ergibt eine Griinf~rbung des Gewebes in seiner Gesamtheit, nicht nur einzelner 
Teile der Geschwutst oder yon Teilen der Zellen. 

Jodrealction (am friscken Gefriersehnitt): Auch kierbei eine diffuse braune 
F/irbung des ganzen Schnittes okne hervortretende Differenzierung. 

Sublimatreaktion (am frischen Gefrierschnitt): Schnitt blieb volIsti~ndig 
unverindert. 

Kresylechtviolett: Fi~rbung otme besondere Merkmale, auck nicht an den Sekeiben 
oder den diffusen Zelleinschlfissen. 

Versilberung (naek Kutschera, Paraffineinbettung): Kerne braun, Zelleib im 
atlgemeinen gelb, in fast diffuser Weise wie yon einem schwarzen Staub bedeekt. 
In einzelnen Abschnitten des Pr~parates liegen Zelten, in denen dieser Sitberstaub 
den ganzen Zelleib sehr viel dichter erffillt. Die auf diese Weise impr~gnierten 
Zet]en iassen die ZeiIgrenzen mit ihren Forts~tzen deutliek erkennen. Die Grup- 
pierung dieser Zetlen an einzelnen Abscknitten des Pr/~parates sehr auffallend, abet 
ohne erkennbare Beziehung zu den Scheiben. Pigment dfinkelbraun und zum Tell 
sehwarz impr~gniert. Rote Blutk6rperchen kellbraun, Scheiben dunkelbraun, 
mit dieser F~rbung besonders deutlich yon Ery%hroeyten unterseheidbar (Abb. 1). 

Fuchsin]Srbung: Die Scheiben hack Bekandlung der Schnitte mit Karbol- 
fuchsin Ieucktend rot, viel st/~rker als die roten BlutkSrperehen. 

Scharlachrot/drbung: ])as auf diese Weise nachgewiesene 5"eutralfett finder 
sick nur in kleinen Tropfen in einer kleinen Gruppe yon ZeIlen, ftitlt alsdann den 
ganzen Zelleib aus. Sckeiben nicht rot gef~rbt, wie iiberhaupt das Yett yon unter- 
geordneCer Bedeutung fiir den histologischen Aufbau des Gew~chses ist. 

Eisenreaktion (Berlinerblau): In den Parenchymzellea negativ, Pigmente nicht 
eisenhaltig. 

Bleic~ung durch Psroxyd und ~YatronZauge an den Pigmenten gelingt nicht. 
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Die Chromierbarkeit des Gew/ichses war also so gut wie negativ. 
Sie wurde allerdings erst am 10. Tage nach der Sektion am bereits 
formalinfixierten Material vorgenommen. Wir werden in der Bespreehung 
unserer Ergebnisse darauf zurtickkommen, deutliehe f/irberische Unter- 
schiede ergab die Versitberung bezfiglich der Seheiben und der diffusen 
Zelleinschliisse. J~hnliche Unterschiede ergab auch die F/irbung mit  
Karbolfuchsin. Als ein vietleieht verwertbares Ergebnis ist die fein- 
granul/~re SiIberimpr/~gnation der Zellen zu buchen, worauf wir weiter 
unten eingehen werden. 

Abb. 1. Phdochromocytom (F~rbung nach Kutschera, starke VergrSBerung). Feingranul~rc 
SflbeNmpr~tg, nation der Parenchymzellen. 

Nach den bisherigen Untersuchungen hat te  die positive Vulpiansche 
Reaktion allein die Anwesenheit yon Adrenalin ira Gewachs wahrsehein- 
lieh gemacht. Die histoehernischen Methoden k6nnen night als Adrenalin- 
nachweis betrachte~ werden, ihre Bedeutung als Lokalisationsm6glichkeit 
der Absonderung wird weiter unten gewardigt werden. Die Beweis- 
fiihrung far  die Gegenwart yon Ach'enalin konn~e nur durch einen posi- 
riven Ausfall der physiologischen Reaktion geschlossen werden. 

10 Tage nach der Leichener6ffnung wurde der am frischen Material teider ver- 
saumte Nachweis des Adrenalins durch biol0gische Methodik unternommen. Herr 
Prof. Dr. Ha//ner h~t dankenswerterweise im pharmakologischen Institut das 
Formaldehyd entfernt und mit Extrakten des Gewgchses und der Fixierungsfltissig- 
keit am Froschherzen und Froschauge in der typischen Versuchsanordnung die 
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Gegellwart yon Adrenalin festgestellt. Prof. Hal~her schlieBt aus dem Ausfall 
seiner Versucke in Verbindung mit der positiven Vulpianschen Reaktion auf einen 
erheblichen Gehalt an Adrenalin. 

Damit war zum erstenmal bei einem Gew~chse eines Paraganglions, also auBer- 
halb der Nebenniere der Nachweis yon Adrenalin dutch den positiven Ausfall der 
VuIpianschen Reaktion und der physiologischen Reaktion gebrach~, w~krend 
Handschin sick mit dem physiologischen Nachweis allcin b%o~iigt hatte, was unseres 
Erachtens nickt ang~ngig ist, da nur die Verbindung beider Reaktionen einen 
zuverl~ssigen SchtuB erlaubt. 

Zusammen]assung. An ers ter  Stelle haben  wi t  eine braune  Geschwulst  
an  der  Aor tengabe l  beschr ieben yon  der  GrSl~e einer  Niere,  die gu t  
gegen alas umgebende  Gewebe abgegrenz t  war .  Sie erwies sieh histo-  
logiseh als ein reifes Gew~ichs des chromaff inen Sys tems ,  das den  bisher  
beschr iebenen voUst£ndig gleicht  u n d  fiir d ie  neuerdings  der  N a n e  
Ph i ioeh romoey tom vorgeschlagen ist. Ausweisl ich cler Vulp iansehen  
R e a k t i o n  und  der  physiologischen Un te r suchungen  enthie l t  es groi~e 
~ e n g e n  v o a  Adrenal in .  Die sp~t  v o r g e n o m n e n e  Chromierung  war  
so gut  wie negat iv .  Kl in ische  Angaben  fehlen zu dem Fal l ,  da  es sieh u n  
einen Nebenbefund  bei  einer Unfa l l ssek t ion  gehande l t  ha t ,  au top t i s ch  
ergab  sieh ke in  Anha l t  fi ir  eine Ri ickwi rkung  des Gew~chses auf  den  
Organismus.  

b) Ein Ph~iochromoblastom am Grenzztrang. 

Gewiichs a n  Grenzs t rang  des S y m p a t h i e u s . . E r  .stanc[ i n  Gegen- 
satz  zu den  b isher  verSffent l iehter i  Nebenbefunden  im Vorde rg rund  des 
gesamten  Krankhe i t sb i l de s ,  war  w£hrend  des Lebens  noeh als Ge- 
schwulst  e rka lmt  worden  u n d  h a t  in d e n  uns zugi~nglichen Schr i f t tum 
seinesgleiehen noeh nicht .  

35j~hrige Frau, aui~er Bleichsucht mit 15 Jahren niemals krank; 11/2 Jahre vor 
ihrem Tode mit hohem Fieber, Husten und Seitenstechen erkrankt, mul3te 5 ~rochen 
Iang das Bett hiiten. Seit dieser Zeit an Schwei~en leidend. 

14 Monate vor ihrem Ende, nack vorne und hinten ausstr~hlende Schmerzen 
in der Herzgegend, Herzklopfen, Atemnot, Kopfschmerzen im Hinterkopf; Haar- 
verlust, Verstopfung, Gewicktsabnahme, ~L~ttigkeit, Zittern, SchweiBe. Zuweilen 
krampfartigc Schmerzen im Bauche; einige Zeit in der Medizinischen Klinik der 
Universit~t Tiibingen genau beobachtet, der wir diese Angaben verdanken. Blut- 
druck 125/75 mm Hg, also an der oberen Grenze der Norm. Objektiv nur eine 
Cystitis. Allgemeinbefinden besserte sieh in der Klinik, so daI~ sic bald entlassen 
werden konnte. Ihre Beschwerden batten einen stark funktionellen Eindruck 
hinterlassen. 

11 Monate vor dem Tode Erschwerung des Ganges, giirtelfSrmige Schmerzen 
am Rippenbogen. Allm~hliche Verschlimmerung. 1/~ Jahr vor ihrem Tode am Sterbe- 
bette ihrer Mutter zum erstenmal Zusammenbruch, Bewegungsunfghigkeit der 
Beine. Neben der Verstopfung Beschwerden beim Wasserlassen und Schwindel- 
anf~lle, selbst im Bett. Sehr bald Krankenhausbehandlung, 4 Monate vor ihrem 
Tode Wiederaufnahme in die Medizinische Klinik Tiibingen. 

Untersuchungsbe/und: Vollst~ndige Querschnit~sliision in H6he des 9.-- t0.  
Dorsalsegmentes infolge einer Geschwulst in entsprechender H6hc, die sick im 
R6ntgenbilde a!s scharfer hiihnereigrol~er Schatten neben der Brustwirbets~ule 
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abhob (Abb. 2). Im Harn stets nur Spuren yon EiweiB, weiBe und rote Blutzellen, 
sp~ter Colibacillen, kein Zucker. Dagegen Blutdruck stark erh6ht, betrug bei zahl- 
reiehen Priifungen mindestens 160/98, h6chstens 222/132, im allgemeinen 
200/125 mm Hg. 

Nach erfolgloser R6ntgenbestrahlung Versuch, das Gew/~chs operativ zu ent- 
fernen; die Frau starb kurz, nachdem dureh Laminektomie ein kleiner Tell ~us dem 
Wirbelkanal entfernt worden war. 

.(bb. 2. PMiochromoblaslom am Grenzstrang (RSntgenbild der ]V[edizinischen Klinik). 
Tumorschatten neben dera 8. Wirbelkt/rper. ZerstSmmg des Querfortsatzes lind Annagung 

des KSrpers. A~nsicht ~7on hinten. 

Weder die Natur des Gew/~chses, noch die Blutdrucksteigerung war w~hrend 
des Lebens gekl/~rt worden, yon dieser war sicher, dab sie sieh im Laufe des tetzten 
Jahres entwickelt hatte. 

Sektion (S. t89/30, Dr. Nordmann). Gesehwulst hinter der linken Pleura 
in HShe der 7. und 8. Rippe an der Wirbels/~ule (Abb. 3). NIit einem festeren Be- 
standteil die Pleura in HfihnereigrSge vorwSlbend, hier yon glatter Obeffl/iehe. 
Grenzstrang des Sympathieus zog unter leichter Verdr/~ngung nach innen am 
Gew/~chs vorbei. Dieses nach der Wirbels/~ule zu unregelm/~i]ig gestalte~, sich mit 
markig braunroten ~viassen zwischen 7. und 8. Rippe nach dem 8. WirbelkSrper 
zu erstreckend, die Gefi~l]nervenfurche der 8. Rippe vollst~ndig ausfiillend und 
mit seinen Massen den tinken Queffortsatz des 8. Wirbels und den gesamten 8. und 
unteren Tell des 7. WirbelkSrpers ersetzend. AuBerdem lagen betr/~chtliche Massen 



160 Martin l~ordmann und Eberhard Lebkilchner: 

des Gew/~chses im Wirbelkanal setbst, aber otme je die Dura zu durchsetzen, 
erstreckten sich vom 7.--9. Wirbel und batten das Riickenmark stark zusammen- 
gedriickt. Der 8. Wirbelk6rper war kaum merklich verschm/~lert. 

Konsistenz des Gew~,chses ist mittelderb, in den Wirbell~mchen welch. Schnitt- 
fl/iche gleichm~,Big braungelb bis braunrot, gegen seine Mitte zu Blutungen. 

~J-brige Organe: Abgesehen yon der Zusammenpressung des Riickenmarkes, 
die hier vernachl~ssigt werden daft, nur das Herz etwas verdickt (rechts 5 ram, 
links 12 ram, K6rperli~nge 167 cm, Gewicht 50,0 kg). Aorta und die iibrigen Arterien 
zartwandig und innen glutt. Nieren yon entsprechender Gr6Be. 

a 

Abb. 3. PMiochromoblastoza am Grenzstrang (Situsbild der Sektion). Xugeliger Tm~lor 
in HShe tier 8. Rippe. Dariiber hinwegziehender Grenzstrang (a). 

Histologlscher Be/und. Gew/~chs yon auBen nicht durch eine Kapsel abgeschlossen, 
strahlt vielmehr diffus in die ~Nachbarorgane aus. Sein bindegewebiges Gerfist 
auBerordentlich zart, in breiteren Bezirken zell- und faserarm und aufgeloeker~. 
Die schmalen Stromaanteile bestehen nur aus Gef~Ben und einigen begleitenden 
Faserm Auf diese Weise ist ein feinmaschiges Geriist gebildet, in das die Parenchym- 
zelten eingelagert sind. Gef~l]e enthaiten reicklich Btutzell6n. GrSBere 5~engen yon 
roten Blutzellen auBerhalb der Gef~Be in Gestalt kompakter Blutungen, zum TeiI 
die BlutkOrperchen ausgetaugt. Anordnung der Parenchymzellen erfolgt in gewisser 
Regelm/~Bigkeit. Sie umstehen an vielen Stellen in ganz ausgesprochener Weise 
in Bfischeln und Kr/inzen eine Capillare odor. kleine Vene, sitzen mit zugespitztem 
Zelleib der Gef/i, Bwand auf, Zelleib nach aui]en wie ein Kelch verbreitert. Trotz 
dichter _4nlagerung kein eigentticher epithelialer Verband. Durch gegeniiberstehende 
Kr~nze entstehen Lumina yon voltst/indig unregelm~Biger Cestalt, die aber mit 
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Driisenformation nur entfernte .~hnlichkeit besitzen, sehon weit die Zellkerne an 
der AuBenseite der Kr~,nze gelegen sind. Kr/~nze entstehen naturgem~B nur 
bei senkrecht getroffenen Gef~l]en, Btischel bei schiefer Schnittlage. Sind die 
Capillaren in der L/~ngsriehtung getroffen, so bilden sie die Aehse eines ZeI1- 
sehlauehes, der im Sehnitt wie ein Farnblatt aussieht (Abb. 4 und 5). Dureh 
weniger regelm/~l]igen Bau sind die Kr~nze an rnanchen Stellen verwischt. Dann 
liegen die Zellen in loekerer regelloser Verteilung in den bindegewebigen Maschen. 
indem sie lang ausgestreekte Ausl~ufer zeigem 

Die Zetlformen recht verschieden. Die Mehrzahl rechteckig mit basophilem 
feinstgranulierten Zelleib. Im Vergleich mit dem obenbeschriebenen Ph/~ochromo- 
cytom bedeutend kleiner. Die kteinsten unter ihnen entspreehen etwa der Gr68e 

:4~bb. 4. Phiiochromobhts[o~n am Grenzstrang (Fi~rbtmg HE-Azur I[). 
Schwache Ver~'b2erung. I~.ranzfSrrnige Anordnung der :Parcnchymzellcn. 

einer Ptasmazelle, die gr6Bten erreichen die H6he yon Darmepi~helien. Kerne sind 
meist fund, andere eif6rmig, Kerngertist sehr dicht, teilweise fast undurehdringlieh. 
Kernmembran kr~ftig. 

Neben diesen die Hauptmasse des Gew~ehses ausmachenden Zellen kommen 
Riesenzellen vor, entweder mit mehreren Kernen oder mit einem einzelnen ver- 
klumpten bizarren Kerne. Es kommen aueh eine Reihe Kernteilungsfiguren vor. 

Pigmente nut sehr sp~rlieh auffindbar in Gestalt feiner brauner Sehollen, aber 
au•erhalb der Zellen frei im Bindegewebe. 

Seheib~n, wie sie allen Phgochromocytomen eigentiimlich zu sein scheinen, 
nur ganz vereinzelt. F/~rben sieh mit Eosin r6tlichbraun, etwas dunkler als die 
Erythrocyten. Diffuse Zelleinschlfisse nicht mit Sicherheit festgestellt. 

Lymphzetleneinlagerungen fehlen so gut wie ganz. Haufen lymphocytenahn- 
lieher Zellen, die man ffir Sympathogonien halten k6nnte, nieht vorhanden. 

Virchows Archiv. Bd. 280. ]1 
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His to logisch s t i m m t  also diese Geschwuls t  mi t  den Ph/~ochromo- 
cy tomen  in ihrer  Gl iederung in ein feines S+roma u n d  ein P a r e n c h y m  
fiberein, abgesehen yon  4er e twas g rS ]e ren  Unregelm/il~igkeit.  Es k o m m e n  
sogar,  wenn auch sehr selten, Scheiben vor.  Das Vorhandense in  mehr-  
kern iger  Riesenzel len is¢ beiden Gew/ichsen gemeinsam.  Die i iberein- 
s t i m m e n d e n  Merkmale  berecht igen also auch  diese Gesehwulst  yon  dem 
chromaff inen  Sys tem abzulei+en , worauf  in ers ter  Lin ie  sein Sitz hinweist .  

E h e  wir  abe r  die Stelle unseres Tumors  in  de r  Re ihe  der  chromaff inen  
Gesehwfils~e aus  den Verschiedenhei ten  yon  den  Ph~ochromocy tomen  
begu, i inden,  bedarf  es noeh der Dar legung der  i ibr igen Reak t ionen ,  die 
wir  bei  ihm durchgeff ihr t  haben,  

. *'+,+'*'/ ++ +~ o '~ '~  0 ~ , p . y  *- - ,+ . .  v~++ql,.~ " ' 
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Abb. 5. Ph~iochromoblastom am Grenzstrang (sta.rke Vergr6~lerung). A.nordnung der 
Parenchymzellen um die Gef~13w~nde bei quer- und l~mgsgetroffenen Capillaren oder Venen. 

Das Gew/ichs hatte bei der Sektion eine braune Farbe, die sich nach kurzem 
Aufenthalt in der Fixierungsfliissigkeit (Jores I)  vertiefte und dieser mitteilte+ 

Die Vulpian.sche Reaktion mit Eisenchlorid war vom 2. Tage ab fiir eine Reihe 
yon Tagen schwach, aber deutlich positiv. Auf die Reaktion mit Jod und Sublimat 
wurde verzichtet. Der positive Ausfatl der Vulpianschen Reaktion verriet also 
wiederum einen gewissen GehaIt an Adrenalin. 

Die histochemische Untersuchung, die wir in derselben Weise wie bei dem ersten 
Gew~chs durchffihrten, hatte folgendes Ergebnis. 

Chromlerung ohne Gegen/~irbung (Paraffineinbettung): 20 Stunden nach dem 
Tode am frisehen Material, Gew~chs leicht gelblich get0nt. Chromreaktion war 
nicht feststeUbar. 

Chromierung mit Gegen]~rbung (polychromes Methylenbtau): Kerne blau, 
Zellen gteichm/ii3ig hellgriin, keine Chromreaktion. 

Eisenchlorid: Am frischen Gefrierschnitt fiihrt nicht zu einer auch noch so 
geringen F~,rbung. 

Jod: Lugolsche LSsung fi~rbte wie gewShnlich, diffus gelblich, ohne besondere 
Differenzierung yon Zellabschnitten. 

Kresylechtviolett: Kerne blau, Zelleib leicht griingelblieh. 
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Versilberung (nach Ogata). Nur an sehr vereinzelten Zellen des Parenchyms 
aber doch sehr deutlich eine feingranut/ire Impr/~gnation mit Silber in en~sprechender 
Weise wie bei dem Ph~ochromocytom beschrieben und abgebildet. Diese Impri~- 
gnation daft mit um so gr6i]ererSicherheit auf etwas Besonderes derParenchymzellen 
bezogen werden, da das iibrige Gewebe frei yon Niederschliigen ist mit Ausnahme 
einiger freier Blutpigmente. 

Bielschowsky-F~rbung, die nach MaBgabe der Gef/~Bnerven als gegliiekt zu er- 
kennen war, zeigte auBer den St/~mmchen der Gef~Bnerven keinerlei Faserziige, 
die an nerv6se Teile erinnerten, wie sie Herxheimer fiir das Neuroblastom be- 
schrieben hat. 

Berlinerblaureaktion: Die in dem histologischen Befund beschriebenen Pigmente 
im Stroma blau. Die Parenchymzellen jedoeh negativ. 

Wiederum haben wir den Beweis fiir die Gegenwart des ~4.drenalins dutch den 
biologischen Versuch vervollst/~ndigt. Stticke der frisck der Leiche entnommenen 
Gesehwulst wurden Herrn Prof. Dr. HaHner in das pharmakolo~sche Institut 
geschickt. Er erhielt mit Gewebsextrakt am Froschauge und Froschherzen einen posi- 
riven Ausschlag. Er sch~tzt den GehM~ des Adrenalins auf 1/100 mg pro g Ge- 
w/~chs. Die Versuche wurden e~wa 24 Stunden nach dem Tode ausgefiihrt. 

Wir selbst haben gleich nach der Entnahme des Gew/%hses einen Extrakt her- 
gestellt und einem Kaninchen (2000 g) 1/2 bzw. 1 ecru davon in Blutadern ein- 
gespritzt. Der Blutdruck in der Carotis stieg steil yon 100 auf 160 an, verharrte dort 
1/., Minute um /angsam im Verlauf yon 3--4 Minuten zur Norm zuriiekzukehren. 
Dieser Versuch wurde erst 48 Stunden nach dem Tode ausgefiihrt. 

In  Verbindung mit der positiven Vulpiansehen Reaktion war der 
Gehalt des Gew/ichses an Adrenalin erwiesen. Es handelt sich zwar 
um kleine Mengen, geringerer Mengen als im Nebennierenmark zu finden 
sind. Die Gesamtmenge diirfte jedoeh in Anbetracht der Gr6Be des Ge- 
schwulstes den Gesamtgehalt der Nebennieren mindestens nahe kommen. 

Trotz der mangelnden Chromierbarkeit, aber dureh den positiven 
Ausfall der Vulpianschen geakt ion in der Fixierungsfltissigkeit und 
den gelungenen Nachweis von Adrenalin im Geschwulstextrakt, ist die 
Zugeh6rigkeit zum chromaffinen System gesichert, die fibereinstimmenden 
Merkmale mit dem Ph/iochromoc)~om sind damit vermehrt und erkliirt. 
Aus dem histologischen Befund ergeben sich 4 Punkte, die das GewAchs 
von den Ph/iochromocytomen grundsi~tzlieh unterseheiden; das zer- 
st6rende Wachstum, die kleineren Zelltypen, die kranzf6rmige An- 
ordnung der Parenchymzellen um Gef/iBe und die Abwesenheit yon 
Pigment in den Parenchymzetlen. Der SehluB ist bereehtigt, dab die 
vorliegende Geschwulst eine gr6Bere gewebliehe Unreife besag. 

In  der normalen Entwicklung yon der Sympathogonie zum Ph~ochro- 
moeyten steht inmitten der Phi~ochromoblast. Die Gesehwulstlehre 
kennt bisher einwandfreie F/ille yon Sympathogoniomen, d. h. r o l l  
st£ndig unreifen zerstSrenden Gesehwiilsten des S~uglings und Klein- 
kindes mit uncharakteristisehen runden ZelIen in gosettenanordnung, 
die eigentlich nur aus ihrem Sitz diagnostiziert werden kSnnen. Die 
Gesehwulsflehre kennt ferner die Ph/~oehromocytome Ms reife woht 
eharakterisierte Neubildungen. Solche, die in ihrer geweblichen Reife 
eine Zwischenstufe einnehmen, sind, um mit Miller zu sprechen, noeh 

11" 
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,,theoretische Konstruktionen". Unseres Erachtens verdient unser Ge- 
wiichs aus den obengenannten Merkmalen mangelnder Reife den Namen 
P h~'ochromoblastom. 

Die yon uns hier beschriebenen ,,Kr~nze" sollen nicht den Rosetten- 
strukturen der Sympathogoniome gleichgestellt werden. Fiir diese gilt 
bekanntlich als kennzeichnend, dal~ die Rosetten nicht am Gef~13e ange- 
ordnet sind, sondern um Zentren, die aus einer nicht leicht bestimmbaren 
fiidigen Masse bestehen. 

Unter den Gew~chsen an der Aortengabel und am Grenzstrang steht 
der histologische Befund unseres Gew/~ehses allein. Etwas /ihnliches 
scheinen Alezais undImbert vor sich gehabt zu haben bei dem yon ihnen 
beschriebenen SteiSbeingew/ichs. Da yon ihnen weder die Chrom- 
affinit/it noch ein Gehalt aM Adrenalin nachgewiesen worden ist, ist die 
Herkunft  aus einem Paraganglion nicht sieher. Sie beschreiben die Paren- 
ehymzeIlen ats protoplasmaarm mit inniger Beziehung zum ,,Blur", 
indem sie sich ,,en rosaces" um kleine bluterffillte Hohlr/tume herum- 
legen. Auch sonst scheint die Zahl und die Form der Riesenzellen mit 
nnserer Geschwulst iibereinzustimmen. Aber sie war leicht ausschiilbar 
und yon einer bindegewebigen Membran umgeben, also nicht zerst6rend. 

ZerstSrendes Wachstum und Metastasenbildung bei Ph£ochrorno- 
cytomen der Nebennieren sind nach Dietrich-Siegmund nicht bekannt. 
Wenn Gew£ehse dieser Lokalisation b6sartig waren, werden sie im Sehrift.- 
turn als Sympathogoniome oder friiher als Neuroblastome bezeiehnet. 
Wir h~ben die histologischen Beschreibungen dieser Gewi~chse dureh- 
gearbeitet, um zu erfahren, ob sich unter diesen Geschwiilsten etwa 
welche befanden, die 4em unserigen ~hnelten und deshalb ira Sinne 
des Ph£oehromoblastoms fiir differenzierter gehalten werden konnten 
als alas Sympathogoniom. Zu diesem Studium waren wir besonders 
eI~ut ig t  dureh die Einsichtnahme in ein histologisches Prtiparat aus 
der Sammlung yon Prof. Dietrich. das er uns gfitigst iiberlassen hatge. 
Der Schnitt entstammte einer Lebermetastase einer Nebennierenmark- 
gesehwulst eines Kindes (Sekt. 48/28 K61n-Lindenburg), das augerdem 
in den ~berziigen des Herzens und der Lungen, und in den Rippen und 
Sch/~delknoehen TochtergesehwiiIste gesetzt hatte. Das histologisehe Aus- 
sehen dieser Geschwalst entspraeh ziemlieh genau unserem Phtiochromo- 
blastom, insbesondere land sich aueh die kranzfSrmige Anlagerung 
der Parenchymzellen um die GefS~Be wieder. Die Zellen waren eher noeh 
t~rmer an Protoplasma und frei yon Pigmenten. Er  entsprieht also 
mit seinem zerst6renden Waehstum und seinem histologischen Befund 
dem unsrigen. ~gber spezifische l~eaktionen, die ihn mit Sicherheit in die 
geihe der ehromaffinen Geschwiilste zu setzen erlauben wfirde, ist nichts 
bekannt, eine physiologisehe Prfifung ist jedenfaUs nieht angestellt und 
die Chromreaktion hag ja auch bei unseren Fall versagt. 

Aus dem Sehrifttum kommt fiir diesen Zusammenhang znm Beispiel 
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der Fall von Bouchet, Barbier und Dechaume in Frage. Hier bestand bei 
einer 56j&hrigen Frau ein 4oppelseitiges Nebennierengew/iehs mit vor- 
wiegend Gehirnmetastasen, das teilweise chromierbar war. Die Verfasser 
selber sin4 sich wegen einiger Zellformen im Gew/tchs nicht ganz sicher, 
ob es vom Mark oder yon der t~inde der Nebenniere ausgegangen war. 
Ihre Beschreibung, der leider keine Abbildung beigefiigt ist, erinnert 
aber sehr an die Struktur eines Ph/iochromoeyComs oder besser Ph/io- 
ehromoblastoms. 

Ein zweiter Fall ist yon Bonnamour, Doubrow und Montegue mitgeteilt, 
den wit leider nieht im Original erhalten konnten und naeh dem Referat 
im Zentralblatt  ffir Pathologie anftihren miissen. Es ist demnach eine 
siehere Nebennierenmarkgeschwulst gewesen, bemerkenswerterweise 
auch mit  Tochterknoten auf der Pleura wie in dem oben angegebenen 
K6tner Fall. Atlerdings wich der Bau der Metastasen erheblieh vom 
Bau des Ursprungsgew~ehses ab. 

Naeh diesen Erfahrungen besteht die M6gliehkeit, (lag in Zukunft 
aueh yon den bSsartigen Nebennierengewachsen, die meist noeh als 
Neuroblastome bezeiehnet werden, sieh eine geihe von Geschwiilsten 
abgliedern Iassen, die naeh unserer Definition ats Ph/~ochromoblastome 
zu bezeiehnen w/iren. 

Zusammen/a~su~g. An zweiter Stetle haben wir ein braunes Gew/tchs 
am Grenzstrang yon der GrSl?e einer Mannsfaust beschrieben, alas 
zerstSrend in die Wirbels£ule eingebrochen war. Es erwies sich nach 
seinem Sitz, seinem histologisehen Aufbau aus kleinen Zelltypen, der 
Kranzanordnung und Pigrnentmangel der Parenchymzellen als ein 
mangelhaft ausgereiftes Ph/tochromobtastom. Es war zwar nicht 
chromierbar, enthielt aber ausweislich der Vulpianschen geakt ion und 
des positiven Ausfalls der physiologisehen Ungersuchungen Adrenalin. 
Es hat te  ausgesprochene Rfickwirkungen auf den K6rper vor allem 
Blutdrucksteigerung, die bei der ]3esprechung der Klinik der Paragang- 
liome ausfiihrlieh gewiirdigt werden sollen. 

II. Die pathologische Ana~omie und Physiologie der Paraganglicme. 

Die nunmehr beschriebenen 6 F/ille haben wit in einer Tabeile zu- 
sammengefal3t. Es sine[ 4 Gew/ichse an der Aortengabel und 2 am Grenz- 
strang des Sympathicus. Sie betreffen 4 Manner und 2 Frauen im Alter 
yon 32--54 Jahren (s. Tab. 1). 

Alle 6 Geschwiilste haben braune Eigenfarbe und !iegen an Orten 
pr~formierter Phi~ochromk5rperchen oder Paraganglien und verdienen 
den weitgreifenden Namen der Paragangliome. 

5 Geschwiilste (1--5) sind bis auf kleine nur mikroskopisch nachweis- 
bare Stelten gut gegen die Umgebung abgegrenzt und dementsprechend 
operativ (1) oder autoptisch (2--5) gut aussch~lbar gewesen. Ihre GrSBe 
schwankt zwisehen der eines Hiihnereies und einer Niere. Ihre Tr/~ger 
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Tr~ger, 
Todesursache 

32j~hriger 
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54j~hriger 
~V~affln ~ 
Grippe- 

pneumonie 

39ji~hrige 
Frau, 

Peritonitis 
45j~hriger 

Mann, 
Magenkrebs 

53j~hriger 
Mann, 

Schi~delbruch 
35j~hrige 

Frau, 
Quersehnitts- 

1/~sion 

Sitz, 
GrOllc 

Aortengabet, 
Apfelgr6lle 

Aortengabel, 
Hiihnerei 

Grenzstrang, 
2 Kastanien 

Aortengabel, 
3,5 : 2 cm 

Aortengabel, 
9 : 5 : 4 c m  

Grenzstrang, 
Mannsfaust 

Tabelle 1. 

Hlstologie I. Adrenalin- 
Histochemie [ nachweis 

Ph~hromo-I 
ey o , l 

chromierbar ! 

Desgl. 

Desgl. 
ehromierbar ? 

Ph/iochromo- 
eytom, 
nieht 

chromierbar 
Ph/ioehromo- 

eytom, 
ehromierbar ? 
Phi~oehromo- 

blastom, 
nich~ 

chromierbar 

0 

Adrenalin + 

Vulpian 
Adrenalin - 

Vulpian + 
Adrenalin -t- 

Klinische 
Ersch einungen 

Keine Besehwerden 
1/4 Jahr Gew/ichs be- 
merkt. Blutdruek nach 

Operation normal 
4 Jahre Sympteme. 
Blutdruek ? (Herz- 
muskelhyperplasie, 

Nierenvergr6Berung). 
Harte Herzt6ne, Lun- 
genblutung, SchweiSe. 
Zittern, Verstepfung 

0 

Blutdruck 140 mm Hg 
(Keine Herzmuskel- 

hyperplasie) 

Keine Sklerose 
Xeine Herzmuskel- 

' hyperplasie 
11/2 Jahre Anzeiehen. 
Blutdruek 200 mm tIg. 
Herzklopfen, Atemnot, 

Schwei•e, Zittern, 
Verstopfung, Gewichts- 
abnahme, Mattigkeit, 

Haarausfall 

haben entweder die Operation gut fiberstanden (1) oder die Geschwulst 
warde bei ihnen als Nebenbefund entdeekt, nachdem sie an anderen Er- 
krankungen zugrunde gegangen waren. Diese Gew/iehse haben naeh 
Wef t  und Bild der Ver6ffentlichungen denselben histologischen Aufbau. 
Sie sind in ihrer Art  gleiehm/~Big aufgebaut, bflden grol3e Zellkomplexe 
ohne Mitosen, die durch ein sp/irliches, meist nur aus Gef/igen bestehen- 
des Geriist gefeldert werden. Sie haben Venen mit  s/tulenf6rmig ge- 
stalteter Muskulatur (3 u. 5) wie die Venen des Nebennierenmarks, 
sie zeigen die Scheiben, die auch im Nebennierenmark vorkommen 
(Dietrich-Siegmund),  ein TeiI ihrer Zellen ist pigmentieI~. 

Der gleichm/iSige mikroskopisehe Aufbau, der Nangel an Mitosen 
und inffltrierendem Waehstum und der Pigmentgehalt  der Zellen kenn- 
zeiehnet sie als reife Gesehwiilste der Paraganglien, fiir die der Name 
Ph~oehromoeytom gepr~gt ist, entsprechen4 der Bezeiehnung Ph/io- 
chromocyt ffir die ausgereifte Zelle der Paraganglien. 

Der Name verlangt aIlerdings, dag die Zellen der Geschwulst ehro- 
mierbar sind. Das ist auch ffir 2 dieser Gesehwiilste (1 u. 2) zu bejahen. 
Der 3. und 5. (also Fall Miller und Fall Lebkiichner) sind nieht ehromierbar 
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gewesen, wobei zugegeben werden mul3, dab in diesen beiden F£11en 
die vor~ngegangene Formolfixierung die Darstellung der Chromreaktion 
vietleicht vereitelt hat. Jedoeh ist dieser Einwand, wie aueh Miller 
glaubt, nicht ganz stiehhaltig. Das zeigt  der 4. Fall (Handschin) der 
nieht chromierbar war, obwoh[ das Material 3 Stunden na~h dem Tode 
in Miiller-FormoI eingelegt wurde. Solehe F~lle sind auch aus dem 
Sehrift tum der Nebennierenmarksgeschwfitste beriehtet, so der Fall 
yon Wichels und Biebl, wo die Chromierung 6 Stunden naeh dem Tode 
negativ verlief. Ersehwert wird die Beurteilung der Chromreaktion 
durch die braune Eigenfarbe der Gesehwfilste, die sieh auch ohne Chrom- 
zusatz in der Fixierungsfltissigkei~ verdunkelte. Das war aus der Be- 
trachtung ungef~trbter nieht chromierter Sehnitte ersiehtlich, die 2/Iiller, 
Handschin und wir vorgenommen haben. Wit  stimmen Miller zu, dal3 
fur die Br/iunung des Gew~tchses aut3er einer gelbliehen F£rbung des 
Zelleibes kein weiterer Grund aus dem histologischen Sehnitte heraus- 
gelesen werden kann. Auf jeden Fall aber geht die Chromierbarkeit 
der Geschwulst nicht parallel mit ihrem nachweisbaren Ach'enalingehalt. 
Daftir ist ein schIagender Beweis cter 4. Fall (Handschin), der sieh bereits 
um die FeststeUung des Adrenalins im Tumor bemiiht hat. Hausmann 
und Getzowa haben den Adrenalinnachweis mittelbar dutch die klinisehen 
Erseheinungen gefiihrt, darauf gehen wir bei der Besprechung der Klinik 
der Paragangliome ein. Wit haben die Gegenwart yon Adrenalin dutch 
die Vulpiansche Reaktion und den physiologischen Versueh gefiihrt. 
Beide Reaktionen fielen deutlich positiv zu einer Zeit aus, in der die 
Chromierung des Gew~chses nicht (mehr ?) m6glieh war. Der Nach- 
weis des Adrenalins ist also neben dem Sitz und der Histologie ein 
welt sicherer Weg, Neubildungen als zum ehromaffinen System gehSrig 
zu kennzeiehnen. Das wird noch deutlieher bei unserem 2. Fall (s. unten). 

Die histoehemischen Untersuchungen sind nur yon uns in diesem 
Ausmal3 ausgeffihrt worden. Wir haben die Methoden yon der Unter- 
suchung des Nebennierenmarks und seiner Gew~chse entliehen. Sie 
zielen in der Hauptsache darauf ab, das anatomische Substrat der Adre- 
nalinbildung festzustellen. Das ist nieht gelungen. Die grSl3te Bedeu~ung 
kommt in diesem Zusammenhang der Eisenchloridreaktion am frischen 
Schnitt  zu. Sie f£rbte aber diffus grtin. Daher k6nnen wit auch die 
Seheiben und diffusen Zelleinsehltisse nieht als Adrenalin betrachten. 
Sie f~trbten sich tibrigens jeweils mit dunklerem Tone wie die roten 
Blutk6rperchen, rot mit Eosin und Karbolfuehsin, braun mit amoniaka- 
liseher Silberl6sung. Ihre Natur  ist damit nicht klarer, so charakteristisch 
sie aueh fiir unsere Gew~tchse sein m6gen. Ihrer Auffassung als Zell- 
sekret steht niehts im Wege, aber ein Adrenalingehalt der Tropfen ist 
nieht bewiesen. Viel eher k~men die feingranul~tren Silberimpr~gnationen 
dttreh die Kutscherasche und Ogatasehe Methode wegen ihrer diffusen, 
stellenweise besonders diehten Anordnung als Adrenalin in Frage. Aueh 
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die diehtere Impr/ignation der verschiedenen Zellgruppea ist anders 
lokalisiert als die Seheiben und die diffusen Zelleinschiiisse. Der Ausfall 
der Eisenehloridreaktion und der Versflberung k6nnte natiirlieh yon 
einer nachtr/~gliehen allgemeinen Diffusion des Adrenalins herrtihren. 

Die pathologische Anatomie der Ph/~ochromoeytome tier Paragang- 
lien ist somit einheitlich. Es sind gut abgegrenzte Gesehwtilste an Stellen 
vorgebildeter Ph/ioehromkSrperchen yon gleichm/~Ngem, charakte- 
ristisehen geweblichen Aufbau. Ihre Zugeh6rigkeit zum ehromaffinen 
System kann durch Chromierung oder den Adrenalinnaehweis bewiesen 
werden, die offenbar nicht parallel gehen. Die endgiiltige Lokalisation 
des Adrenalins in diesen Gew/tchsen durch histochemische Methoden 
steht noch aus, sie erscheint dureh die Silberreaktion einer LSsung am 
n/iehsten gebraeht (vgl. Abb. ]). 

Der yon uns mitgeteilte 2. Fall (Nr. 6 tier Tab.) nimmt eine Sonder- 
stellung ein und mug daher aueh besonders besproehen werden. Gemein- 
sam mit den besproehenen Ph£oehromocytomen hat er die Lokatisation 
an Stellen vorgebildeter Ph~oehromkSrperehen, in diesem Falle am Grenz. 
strang als wie Fall 3 (Miller). Aueh hatte die GesehwuLst eine braune 
Eigenfarbe. ttistologisch erwies sie sich in vielen Zfigen den Ph/~oehro- 
moeytomen so ~hnlich, dab es mSgfich war, sie sehon deshalb dem ehrom- 
affinen System einzuordnen. Sie ist n/~mlich septiert dutch ein sehr 
zartes, oft nut aus Gef~Ben bestehendes, bindegewebiges Geriist. In den 
Masehen dieses Geriistes liegen Zellen mig feinstgranuliertem Protoplasma 
und/~hnliehem Kerne wie in dem oben besehriebenen Ph/toehromoeytom 
(Nr. 5 der Tab.). Ntu' tiberwiegt bei dieser Gesehwulst die Zahl der Riesen- 
zellen. Diese sind aueh nieht atle mehrkernig, sondern fiberwiegend nur 
mit einem plumpen Kerne versehen. Andererseits sind die Seheiben selten. 

Das Gewiiehs unterscheidet sieh aber grunds/itzlieh yon den Phi~o- 
chromocytomen durch sein zerst6rendes Wachstum, die Geschwulst 
ist n/~mlich entlang der 8. Rippe zerst6rend in die Wirbels~ule und den 
Wirbelkanal eingebrochen. Das beweist der klinische Verlauf, nachdem 
zuerst gewisse Allgemeinerseheinungen auftraten, dann erst gfirtel- 
fSrmige Schmerzen und zuletzt die Zeichen der vollendeten Querschnitts- 
l~sion. Er ist daher weder operativ gut aussch~lbar gewesen, noeh war 
er ein Nebenbefund bei der Sektion, vielmehr hat er yon Anbeginn 
das Krankheitsbild beherrscht und beendet. Damit erkliir~ sich das 
Auftreten yon Kernteilungsbildern im Schnitt. 

Andere histologisehe Unterschiede sine[ die sehr viel kleinere Gestalt 
der Parenchymzellen verglichen mit den grogen Zellen der reifen Ph~o- 
ehromoeytome, ihr dunklerer Kern und ihre ausgesprochene Anordnung 
in Kr~nzen. AuBerdem sind die Zetlen ffei yon Pigment. 

Auf Grund der sieh dutch diese Untersehiede zeigenden gewebliehen 
Unreife haben wit dieses Gew/iehs als Ph~oehromoblastom bezeiehnet 
und verweisen zur Vermeidung weiterer Wiederholungen auf unsere oben 
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gegebene ausfiihrliehe Begriindung. Es bleibt abzuwarten, ob diese 
Bezeichnung richtig angewandt worden ist, da es die erste ver6ffent- 
lichte Gesehwulst dieser Art zu sein scheint. 

Auch fiir ein Ph£oehromoblastom w£re die Chromierbarkeit der beste 
Beweis, es dem chromaffinen System einzugliedern. Unser Gew~chs hat 
sich aber nicht mit Chrom veff/irbt, d. h. seine an sich braune Eigen- 
farbe irgendwie vertieft. Dagegen konnte der Adrenalinnachweis sowohI 
24 wie 48 Stunden naeh dem Tode noch einwandfrei geffihrt werden. 
Wir k6nnen daher nur wiederholen, dab der Adrenalinnachweis im 
Gew~tchs ffir seine ZugehSrigkeit zum ehromaffinen System zuver- 
l~ssiger ist als die Chromierbarkeit. 

Es gibt also dem ehromaffinen System angehSrige Gew~chse, auf die 
die hypothetisch geforderten Eigenschaften des Ph~ochromoblastoms 
passen. 

III. Die Klinik der Paragangliome. 
In  diesem Abschnitte werden aueh pathologiseh-anatomisehe Befunde 

an den tibrigen Organen behandelt werden, die geeignet sind die klini- 
schen Befunde zu belegen. Ffir die Betraehtung der Klinik der Para- 
gangliome seheiden mangels kliniseher Angaben die F£11e 3 (Miller) 
und 5 (Leb]ciichner) aus. Von dem letzten kann nur soviel erw~hnt werden, 
da[t der Organbefund des KSrpers nicht den geringsten Hinweis gestattet 
hat, dal3 dem Gew~chs eigentfimliche Erscheimmgen bestanden haben. 
Das kann sieh naturgem£f~ nur auf solehe beziehen, die anatomische 
Befunde hinterlassen kSnnen, also z. ]3. hoher Blutdruck. 

Die klinisehen Erseheinungen sind einzuteilen in uncharakteristisehe 
Gew~tchssymptome und solche die auf das Vorhandensein eines adrenalin- 
ha]tigen Tumors bezogen werden dfirfen. Uncharakteristisch ist dasKrank- 
heitsbild des Falles Stangl (Nr. 1 der Tab.). Es bestand lediglieh in dem 
Vorhandensein eines tastbaren Gew/ichses in der Tiefe des Bauches. Aueh 
nach Entfernung der Geschwulst und Feststellung ihrer Art, hat sich 
kein Hinweis mehr atff ihre Rfickwirkung auf den Organismus gezeigt. 
Uncharakteristisch sind auch diejenigen Anzeichen unseres 2. Falles 
(Nr. 6 der Tab.), die sich aus dem Sitz des Gew~tehses in tier Nerven- 
furehe der 8. Rippe, dem 8. Wirbelk6rper und dem Wirbelkana.1 er- 
kl~ren: gfirtelfSrmige Sehmerzen und die Zeichen der Quersehnittsl/ision 
des t~fickenmarkes. 

Bezeichnende Krankheitszeiehen bieten nur der Fall Itausmann 
und Getzowa (Nr. 2 der Tab.) und unser 2. Falt (Nr. 6 der Tab.) yon denen 
vorweggenommen werden sell, dal~ sie fast vollkommen iibereinstimmen. 
Der Fall Itausmann stand 4 Jahre, unser Fall 11/2 Jahre unter /irzt- 
licher Beobachtung. Jenes war ein reifes Ph~ochromocytom , dieses ein 
Ph~tochromoblastom. BlutdruckerhShung ist im FalIe Hausmann und 
Getzowa nicht gemessen aber sehr wahrscheinlieh gemacht dureh eine 
autoptiseh erwiesene Herzmuskelhyperplasie, durch klinisch beobachtete 
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klappende Herztdne, und getegentliche Lungenblutung. In unserem Fall 
hat noch 14 Monate vor dem Tode der Blutdruck an der oberen Grenze 
der Norm gelegen, 125 mm Hg, 4 Monate vor dem Tode bis zuletzt ist 
er erhdht gefunden, im Durchsehnitt 200 mm Hg. Andere hiermit in 
Verbindung zu bringende Erscheinungen haben schon 11/2 Jahre vor 
dem Tode bestanden: Herzklopfen, Atemnot und Kopfschmerzen. Autop- 
tisch hat eine geringe Herzmuskelhyperplasie bestanden, die in Einklang 
steht mit dem kurzen Bestand des Hochdruckes. Wegen der Blutdruck- 
erhdhung hat  eine sehr genaue klinische Untersuchung stattgefunden, 
ohne Anhalt fiir ein Nierenleiden oder andere Ursache. Aueh histo- 
logisch erwiesen sich die Nieren als normal. Eine BlutdruckerhShung 
auf 140 mm Hg findet sich in den klinischen Angaben bei Handschin 
(Nr. 4 der Tab.) und zwar am Aufnahmetag in die chirurgische Klinik. 
Das ist immerhin ftir einen 45j~hrigen Mann ]enseits der oberen Grenze 
der Norm, erst recht fiir den Trgger eines Magenkrebses. Jedoch soli 
dies nur der Vollst£ndigkeit halber gesagt werden. 

Schweifle: In  beiden F~llen werden starke Schweit3e angegeben, so 
dal3 in beiden Fgllen die Differentialdiagnose Tuberkulose eine grol3e 
Rolle spielte, besonders in unserem Fall nach dem Auftreten der Quer- 
schnittsl~tsion. 

Zittern war in beiden F~tllen festzustellen, Hausmann erw£hnt geistige 
Unruhe, die aueh bei unserem Fall vorhanden war. 

Verstop/ung wird bei Hausmann und Getzowa erwLthnt und war aueh 
bei unserem Fall eine frtihzeitige Erscheimmg. 

Neben diesen fibereinstimmend angegebenen Erscheinungen wgre 
noeh eine Reihe solcher zu erw£hnen, die nicht in beiden F~tllen beoba~htet 
sind. Bei Hausmann und Getzowa einmalige Glykosurie am Aufnahme- 
rage (Fehling schwach positiv), der Patient kam d~mals mit einer tdd- 
lichen Grippepnetlmonie in Behandlung, und eine Verschiebung im 
Blutbilci in der Agone. Bei uns Gewichtsabnahme, Mattigkeit und Haar- 
ausfall. 

Das Besondere unseres Falles liegt vor aUem darin, dag die Kranke 
14 Monate vor dem Ende sorgf~ltig durehuntersueht worden war zu 
einer Zeit als das Gew£chs selbst noch keine Erscheinungen gemacht 
hatte. Damals hat te  der Btutdruck noch an der oberen Grenze der N o r a  
gelegen, alle anderen Erscheinungen waren schon yoU ausgebfldet. 
Erst  sp£ter war dann aueh der Hoehdruck offenbar geworden. Zu dieser 
Zeit waren sehon Verdr~ngungserscheinungen seitens der Gesehwulst 
festzustellen, die aber den Hochdruek nicht erkl~ren konnten. 

Der Vergleich des Falles Hausmann und Getzowa und des unsrigen 
lehrt, dab auch ein Paragangliom auBerhalb der Nebennieren einen 
typisehen Symptomkomplex auslSsen kann, der zu einer Haupteigen- 
schaft dieser Gew£chse, ihrem Adrenalingehalt in Beziehung steht. 
Der Symptomkomplex besteht in Blutdrucksteigerung, SehweiBen, 



Zar Kenntnis der Paragangliome an der AortengabeI und am Grenzstrang. 171 

Zi%ern und Verst.opfung. Die sonst angegebenen Erscheinungen scheinen 
nicht ganz so best~ndig zu sein, wenn es tiberhaupt eriaubt ist, aus 2 F/illen 
Schliisse zu ziehen. Es sind abet  im ganzen mlr 6 Fitlle, yon denen 
4 klinisch gar nieht haben beobachtet  werden kSnnen. Das YeMen eines 
Hinweises auf den Bestand von Hypertonie,  also Herzmuskelhyperplasie 
oder auch Sklerose wie das in F/illen Jngendlieher bei Nebennieren- 
gew~ehsen eindeutig beobachtet wurde, ist nicht maggebend, da beides 
einen liingeren BestancI der Hypertonie voranssetzt. 

t3ber den Mechanismus dieser I typer tonie  daft  ans rein anatomisehen 
und klinischen Beobachtungen heraus nichts ausgesagt werden, wit 
verweisen in diesem Zusammenhang unter anderem nur auf die Arbeiten 
yon C. Heymans  fiber den fragliehen Zusammenhang yon Adrenalin- 
absonderung und Hypertonie. 

Es dfirfte naeh dem Gesagten m6gIich sein, die Diagnose Paragan- 
gliora w~hrend des Lebens zu stellen. Wenn irgendwo an der Lenden- 
aorta eine Gesehwulst tas tbar  wird, oder wenn sieh an der Brustwirbel- 
s/iule eine sotehe (lurch R6ntgenuntersuehung oder aus klinisehen Aus- 
fallserseheinungen erkennen l~t~t und eine Hypertonie  besteht., die sonst 
keine andere Erklitrung hat, verbunden mit  starken Schweil3en, Zittern 
und Verstopflmg, dann d/irfte es erlaubt sein, die Wahrseheinliehkeits- 
diagnose auf Paragangliom zu steIlen. 

Zllsamlnenfassung~ 
Bei der Untersuchung yon je einem Paragangliom an der Aortengabel 

und Sympathieusgrenzstrang ergab sich: 
1. DaB fiir die Einreihung dieser GewAchse unter die Ph~ochromo- 

cytome der physio]ogisehe lind chemische Nachweis yon Adrenalin 
wertvoller ist als mikroehemisehe Reaktionen. 

2. Dal~ es echte Ph~ochromoblastome gibt, die auch zerst6rend 
wachsen k6nnen. 

3. DaB flit diese Gew~ehse (auBer den dutch die 0rtliehkeit und OrSge 
bedingten Erseheinungen) atlgemeine Erseheinungen, wie Blutdruek- 
steigerung, Sehwei6e, Zi~tern nnd Verstopfung kennzeiehnend sind und 
unter Umst~nden darans die Diagnose sehon w/thrend des Lebens gestellt 
werden kann. 
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