
(Aus dem Pathologischen Institut der Deutschen Universit~t in Prag 
[Vorstand: A. Ghon].) 
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Zu den seltcnsten bSsartigen Geschwiilsten geh6ren die des Herzens) 
solche der groBen Arterien sind kaum bekarmt; die wenigen bekannten 
werden als wirkliche Gef/~ggeschwiilste angezweifelt. Nach allen Bc- 
richten mug f fir die lichtungsw/irts wachsenden Herzgeschwfilste - -  und 
das gleiche gilt ffir die bekannten in der Lichtung wachsenden Geschwfilste 
der Lungenschlagader und ihrer Klappen - -  genetisch die Entstehung 
auf dem Boden eines Thrombus in Betracht gezogen werden. 

Drei bisher bekannte F/~lle der letzterw/~hnten Art sind besonders 
eindrueksvoll. W/~hrend der Fall Mandelstamms die Geschwulstbildung 
und ihren Ausgang yon der Klappe schon bei Betrachtung mit freiem 
Auge erkennen lie13, lagen in den F/illen yon Eschbach und Froboese 
die Verh/~ltnisse nieht so einfach, zumal zuni~chst eine organisierte 
Thromboembolie der Lungenschlagaderhaupt/iste vorzuliegen schien. 
Die Ursaehe solcher ,,emboliformer" Gesehwulstbildungen in der Lungen- 
sehlagader ist zweifellos zum Tell auf das Waehstum in der Gef/tB- 
liehtung, also im flieBenden Blur, zurfiekzuffihren, wodurch einerseits 
die Ern/~hrung ~ueh eines nut locker mit der Wand verbundenen Ge- 
w/~chses gew/~hrleistet ist, andererseits die Gef/il3wand auch formgebend 
auf die Geschwulst einwirken karm. Schon Hedinger ist der formende 
EinfluB der Gef/~Be aufgefallen, als er seine Intimasarkomatose be- 
schrieb; w~hrend aber diese Ver/~nderung erst dutch mikroskopische 
Betrachtung aufgedeckt wurde, zeigten die F/~lle yon Froboese und 
Eschbach schon bei der Besichtigung mit dem treien Auge den formen- 
den EinfluB der Gef/~13wand, wodureh das embolusartige Bild zustande 
kam. Mit Ausnahme des entfernt /ihnlichen F~lles yon Mandelstamm 
sind weder frfiher noch sp/iter /ihnliche F/~lle mitgeteilt worden. Dies 
veranlaBt uns, kurz fiber einen weiteren Fall einer emboliformen Ge- 
sehwulstbildung in der Lungenschlagader zu berichten. 

Am 14.7. 33 gelangte im Institute die Leiehe eines 27jghrigen Marines zur 
Leichen6ffnung, die auf der II. Deutsehen medizinischen Klinik (Prof. Dr. 
W. Nonnenbrueh) am 13. 7. 33 mit der Diagnose ,,Mitralstenose, Tumor mediastini 
et pulmonum" gestorben war. Wie ans der Arbeit yon Kubat in der t~6ntgen- 
praxis hervorgeht, hatte in diesem Falle die I%6ntgenuntersuehung Zweifel an 
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der richtigen Diagnose erweckt, wenngleich betont werden muf3, da ]  die R~ntgeno- 
logen nicht einer Meinung waren. 

Die LeichenS//nung ergab folgenden Befund- 
Ein rundlieher, scharf begrenzter Sarkomknoten yon 4 cm Durehmesser in 

der dorsalen Hglfte des rechten Oberlappens um und in der Lungenschlagader 
knapp am Lungenhilus und an der Interlobgrfl~ehe mit ausgedehntem Gesehwulst- 
thrombus in einigen gr513eren Asten der Lungenschlagader dieser SeRe und mit 
einem walzenfSrmigen, fast vollst/~ndig verschliel3enden Geschwulstthrombus in 
den Haupt~sten der Lungensehlagader. 

Unscharf begrenz~er, zum TeiI deutlich infiRrierender Gesehwulstknoten yon 
3,5 em gr6]tem Durchmesser an der Lungenwurzel des linken Oberlappens um 
die Lungensehlagader. 

Metastatisches Sarkom yon 3,5:4 em Durchmesser in der kranialen H~IRe 
der linken Nebenniere. - -  Starke ~arkhyperplasie der rechten Nebenniere. 

Gesehwulstinffltration yon 3,5 cm Durchmesser an der rechten Fl~che des 
Septum ventrieulorum knapp an der reehten Pulmonalklappe mit  l)bergreifen auf 
diese Klappe, Schrumpfung der Klappe mit  feinwarzigen frischen Auflagerungen. 

M/~ehtige t typertrophie des rechten I-Ierzens mit  Dilatation des Ventrikels 
(Wandstgrke bis 1 cm). 

Atherosklerose der Arteria pulmonalis im Stamm und beiden Haupt~sten nnd 
geringe Int imaverfet tung der Aorta. 

Thromben im rechten Vorhof. 
Stauungskatarrh des Magen-Darmtraktes. 
Chronisehe Sta~u~g der Nieren, der Milz und Leber. 
Mehrere bis fiber bohnengrol]e hgmorrhagisehe Infarkte in beiden UnterIappen. 
Au6erdem fanden sieh noeh Eltere und frischere tuberkulSse Herde, sowie 

stellenweise vikariierendes Emphysem der Lunge, Verwachsungen der Pleura, 
sowie weitere belanglose Nebenbefunde. 

Anatomiseher Be/und. Im eaudalen Drittel  des rechten Oberlappens finder sich 
um die t tauptSste und die Teilungsstelle der Lungensehlagader ein graugelblieher 
Geschwulstknoten, der bis an die Pleura der Interlobgrflgche reieht und Gef/il]e 
und Bronehien seitlieh abdr/~ngt. Seine gr6Bten Durchmesser betragen 5:4 era. 
Die Sehnittflgehe der Gesehwulst zeigt keine besondere Zeiehnung. Das Gewgehs 
ffil]t die Lungensehlagader vollst/~ndig aus und setzt sieh herzw/~rts in den rechten 
Flauptas~ des GefgSes als graugelbe bis grauweflMiehe, besonders in den grau- 
gelben Teilen troeken briichige Masse fort, hal ter  nur an der Vorderwand nieht, 
so dal~ man hier mit  der Sehere das kaum spaltfOrmige Lumen erSffnen karm. Die 
Gesehwulstmasse reieht bis an den Stature der Lungenschlagader, setzt sich aber 
nieht in diesen, sondern in den Iinken Hauptast  bis an seine Eintrittsstelle in die 
Lunge als walzenf6rmiges Gebilde fort, das an der LungenwurzeI allm~hlich in 
der in Lgngsfalten gelegten verdickteu Gef~tf]wand verschwindet. In  Form eines 
unseharf begrenzten Knotens yon 3,5 cm Durchmesser wgchst die Geschwulst 
wie auf der reehten Seite such hier in das umgebende Lungengewebe era. 

Die Schnitt]l@he durch die Lungenschlagaderhauptdiste gibt folgendes ]3ild: 
Dis Wand des Gef/~l~es ist deutlieh als grauweiBe, meist fiber 1 mm breite Linie 
zu erkennen. Die Liehtung des Gef/~Bes wird yon einer festen Masse eingenommen, 
die sieh in die kleineren Aste fortsetzt und fleckig erseheint. Trocken brfiehige, 
gelbweil~e, unregelm/~l~ig, vielfaeh landkartenartig begrenzte Teile weehseh~ mit  
grauweil]em Gewebe ab. Ubera]l linden sich gelbbraune bis goldgelbe Fleeken 
und Streifen. 

An der Teilungsstelle des Lungenschlagaderhauptastes links, in der Gegend des 
allm~h]iehen Verschwindens der Gesehwulst in der in Lgngsfalten ge]egten Sehlag- 
aderwand, zeigt dis Schnittfl~ehe die Gef~l~wand ale reins weiBe Linie von hOchstens 
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1/4 mm Breite, die urspriingliche Gefi~Blichtung yon 1,2 cm Durchmesser andeutend.  
Die wirklich vorhandene Gef~Blichtung ist abgerundet  dreikantig und  besitz~ 

Abb. 1. Emboliformer Tumor der Lungenschlagader. 

Abb. 2. Tumor der Plflmonalis-Ausflufibahn. 

0,5 cm gr6Bten Durchmesser.  Die Umgebung des Gef/~Bes ist yon grauweiBen 
Geschwulstmassen durchsetzt ,  die aueh die verdickte Innenschichte  des Gef/~Bes 
bilden und  die Lichtung in der  erw/~hnten Ar t  einengen. Ebenso sind mehrere 
bronchopulmonale und  obere ~racheobronehia]e Lymphkno ten  in der I~'achbar- 
schaft  yon der  wefl]en Geschwulstmasse durchwachsen, gleich dem im Befund 
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erwghnten reehten oberen t raeheobronehialen Lymphknoten ,  der in den grogen 
Gesehwulstknoten dieser Seite einbezogen ist. 

Der rechte Ventrikel ist s ta rk  erweitert, seine Trabekel springen deutl ieh in die 
Lichtung vor. Die Wand  des Ventrikels ist  0,5--1 em dick. Die dreizipfelige 
Klappe und  der reehte Vorhof zeigen keine besonderen Vergnderungen. Die rechte 
Pulmonalklappe ist fast  vollst~ndig zerstSrt. I m  Gegensatz zu der weiBen Farbe  
der vorderen und  linken Klappe zeigt der schmMe kurze Wulst,  der dem Rest  der 
rechten Klappe entsprieht ,  eine grauge]bliche Farbe.  Auch die benaehbar te  Mus- 
ku la tnr  des rechten Ventrikels zeigt in einem Bereich yon 4 em Durehmesser diese 

• 3. Neben einfaeher ~Vucherung der Intima Tumor der Intima. 

graugelbe Verf~rbung, die sieh in unregelm/~giger Linie gegen die tibrige Herz- 
muskula tur  absetzt .  Das Bild ~hnelt  an  dieser Stelle weitgehend einer ulcerdsen 
Endokarditis mit  Inf i l t ra t ion des benaehb~r ten  Herzmuskels. 

Der linke Ventrikel is t  im Gegensatz zum rech~en auffallend klein, seine }Vand- 
st~rke iibersehreitet  nirgends 1,5 em. Die Mitral- und  Aortenklappen sind zar t  
und  ohne besondere Ver/~nderungen. 

Aueh der geschwulst/reie Teil der Lungenschlagader ist  sehwer ver~ndert.  Das 
Gef&S zeigt hier eine deutliche t~unzelung und  Verdiekung der Gef~ginnenhaut,  
die s ta rk  an  die Ver&nderungen bei IViesaortitis inica erinnert .  Stellenweise sind 
die vorspringenden Teile etwas ger6tet,  fleekfSrmig aueh leicht gelblieh gef&rbt. 

Histologiseh zeigt die Gegend der rechten Lungenschlagader/clappe folgendes 
Bild: Das Endokard  ist  s tark  verdiekt,  in den tieferen Schichten besteht  es aus 
zum Teil noeh gef&Breichem grSBtenteils hyalinisiertem Bindegewebe, das kammer-  
w&rts allm/~hlieh in ein sehr zel]reiehes Gewebe aus ziemlieh grol3en, versehieden 
geformten Zellen mi t  ehromatinreichen Kernen  fibergeht, worin nur  stellenweise 
etwas Zwisehensubstanz erkennbar  ist. Lichtungsw&rts brechen die Zel]en p15tz- 
lieh und unregelm&l~ig ab, das Gewebe erseheint hier abgerissen. Un te r  den Zellen 
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linden sich viele auffallend grol~e ein- und mehrkernige l~iesenzellen, oft mit  groBen 
dunklen Kernen. Das Gewebe, das an dieser Stelle die Innenauskleidung des 
tterzens bildet, setzt sich sehr gef~Breich auch auf die Kammerfli~che der zer- 
s t f r ten Pulmonalklappe fort und reieht bis an den ffeien Rand der Klappe, an 
dem ein kleiner Throlnbus mit  zahlreichen einwachsenden Fibroplasten halter. 
Soweit die Klappe erhalten ist, ist sie verdickt und hyalinisiert. 

Abb. 4. I-Iis~ologisches Bild der reiferen Teile des Tumors. 

Die angrenzende Lungenarterie zeigt eine m/~chtige Intimawucherung mit  be- 
ginnender Hyalinisierung und im weiteren Verlauf folgendes Bild: Starke Ver- 
dickung der Int ima zum Teil mit  deutlicher Hya]inisierung, stellenweise mit  Ver- 
fettung nnd Verkalknng; die Media ist im allgemeinen gut erhalten, zeigt nur an 
einer der untersuehten Stellen eine leichte Verdickung und beginnende Hyalini- 
sierung, sowie hier und da einige kleine lymphocytgre Inf i l t ra te ;  Media und Int ima 
sind iiberall scharf voneinander abgegrenzt, so daf~ sich beim Gefrierschneiden 
die Schichten vielfaeh voneinander 15sen. 

Die anderen Pulmonalklappen sind leicht verdiekt und stellenweise hy~lini- 
siert. Die Geschwulst, die an ihrer Ansatzstelle noch zu erkennen ist, greift nicht 
auf die Klappen fiber. 

Die restliche Gesshwulst zeigt recht verscbiedene Bilder. In  den groBen Lungen- 
schlagader~s~en siebt man einen allm~hliehen Uberg~ng der erw~bnten Intima- 
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verdickungen in die Geschwulst, indem diese Intimawueherungen etwas zell- 
reieher werden und meist ziemlieh plStzlich, besonders in den inneren Lagen, durch 
Gesch~atstzellen ersetzt sind. Das Bild der Gesehwulst selbst entspricht im all- 
gemeinen dem an der Klappe, doeh finden sich an vielen Stellen ]~ngliche Zellen, 
worunter einkernige Riesenze]len vorherrschen. Dem Geschwulstthrombus der 
Lungenschlagader entsprechend zeigen die grauweil~en Teile erha]tene Zellen, 
w~hrend der grSBere Teil der trockenweiBgelblichen St[icke im H~malaun-Eosin- 
schnitt rStliche bis bl~ulich gef~rbte nekrotische Thrombenmassen darstellt. Ein- 
zelne Spalten sind mit roten Blutk6rperehen erffillt. Sowohl in den erhaltenen 
wie den nekrotischen Teilen finder sich etwas h~mosiderotisches Pigment. An einer 
Stelle liegt zwischen der erhaltenen Media und dem Geschwulstthrombus ein 
sehmaler Streifen yon verfettetem Granulationsgewebe mit grol~en wabig-schau- 
migen lipoidhaltigen Zellen. Die Media, die im Bereich der Haupt~ste iiberall er- 
halten ist, wird an der Lungenwurzel beiderseits durch einwaehsende Gesehwulst- 
zellen aufgesplittert und durehbrochen, was besonders sehSn im Oreeinsehnitt 
zu sehen ist. An dieser Stelle ist aueh die Umgebung des Gef~Bes yon der Ge- 
schwulst in Form der beschriebenen Knoten durchsetzt und greift ohne Rfick- 
sieht auf die Organgrenzen auf benachbarte Lymphknoten, stellenweise aueh auf 
die Bronchialwand bis in ihre Sehleimhaut fiber. Am t~ande des groBen Knotens 
in der reehten Lunge entstehen dutch das Wachstuln in die Alveolarliehtung bei 
erhaltenen Septen pneumonieartige Bilder. 

In den innerhalb des Gef~Bes an der Lungenwurzel liegenden Teilen erscheint 
die Geschwulst reifer als an der Puhnonalkl~ppe. L~ngliehe protoplasmareichere 
Zellen iiberwiegen, wenngleieh die Gr6Ben- und Kernnntersehiede noeh dent]ich 
sind. In den Knoten um die Lungenschlagadergste sieht man verschiedene Bilder: 
Einerseits linden sieh auch hier unreife Partien, in denen vor al]em grebe viel- 
kernige Riesenzellen mit meist zentral stehenden Kernen auffallen, andererseits 
erkennt man stellenweise deutlieh einen bfindelig gebauten Tumor aus l~ngliehen 
Zellen. Einzelne grebe einkernige Riesenzellen vervol]st~ndigen hier das Bild 
des myoplastischen Sarkoms mit ,,wihlen Zellen", wie wir es vom Uterus her kennen. 

Einzelne A'ste der Lungensehlagader, besonders im Bereich der rechten Lunge, 
weisen eine sehwere Intimawucherung und Hyalinisierung zum Teil mit fast volI- 
st~ndigem Versehlul~ des Gefgl~es auf, zum anderen Tell mit Thrombose. Einige 
kleine Aste zeigen eine mgehtige Intimawueherung naeh Art der sog. Endarteritis 
obliterans. 

Die Metastase in der Nebenniere zeigt das Bild eines unreifen sarkomat6sen 
Tumors, wie die Gegend der Pu]monalklappe. 

Die Lunge bietet an anderen Stellen Ver~nderungen einer vielfach k~sigen 
Tuberkulose; an einer untersuehten Ste]]e 1M~t sie einen h~morrhagisehen Infarkt 
mit teilweiser Nekr0se und entztind]ieher Infiltration in der Nachbarschait zweier 
Arterien mit den oben erw~hnten Ver~nderungen erkennen. 

Die Leber weist Vers einer chronischen Stauungsleber auf. 

Nach  dem ganzen Befunde ist  die ~hn l i chke i t  mi t  den Fs yon 
Froboese und  Eschbach, sowie eine gewisse Verwandtschaf t  mi t  dem Fal le  
von  Mandelstamm in die Augen springend.  Das echte  B las tom s teh t  
in unserem Fatle  aul~er Zweifel. Atlerdings ist  unser  Fal l  sonst  n icht  
so klar  wie der Fa l l  yon Mandelstamm, bei dem der Ausgang der Ge- 
schwulst  e indeut ig  festgestel l t  werden konnte.  Die Ver~nderungen sind 
~hnlich wie im Fa]le yon Eschbach, nur  fehl t  der d i rekte  Zusammen-  
hang der Lungenschlag~dergeschwuls t  mi t  der Klappe. Anderersei ts  
zeigt  die Geschwuls tausbre i tung grofte ~hn] ichke i t  mi t  dem :Fal]e Fro- 
boeses, in dem jedoch die Lungenschlagaderk lappen  frei waren.  His to-  
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logisch erirmern die Bilder des Geschwulstthrombus weitgehend an die 
Beschreibung Froboeses, w~hrend die ausgereiften Teile der Gesehwulst 
den Bildern Eschbachs gleichen. Allen vier F/tllen gemeinsam ist die 
m/~chtige Rechtshypertrophie und das Hervortreten der Herzbesehwerden 
im klinisehen Bild. 

Die Frage nach dem Ausgangspunkt des Blastoms ist in unserem 
Falle nieht eindeutig zu beantworten. Ein prim~res Lungen- oder Neben- 
nierengew~ehs kommt nach dem makroskopischen und histologischen 
Bild nieht in Frage. Eine yon einem organisierten Embolus oder Throm- 
bus ausgehende Gesehwuls~ glauben wir, wie Eschbach, auf Grund des 
histologischen Bildes, das fiir myogenen Ursprung sprieht, ablehnen 
zu k6nnen. So bleibt sehlieglich als Ausgangspunkt nur die Lungen- 
sehlagader selbst oder ihre AusfluBbahn im reehten Herzen iibrig. Eine 
siehere Entseheidung zu treffen ist unm6glieh. Am einfachsten w~re 
zweifellos die Erld~rung der Veri~nderungen um die Klappen als Prim/ir- 
tumor. Der Tumorembolus bzw. -thrombus kSnnte yon einem ab- 
gerissenen verschlelopten Tell der Gesehwulst in der Klappengegend ent- 
standen sein; denn gerade Ifir diese Stelle wird ja yon Eschbach und 
Nagayo die st~rkste Ausbildung der glatten Muskulatur angegeben. 
Auch Eschbach nimmt an, dab das myoplastisehe Sarkom seines Falles 
sieh yon dieser Stelle aus entwicke]t hat. 

Aber aueh die Entstehung der Geschwulst im Bereieh der Lungen- 
arterie selbst mit sekundi~rer Geschwulstbildung in der Klappengegend 
und der Nebenniere kann nieht ausgesehlossen werden. 

In der Frage naeh der Ursaehe dieser besonderen Thromboembolie- 
form der Gesehwulst ist wohl, wie sehon einleitend erw~hnt, das fiir 
Herzgeschwiilste oft beschriebene Waehstum im strSmenden Blur und 
die BlntstrSmung verantwortlieh zu maehen, da alle diese intravasal 
waehsenden Tumoren eben als Gesehwulstthrombus waehsen und so 
neben dem Gesehwulstgewebe aueh viel leieht formbare Thromben- 
bestandteile enthalten. 

Zusammen/assung. Mitteilung eines myoplastisehen sarkomat6sen 
Blastoms, das an der reehten Lungensehlagaderklappe und ihrer Um- 
gebung Ver/~nderungen setzte, die einer uleerSsen Endokarditis ~hnlieh 
waren, emboliform die Lungensehlagaderhaupts einnahm und an 
beiden Lungenwurzeln in das umgebende Gewebe einwuehs. Als Aus- 
gangspunkt kam die Lungensehlagader selbst oder ihre Ausflugbahn 
in Betracht.  
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