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Ein Beitrag zum myoplastischen Sarkom
der Lungenschlagader.

Von
Herbert Kudlich und Walter Schubh.

Mit 4 Abbildungen im Text.
( Eingegangen am 20. Oktober 1934.)

Zu den seltensten bosartigen Geschwiilsten gehéren die des Herzens,
solche der grofen Arterien sind kaum bekannt; die wenigen bekannten
werden als wirkliche GefaBigeschwiilste angezweifelt. Nach allen Be-
richten mulB fiir die lichtungswérts wachsenden Herzgeschwiilste — und
das gleiche gilt fiir die bekannten in der Lichtung wachsenden Geschwiilste
der Lungenschlagader und ihrer Klappen — genetisch die Entstehung
auf dem Boden eines Thrombus in Betracht gezogen werden.

Drei bisher bekannte Falle der letzterwihnten Art sind besonders
eindrucksvoll. Wahrend der Fall Mandelstamms die Geschwulstbildung
und ihren Ausgang von der Klappe schon bei Betrachtung mit freiem
‘Auge erkennen lieB3, lagen in den Fallen von Eschbach und Froboese
die Verhaltnisse nicht so einfach, zumal zunichst eine organisierte
Thromboembolie der Lungenschlagaderhauptéste vorzuliegen schien.
Die Ursache solcher ,,emboliformer® Geschwulstbildungen in der Lungen-
schlagader ist zweifellos zum Teil auf das Wachstum in der GefaB-
lichtung, also im flieBenden Blut, zuriickzufiihren, wodurch einerseits
die Erndhrung auch eines nur locker mit der Wand verbundenen Ge-
wichses gewdhrleistet ist, andererseits die GefaBwand auch formgebend
auf die Geschwulst einwirken kann. Schon Hedinger ist der formende
Einflul der GefiBe aufgefallen, als er seine Intimasarkomatose be-
schrieb; wihrend aber diese Verdnderung erst durch mikroskopische
Betrachtung aufgedeckt wurde, zeigten die Fille von Froboese und
Iischbach schon bei der Besichtigung mit dem freien Auge den formen-
den EinfluB3 der GefiBiwand, wodurch das embolusartige Bild zustande
kam. Mit Ausnahme des entfernt dhnlichen Falles von Mandelstamm
sind weder frither noch spéater dhnliche Falle mitgeteilt worden. Dies
veranlafit uns, kurz tiber einen weiteren Fall einer emboliformen Ge-
schwulstbildung in der Lungenschlagader zu berichten.

Am 14.7. 33 gelangte im Institute die Leiche eines 27jahrigen Mannes zur
Leichenoffnung, die auf der II. Deutschen medizinischen Klinik (Prof. Dr.
W. Nonnenbruch) am 13. 7. 33 mit der Diagnose ,,Mitralstenose, Tumor mediastini
et pulmonum* gestorben war. Wie aus der Arbeit von Kubai in der Réntgen-
praxis hervorgeht, hatte in diesem Falle die Rontgenuntersuchung Zweifel an
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der richtigen Diagnose erweckt, wenngleich betont werden muf}, dafl die Rontgeno-
logen nicht einer Meinung waren.

Die Leichendffnung ergab folgenden Befund:

Ein rundlicher, scharf begrenzter Sarkomknoten von 4 cm Durchmesser in
der dorsalen Halfte des rechten Oberlappens um und in der Lungenschlagader
knapp am Lungenhilus und an der Interlobdrfliche mit ausgedehntem Geschwulst-
thrombus in einigen groBeren Asten der Lungenschlagader dieser Seite und mit
einem walzenformigen, fast vollstandig verschlieBenden Geschwulstthrombus in
den Hauptasten der Lungenschlagader.

Unscharf begrenzter, zum Teil deutlich infiltrierender Geschwulstknoten von
3,5 cm groBtem Durchmesser an der Lungenwurzel des linken Oberlappens um
die Lungenschlagader.

Metastatisches Sarkom von 3,5:4 cm Durchmesser in der kranialen Hilfte
der linken Nebenniere. — Starke Markhyperplasie der rechten Nebenniere.

Geschwulstinfiltration von 3,5 em Durchmesser an der rechten Fliche des
Septum ventriculorum knapp an der rechten Pulmonalklappe mit Ubergreifen auf
diese Klappe, Schrumpfung der Klappe mit feinwarzigen frischen Auflagerungen.

Machtige Hypertrophie des rechten Herzens mit Dilatation des Ventrikels
(Wandstérke bis 1 em).

Atherosklerose der Arteria pulmonalis im Stamm und beiden Hauptisten und
geringe Intimaverfettung der Aorta.

Thromben im rechten Vorhof.

Stauungskatarrh des Magen-Darmtraktes.

Chronische Stanung der Nieren, der Milz und Leber.

Mehrere bis iiber bohnengrofle himorrhagische Infarkte in beiden Unterlappen.

AuBerdem fanden sich noch iltere und frischere tuberkulése Herde, sowie
stellenweise vikariierendes Emphysem der Lunge, Verwachsungen der Pleura,
sowie weitere belanglose Nebenbefunde.

Anatomischer Befund. Tm caudalen Drittel des rechten Oberlappens findet sich
um die Hauptiste und die Teilungsstelle der Lungenschlagader ein graugelblicher
Geschwulstknoten, der bis an die Pleura der Interlobérfliche reicht und GefiBe
und Bronchien seitlich abdringt. Seine groften Durchmesser betragen 5:4 em.
Die Schnittfliche der Geschwulst zeigt keine besondere Zeichnung. Das Gewichs
fiillt die Lungenschlagader vollstindig aus und setzt sich herzwirts in den rechten
Hauptast des Gefélles als graugelbe bis grauweiBliche, besonders in den grau-
gelben Teilen trocken briichige Masse fort, haftet nur an der Vorderwand nicht,
5o daB man hier mit der Schere das kaum spaltférmige Lumen ersfinen kann. Die
Geschwulstmasse reicht big an den Stamm der Lungenschlagader, setzt sich aber
nicht in diesen, sondern in den linken Hauptast bis an seine Eintritisstelle in die
Lunge als walzenférmiges Gebilde fort, das an der Lungenwurzel allmahlich in
der in Lingsfalten gelegten verdickten Gefiiwand verschwindet. In Form eines
unscharf begrenzten Knotens von 3,5 em Durchmesser wichst die Geschwulst
wie auf der rechten Seite auch hier in das umgebende Lungengewebe ein.

Die Schnittfliche durch die Lungenschlagaderhauptiste gibt folgendes Bild:
Die Wand des GefiaBles ist deutlich als grauweiBe, meist iiber 1 mm breite Linie
zu erkennen. Die Lichtung des Gefiles wird von einer festen Masse eingenommen,
die sich in die kleineren Aste fortsetzt und fleckig erscheint. Trocken briichige,
gelbweiBe, unregelmdBig, vielfach landkartenartig begrenzte Teile wechseln mit
grauweifiem Gewebe ab. Uberall finden sich gelbbraune bis goldgelbe Flecken
und Streifen.

An der Teilungsstelle des Lungenschlagaderhauptastes links, in der Gegend des
alhmahlichen Verschwindens der Geschwulst in der in Langsfalten gelegten Schlag-
aderwand, zeigt die Schnittfliche die GefaBwand als feine weile Linie von hochstens
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1/, mm Breite, die urspriingliche GefaBlichtung von 1,2 cm Durchmesser andeutqnd.
Die wirklich vorhandene Gefélichtung ist abgerundet dreikantig und besitzt

Abb. 2. Tumor der Pulmonalis-AusfluBbahn.

0,5 cm grofiten Durchmesser. Die Umgebung des GefiBes ist von grauweiBen
Geschwulstmassen durchsetzt, die auch die verdickte Innenschichte des GefiBes
bilden und die Lichtung in der erwihnten Art einengen. Ebenso sind mehrere
bronchopulmonale und obere tracheobronchiale Lymphknoten in der Nachbar-
schaft von der weilen Geschwulstmasse durchwachsen, gleich dem im Befund
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erwahnten rechten oberen tracheobronchialen Lymphknoten, der in den grofien
Geschwulstknoten dieser Seite einbezogen ist.

Der rechte Ventrikel ist stark erweitert, seine Trabekel springen deutlich in die
Lichtung vor. Die Wand des Ventrikels ist 0,5—1 cm dick. Die dreizipfelige
Klappe und der rechte Vorhof zeigen keine besonderen Veréinderungen. Die rechte
Pulmonalklappe ist fast vollstindig zerstort. Im Gegensatz zu der weillen Farbe
der vorderen und linken Klappe zeigt der schmale kurze Wulst, der dem Rest der
rechten Klappe entspricht, eine graugelbliche Farbe. Auch die benachbarte Mus-
kulatur des rechten Ventrikels zeigt in einem Bereich von 4 ¢m Durchmesser diese

Abb. 3. Neben einfacher Wucherung der Intima Tumor der Intima.

graugelbe Verfarbung, die sich in unregelmaBiger Linie gegen die iubrige Herz-
muskulatur absetzt. Das Bild ahnelt an dieser Stelle weilgehend einer ulcerdsen
Endokarditis mit Infiltration des benachbarten Herzmuskels.

Der linke Ventrikel ist im Gegensatz zum rechten auffallend klein, seine Wand-
stiarke iiberschreitet nirgends 1,5 cm. Die Mitral- und Aortenklappen sind zart
und ohne besondere Verdnderungen.

Auch der geschwulstfreie Teil der Lungenschlagader ist schwer verdndert. Das
GefaB zeigt hier eine deutliche Runzelung und Verdickung der GefaBinnenhaut,
die stark an die Verinderungen bei Mesaortitis luica erinnert. Stellenweise sind
die vorspringenden Teile etwas gerstet, fleckformig auch leicht gelblich geférbt.

Histologisch zeigt die Gegend der rechten Lungenschlagaderklappe folgendes
Bild: Das Endokard ist stark verdickt, in den tieferen Schichten besteht es aus
zum Teil noch gefiBreichem groBtenteils hyalinisiertem Bindegewebe, das kammer-
wirts allmihlich in ein sehr zellreiches Gewebe aus ziemlich grofen, verschieden
geformten Zellen mit chromatinreichen Kernen iibergeht, worin nur stellenweise
etwas Zwischensubstanz erkennbar ist. Lichtungswirts brechen die Zellen plotz-
lich und unregelmaBig ab, das Gewebe erscheint hier abgerissen. Unter den Zellen
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finden sich viele auffallend groBe ein- und mehrkernige Riesenzellen, oft mit groBen
dunklen Kernen. Das Gewebe, das an dieser Stelle die Innenauskleidung des
Herzens bildet, setzt sich sehr gefalreich auch auf die Kammerfliche der zer-
storten Pulmonalklappe fort und reicht bis an den freien Rand der Klappe, an
dem ein kleiner Thrombus mit zahlreichen einwachsenden Fibroplasten haftet.
Soweit die Klappe erhalten ist, ist sie verdickt und hyalinisiert.

Abb. 4. Histelogisches Bild der reiferen Teile des Tumors.

Die angrenzende Lungenarterie zeigt eine michtige Intimawucherung mit be-
ginnender Hyalinisierung und im weiteren Verlauf folgendes Bild: Starke Ver-
dickung der Intima zum Teil mit deutlicher Hyalinisierung, stellenweise mit Ver-
fettung und Verkalkung; die Media ist im allgemeinen gut erhalten, zeigt nur an
einer der untersuchten Stellen eine leichte Verdickung und beginnende Hyalini-
sierung, sowie hier und da einige kleine lymphocytire Infiltrate; Media und Intima,
sind iiberall scharf voneinander abgegrenzt, so daB sich beim Gefrierschneiden
die Schichten vielfach voneinander 16sen. .

Die anderen Pulmonalklappen sind leicht verdickt und stellenweise hyalini-
siert. Die Geschwulst, die an ihrer Ansatzstelle noch zu erkennen ist, greift nicht
auf die Klappen iiber.

Die restliche Geschwulst zeigt recht verschiedene Bilder. In den groBen Lungen-
schlagaderfisten sieht man einen allmihlichen Ubergang der erwihnten Intima-
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verdickungen in die Geschwulst, indem diese Intimawucherungen etwas zell-
reicher werden und meist ziemlich pldtzlich, besonders in den inneren Lagen, durch
Geschwulstzellen ersetzt sind. Das Bild der Geschwulst selbst entspricht im all-
gemeinen dem an der Klappe, doch finden sich an vielen Stellen langliche Zellen,
worunter einkernige Riesenzellen vorherrschen. Dem Geschwulstthrombus der
Lungenschlagader entsprechend zeigen die grauweillen Teile erhaltene Zellen,
wihrend der groBere Teil der trockenweifigelblichen Stiicke im Hémalaun-Eosin-
schnitt rotliche bis blédulich gefirbte nekrotische Thrombenmassen darstellt. Ein-
zelne Spalten sind mit roten Blutkoérperchen erfilllt. Sowohl in den erhaltenen
wie den nekrotischen Teilen findet sich etwas hamosiderotisches Pigment. An einer
Stelle liegt zwischen der erhaltenen Media und dem Geschwulstthrombus ein
schmaler Streifen von verfettetem Granulationsgewebe mit grofien wabig-schau-
migen lipoidhaltigen Zellen. Die Media, die im Bereich der Hauptéste iberall er-
halten ist, wird an der Lungenwurzel beiderseits durch einwachsende Geschwulst-
zellen aufgesplittert und durchbrochen, was besonders schén im Orceinschnitt
zu sehen ist. An dieser Stelle ist auch die Umgebung des GefaBes von der Ge-
schwulst in Form der beschriebenen Knoten durchsetzt und greift obme Riuck-
sicht auf die Organgrenzen auf benachbarte Lymphknoten, stellenweise auch auf
die Bronchialwand bis in jhre Schleimhaut itber. Am Rande des groBen Knotens
in der rechten Lunge entstehen durch das Wachstum in die Alveolarlichtung bei
erhaltenen Septen pneumonieartige Bilder.

In den innerhalb des GefiBes an der Lungenwurzel liegenden Teilen erscheint
die Geschwulst reifer als an der Pulmonalklappe. Langliche protoplasmareichere
Zellen iiberwiegen, wenngleich die Grofen- und Kernunterschiede noch deutlich
sind. In den Knoten um die Lungenschlagaderiste sieht man verschiedene Bilder:
Einerseits finden sich auch hier unreife Partien, in denen vor allem grofle viel-
kernige Riesenzellen mit meist zentral stehenden Kernen auffallen, andererseits
erkennt man stellenweise deutlich einen biindelig gebauten Tumor aus langlichen
Zellen. Einzelne groBe einkernige Riesenzellen vervollstindigen hier das Bild
des myoplastischen Sarkoms mit ,,wilden Zellen™, wie wir es vom Uterus her kennen.

Einzelne Aste der Lungenschlagader, besonders im Bereich der rechten Lunge,
weisen eine schwere Intimawucherung und Hyalinisierung zum Teil mit fast voll-
standigem VerschluB des GefiBes auf, zum anderen Teil mit Thrombose. Einige
kleine Aste zeigen eine méchtige Intimawucherung nach Art der sog. Endarteritis
obliterans.

Die Metastase in der Nebenniere zeigt das Bild eines unreifen sarkomatdsen
Tumors, wie die Gegend der Pulmonalklappe.

Die Lunge bietet an anderen Stellen Veranderungen einer vielfach kisigen
Tuberkulose; an einer untersuchten Stelle 148t sie einen hémorrhagischen Infarkt
mit teilweiser Nekrose und entziindlicher Infiltration in der Nachbarschaft zweier
Arterien mit den oben erwihnten Veranderungen erkennen.

Die Leber weist Verinderungen einer chronischen Stauungsleber auf.

Nach dem ganzen Befunde ist die Ahnlichkeit mit den Fillen von
Froboese und. Eschbach, sowie eine gewisse Verwandtschaft mit dem Falle
von Mandelstomm in die Augen springend. Das echte Blastom steht
in unserem Falle auBer Zweifel. Allerdings ist unser Fall sonst nicht
so klar wie der Fall von Mandelstamm, bei dem der Ausgang der Ge-
schwulst eindeutig festgestellt werden konnte. Die Verdnderungen sind
sdhnlich wie im Falle von Eschbach, nur fehlt der direkte Zusammen-
hang der Lungenschlagadergeschwulst mit der Klappe. Andererseits
zeigh die Geschwulstausbreitung groBe Ahnlichkeit mit dem Falle Fro-
boeses, in dem jedoch die Lungenschlagaderklappen frei waren. Histo-
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logisch erinnern die Bilder des Geschwulstthrombus weitgehend an die
Beschreibung Froboeses, wihrend die ausgereiften Teile der Geschwulst
den Bildern Eschbachs gleichen. Allen vier Fillen gemeinsam ist die
michtige Rechtshypertrophie und das Hervortreten der Herzbeschwerden
im klinischen Bild.

Die Frage nach dem Ausgangspunkt des Blastoms ist in unserem
Falle nicht eindeutig zu beantworten. Ein priméres Lungen- oder Neben-
nierengewichs kommt nach dem makroskopischen und histologischen
Bild nicht in Frage. Eine von einem organisierten Embolus oder Throm-
bus ausgehende Geschwulst glauben wir, wie Eschbach, auf Grund des
histologischen Bildes, das fiir myogenen Ursprung spricht, ablehnen
zu koénnen. So bleibt schlieBlich als Ausgangspunkt nur die Lungen-
schlagader selbst oder ihre Ausflulbahn im rechten Herzen iibrig. Eine
sichere Entscheidung zu treffen ist unméglich. Am einfachsten ware
zweifellos die Erkldrung der Verdnderungen um die Klappen als Primér-
tumor. Der Tumorembolus bzw. -thrombus kéunte von einem ab-
gerissenen verschleppten Teil der Geschwulst in der Klappengegend ent-
standen sein; denn gerade fiir diese Stelle wird ja von Eschback und
Nagayo die stirkste Ausbildung der glatten Muskulatur angegeben.
Auch Eschbach nimmt an, daf das myoplastische Sarkom seines Falles
sich von dieser Stelle aus entwickelt hat.

Aber auch die Entstehung der Geschwulst im Bereich der Lungen-
arterie selbst mit sekundéirer Geschwulstbildung in der Klappengegend
und der Nebenniere kann nicht ausgeschlossen werden.

In der Frage nach der Ursache dieser besonderen Thromboembolie-
form der Geschwulst ist wohl, wie schon einleitend erwihnt, das fiir
Herzgeschwiilste oft beschriebene Wachstum im stréomenden Blut und
die Blutstromung verantwortlich zu machen, da alle diese intravasal
wachsenden Tumoren eben als Geschwulstthrombus wachsen und so
neben dem Geschwulstgewebe auch viel leicht formbare Thromben-
bestandteile enthalten.

Zusgmmenfassung. Mitteilung eines myoplastischen sarkomatisen
Blastoms, das an der rechten Lungenschlagaderklappe und ihrer Um-
gebung Verdnderungen setzte, die einer ulcertsen Endokarditis sahnlich
waren, emboliform die Lungenschlagaderhauptiste einnahm und an
beiden Lungenwurzeln in das umgebende Gewebe einwuchs. Als Aus-
gangspunkt kam die Lungenschlagader selbst oder ihre AusfluBbahn
in Betracht.
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