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Uber ein Fibromyxom des Gehirns.
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Ch. M., Aufnahme in die Nervenklinik der Charité am 6. 4. 36. Patientin ist
am 30.1.12 geboren; die Geburt soll infolge einer Nabelschnurumschlingung
schwierig gewesen sein. Keine linger dauernde Asphyxie, keine Zange. Familien-
anamnese: o. B. Eltern und Geschwister gesund. Seit frithester Kindheit — die
Mutter meint sich zu erinnern, schon einige
Wochen nach der Geburt diese Beobachtung
gemacht zu haben — fiel eine Vorwdlbung
der linken Schlifengegend auf, die auch auf
ihren Kinderbildern (s. Abb. 1) deutlich zum
Ausdruck kommt. Das Kind entwickelte sich
regelrecht, machte Masern, Windpocken und
Rachitis durch, kam in der Schule gut mit.
Nach Angabe der Eltern ist sie Rechtshinderin
gewesen. Menarche mit 13 Jahren, Menses
von da ab immer regelmaBig. Vor 5 Jahren
stolperte sie auf der StraBe, fiel dabei auf
den Hinterkopf, hatte einige Tage lang noch :
Kopfschmerzen. ‘

Im Sommer 1935 traten, einige Tage nach » ;
der Periode, im Abstande von 4 Wochen
2 generalisierte epileptische Krampfe mit
Zungenbif}, BewuBtlosigkeit und nachfolgender
Amnesie auf. Irgendwelche Anzeichen, die fiir
herdférmige Anfalle sprechen kénnten, wurden Ab%}lh'e ﬁgsfni hﬂ%eiesg ;};iﬁé.am
von den Angehérigen nicht beobachtet. In den
gleichen Wochen klagte Patientin iiber ,,innerliches Zucken* im rechten Arm. Seit
Weihnachten 1935/36 litt sie an anfallartig auftretenden Kopfschmerzen, die in die
linke Stirn-Schlafengegend lokalisiert wurden und gelegentlich auch mit Erbrechen
einhergingen. 3 Wochen vor der Aufnahme trat plotzlich eine Schwiche und Ge-
fahllosigkeit des rechten Armes auf, einige Tage spiter kam eine Schwiche auch
im rechten Bein dazu, so daB beim Gehen der Ful schleifte. Innerhalb der letzten
Wochen ist, wie die Angehérigen berichteten, auch eine psychische Verdinderung
eingetreten, sie wurde teilnahmsloser, stiller, das Gedéchtnis lie8 nach und mitunter
machten sich auch Wortfindungsschwierigkeiten bemerkbar.

Die Untersuchung ergab folgendes: MittelgroBes Madchen in méaBigem FEr-
nahrungszustande. Keine Odeme. Rachenorgane: o. B. Thorax: o. B. Herz-
grenzen regelrecht, Herzténe rein, RR. 185/120 mm Hg. Lungen und Bauchorgane:
o. B. Leber, Milz nicht tastbar. Blutbild: o.B. Blutsenkung: 13 mm in der 1.,
33 mm in der 2. Stunde. Urin: Essigsiure-Kochprobe: Mittelstarke Triibung, im
Sediment Leukocyten, Epithelien und vereinzelte Erythrocyten. Im Bereich der
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linken Schlife, noch iibergehend auf die Stirn- und Scheitelgegend, wolbt sich der
Schédelknochen in einem etwa handgrofien Bereich deutlich vor. Protrusio bulbi
links. Links sind die Orbitarinder infolge der Schideldeformitét nach auBen und
unten verschoben; die Orbita ist im ganzen etwas schrég gestellt. Der Schadel-
knochen ist im Bereich der Vorwélbung deutlich verdiinnt, der Klopfschall ist
hier hohl und schetternd. Pupillen: o. B. Licht- und Konvergenzreaktion: --,
rechts = links. Augenbewegungen frei, kein Nystagmus. Fundus: Bds. o.B,
Keine Gesichtsfeldeinschrankung. Cornealreflex rechts schwicher als links. Geruch,
Geschmack, Gehor: o. B. Gau-
mensegel und Zunge o. B.
Leichte spastische rechtsseitige
Hemiparese mit gesteigerten
Reflexen rechts. Mayer rechts
schwicher als links, Babinski
rechts 4. Bauchdeckenreflexe
rechts nicht auslosbar, links -,
Auf der gesamten rechten Kor-
perseite einschlieBlich Gesicht
ist die Beriihrungs-und Schmerz-
empfindung herabgesetzt, und
zwar besonders stark in den
distalen Abschnitten der Glied-
mafBen. Die Bewegungsempfin-
dung ist in den distalen Ge-
lenken der rechten oberen und
unteren Extremitit deutlich ge-
stért. Grobe Ataxie bei Ziel-
bewegungen mit dem rechten
Arm und Bein. Keine aphasi-
schen und apraktischen Sto-
rungen. Rechnen nicht beein-
trachtigt.  Schreiben infolge
der Parese behindert, keine
Agraphie.

Die fir Lues charakteristi-
schen Reaktionen(Wa.R.,Kahn,
Meinicke K1L.R.) sind im Blut und im Liquor negativ. Im Liguor findet sich bei
der Globulinreaktion eine leichte Triitbung, das GesamteiweiB ist aunf 1/, pro Mille
vermehrt. Zuckergehalt 52 (Blutzucker 90) mg-%. Zellzahl: 2 : 3. Sediment: Ver-
einzelte Rundzellen. Goldreaktion: 112210000. Normomastixreaktion: 567776531.

Rantgenbefund des Schidels (vgl. Abb. 2): In der linken Schlifen-Scheitel-
region fallt auf, daf dort der Knochen in Ausdehnung einer Kinderhand verdimnt
ist, und zwar betrifft diese Usur die Lamina interna, die anscheinend von innen her
isuriert ist. Der Schadelknochen ist im Gebiet der Schlifenschuppe, und zwar von
vorn vom Keilbeinfliigel bis hinten zum Proc. mastoid. nach auBen vorgebuchtet.
Diese Vorwolbung des Schadels setzt sich fort bis etwa in die Mitte der Parietal-
region. Schidelbasis, insbesondere Sella o. B.

Blutdruckwerte dauernd erhoht, schwanken zwischen 180 und 220 mm Hg im
Maximum. Im Urin wurde bei wiederholten Untersuchungen immer EiweiB gefun-
den. Der Durstversuch ergab, daf die Patientin auch bei 24stiindigem Dursten
nur bis zu einem spezifischen Gewicht von 1017 konzentrierte. Von einer Wasser-
belastung wurde abgesehen. Die konsiliarisch zugezogene Medizinische Klinik sprach
den Verdacht auf eine Nephrosklerose aus.

Abb. 2. Roéntgenaufnahme (p. a.) des Schidels,



Uber ein Fibromyxom des Gehirns. 475

Bei der Aufnahme war die Patientin klar und orientiert, hatte verhiltnismaBig
wenig Beschwerden vorzubringen. Im Verlauf der folgenden 2 Wochen traten zu-
nehmende linksseitige Kopfschmerzen auf, Patientin war zeitweilig leicht benommen.
Auch in den freien Intervallen war jetzt eine Erschwerung der Wortfindung beim
Gegenstandsbenennen deutlich. Keine weiteren aphasischen Stérungen; keine
Fingeragnosie. Die spastische Hemiparese nahm an Intensitit zu, weiterhin war
jetzt eine Hemiamblyopie nach rechts nachweisbar. Fundus: Nach wie vor o. B.

Angesichts der zunehmenden Verschlechterung und der anfallsweise auftretenden
Hirndruckerscheinungen wurde es immer wahrscheinlicher, dal es sich um eine
Geschwulst handeln miisse. Im Hinblick auf die seit der Kindheit bestehende
Deformierung des Schiidels dachten wir an eine geschwulstartige MiBbildung. Die
Erscheinungen der Niereninsuffizienz, fiir die anamnestisch eine plausible Erklarung
sich sonst nicht finden lieB3, brachte uns zu der Vermutung, daf als Ursache auch der
Nierenschidigung eine MiBbildung in Frage kommen kdénnte. Da der Prozef3
lokalisatorisch klar zu sein schien, wurde von weiteren diagnostischen MaBnahmen
(Ventrikulographie, Hirnpunktion) Abstand genommen. Die Patientin wurde
wegen der fortschreitenden Verschlechterung am 4. 5. 36 zur Chirurgischen Klinik
zur Operation verlegt.

6. 5. 36 Operation (Geh. Rat Sauerbruch). Bogenférmiger Hautschnitt iiber der
Knochenauftreibung mit der Basis itber dem Ohr. Knochen weich und auflerordent-
lich diinn. In der Trepanationséffnung findet man nach’ Wegnahme der Dura
zahlreiche weiBliche, zum Teil konfluierende Gebilde, die einem sulzig verdnderten,
zum Teil schleimigen Gewebe aufliegen. Beim Eingehen in die Tiefe st68t man auf
zahlreiche cystische Hohlraume, die nacheinander eréffnet werden, wobei sich leicht
gelblich gefarbte, rasch gerinnende Flissigkeit entleert. Nach Eréffnung der Cysten
ist nach vorn zu in der Tiefe das zuriickgedringte Stirnhirn sichtbar. Da bei der
Ausdehnung der cystischen Neubildung die Méglichkeit einer operativen Entfernung
nicht gegeben zu sein schien, wurde der Eingriff abgebrochen.

Die Untersuchung (Creutzfeldt) der bei der Operation entfernten hiutigen Auf-
lagerungen ergab, daf} es sich um eine Lipomatose der weichen Hirnhdute handelte.

In den folgenden Monaten (Juni, Juli 1936) trat zunichst eine merkliche Ver-
schlechterung ein: Die Kopfschmerzen wurden tageweise immer heftiger und es war
deutlich erkennbar, dafl an solchen Tagen auch der Prolaps, der nach der Operation
sich ausgebildet hatte, stdrker gespannt war. Die Lahmung des rechten Armes war
jetzt vollkommen, wihrend im rechten Bein noch geringe Bewegungen moéglich
waren. Dosigkeit und Apathie nahmen zu. Am Augenhintergrund zeigte sich jetzt
eine leichte Verwaschenheit und Prominenz der Papillenrénder. Die Hemiamblyopie
nach rechts ging in eine Hemianopsie iiber. Bei Prifung auf Apraxie erfolgten
mit dem linken Arm gelegentlich ideatorisch-apraktische Fehlhandlungen. Aufler
einer gewissen Erschwerung der Wortfindung bestanden damals noch keine aphasi-
schen Stérungen. Nach einigen Wochen gingen die Lahmungserscheinungen ein
wenig wieder zuriick, so daB jetzt Finger- und Handbewegungen auch rechts in ganz
geringem Umfange wieder moglich waren, wiahrend Bewegungen in der rechten Schul-
ter und im Ellenbogen nicht ausgefithrt werden konnten. Auffillig war die starke
Atrophie der Muskulatur des rechten Vorderarms und der Hand (keine Entartungs-
reaktion). Die rechtsseitige Sensibilitdtsstorung betraf vor allem die Bewegungs-
empfindung. Es bestand eine grobe Ataxie und eine grobe Storung des Gegenstand-
erkennens in der rechten Hand. Die Beriihrungsempfindung war in den distalen
Abschnitten der rechtsseitigen Gliedmaflen aufgehoben.

Im Hinblick auf die fortschreitende Verschlechterung wurde nochmals der Ver-
such gemacht, erneut den Tumor anzugehen und eine Entlastung zu schaffen.

10. 8. 36. 2. Operation durch Geh. Rat Sauerbruch. Beim Eingehen in die Tiefe
im Bereich des Prolapses st68t man auf eine etwa strauBeneigroBe Cyste, deren
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Wand beim Freipraparieren einreift, wobei sich reichlich Fliissigkeit entleert. In
der Tiefe der Hohle glaubt man eine Kommunikation mit dem Ventrikel zu erkennen.
Da solide Tumormassen, die entfernbar gewesen wéren, im Operationsgebiet nicht
sichtbar werden, wurde von einer Fortsetzung des Eingriffs abgesehen.

Nach der 2. Operation langsam zunehmende Verschlechterung des Allgemein-
befindens. Die rechtsseitige Lihmung ist wieder vollstindig geworden, aktive
Bewegungen kénnen rechts nicht mehr ausgefithrt werden. Der sonstige neurolo-
gische Befund ist unveréindert. Der Prolaps hat weiter zugenommen und erreicht
jetzt die Grofle eines Kinderkopfes (vgl. Abb. 3). Die Patientin ist jetzt ausge-
sprochen akinetisch, macht spontan kaum Bewegungen, die Lidspalten sind weit ge-
offnet, der Blick — was auch in der Abbildung deutlich zum Ausdruck kommt— starr.
Mimische Ausdrucksbewegungen erfolgen in nur sehr geringem Umfang. Von
allein spricht die Patientin fast gar nichts, auf Befragen antwortet sie meist nur mit
»Ja’ oder ,,Nein®“, Auf eindringliche Aufforderung gelingt es gelegentlich, etwas

mehr an sprachlichen AuBerungen aus ihr heraus-

1 zuholen, wobei sich dann zeigt, daf die Sprache
agrammatische Storungen nach Art des Depeschen-
stiels aufweist. Auch die Artikulation ist recht
schlecht; die Patientin bleibt ferner an einzelnen
Silbenlauten hingen und verbindet sie nur mangel-
haft miteinander. Sprachverstédndnis — soweit priif-
bar — wobl nicht gréber beeintrachtigt. Priifungen
auf Fingeragnosie, Orientierung am eigenen Koérper,
Rechenstorungen und Alexie nicht durchfithrbar.
Patientin ist am Tage leicht dosig und schlaft viel,
wahrend sie nachts meist wach liegt. Manchmal ver-
folgt sie mit den Augen die Vorgiinge ihrer Um-
Abb.3. Aufgenommen Anfang  gehung, ruft beim Herannahen einer Krankenschwester

Oktober 1936. stereotyp: ,,Tablette I, meist zeigt sie aber auf ihre
Umwelt keine erkennbaren Reaktionen.

Um die Ausdehnung der Neubildung zur Darstellung zu bringen, wurde der
Versuch gemacht, vom rechten Stirnhirn aus das Ventrikelsystem mit Luft zu fiillen.
Uberraschenderweise stieB man hierbei jedoch nicht auf den Ventrikel, sondern
gelangte in einen Hohiraum, aus welchem sich 50 com goldgelbe, sehr eiweiBreiche
Cystenfliissigkeit entleeren lieBen. Der Zuckergehalt der Cystenfliissigkeit betrug
129 mg- %, Geschwulstzellen waren im Sediment nicht nachweisbar. Auf dem Rént-
genbilde war zu erkennen, dal die vom rechten Stirnhirn aus erreichte Cyste mit den
iibrigen links gelegenen cystischen Hohlrdumen und dem Prolaps kommunizierte.

Dieser Eingriff brachte jedoch nur eine voriibergehende subjektive Erleichterung
des Befindens und unter den Erscheinungen zunehmenden kérperlichen Verfalls
kam die Patientin am 20.10. 36 zum Tode.

Sektionsbefund (Sekt.-Nr. 1335/36) (gekiirzt). Bei der Sektion fanden wir die
Leiche eines 24jahrigen, grazil gebauten Madchens in sehr schlechtem E.Z. (Korper-
lange 157 cm, Gewicht 30 kg). Die Briiste sind vollig geschwunden. Haut und
sichtbare Schleimhdute sehr blaB. Uber dem linken Ohr wolbt sich ein doppelt
mannsfaustgrofer, fluktuierender Knoten vor. Die bebaarte Kopthaut dariiber
ist verschieblich. Am oberen Rand desselben eine bogenférmige Operationsnarbe.
Das Herz ist kleiner als die Faust der Leiche, sehr schlaff. Herzmuskel braunrot.
Die rechte Herzkammer zu weit, Klappen und Sehnenfiaden regelrecht. GefaBintima -
zart, mit Ausnahme geringer erhabener, gelblicher Einlagerungen. Kein Thymus-
driisengewebe mehr vorhanden. Die Lungen sind richtig gelappt, klein, geblaht,
Fingereindriicke bleiben bestehen. An beiden Lungenspitzen geringe strangformige
Verwachsungen. Von der Schnittfliche flieBt reichlich Fliissigkeit ab. In den
Bronchien graugriine, siuerlich riechende Massen, Schleimhaut gerdtet. Speise-
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réhrenschleimhaut gallig verfarbt. Luftrhrenschleimbhaut ist gerdtet, mit gallig-
schmutzigen Massen bedeckt. Im Pankreasschwanz 2 haselnuBgroBe, gegen die
Umgebung scharf abgegrenzte, aus Pankreasgewebe bestehende Knoten. Die Milz
ist klein, Pulpa reichlich abstreifbar. Leber ist zu klein, auf der Schnittfliche
braunrot, Zentralvenen sind erweitert. Abnorme Kerbe am Spiegelschen Lappen.
Auf der Ober- und Schnittfliche beider Nieren findet man verstreut linsengroBe,
grauweille, zentral eingedellte Gebilde, die auf der Schnittflache teilweise ein nahezu
strichférmiges Lumen erkennen lassen. Daneben flache Narben der Nierenoberfliche.
Auf dem Schnitt zeigen beide Nieren, besonders aber die rechte, eine gelbe, streifige
Veranderung, besonders der Markkegel. In beiden Nierenbecken, deren Schleim-
haut verdickt ist, feinste Konkremente. Schleimhbaut beider Harnleiter gerétet.
Die Harnblasenwand ist weiBlich verdickt, gerétet; kleinste, spritzerartige Blut-
punkte und braunschwarze Flecken in der Schleimhaut. Harnréhre gerdtet. Uterus
walnullgroB. Ovarien regelrecht. Im Douglasperitoneum stecknadelkopfgrofBie
verkalkte Knotchen. Am duBeren Analring ein pfenniggrofler, oberflachlicher Schleim-
hautdefekt, Schleimhaut des Magenfundus schwarzgrim verfirbt, durchscheinend,
sonst am Magen-Darmkanal kein pathologischer Befund. Knochenmark rot.

Nach Abziehen der Kopfschwarte sieht man im Bereich der Vorwolbung, da8
sich von dem mit Flissigkeit gefillten Sack 2 flache Ausstilpungen zwischen
Haut und Knochen frontal und temporal vorschieben. Sie sind aus dem Inneren
des Schadels herausgedringt. In ihnen und der groBen Cyste findet man 200 ccm
einer klaren, gelben, mit gelblichen Flocken durchsetzten Flissigkeit. lhre Wand
ist rostbraun verfirbt. Die Schadelkalotte ist hier ausgebuckelt, weist an dieser
Stelle eine glattrandige, handtellergrofle Knochenliicke auf {Trepanation). Stellen-
weise ist der Knochen hier so diinn, dafl er sich leicht biegen 146t. Die mittlere
Schadelgrube der linken Seite ist stark verbreitert. An der Kalotte und der Dura
mehrfache Punktionskanéle. Die Dura ist prall gespannt. Thre Innenflache trocken.
Uber der rechten Hemisphire und in der linken mittleren Schidelgrube ist sie rost-
braun. Die Windungen sind abgeplattet, die Furchen verstrichen. Uber der linken
Hemisphéare flache, goldgelbe Fettablagerungen sowie feinste Kalkeinlagerungen.
Im Bereich der Trepanation ist das Gehirn herausgedringt und am &duBeren Pol
daselbst zerfallen. Uber der Konvexitit der linken Hemisphire findet man in einem
Bereich von Finfmarkstiickgrofie und 3 mm Dicke Fettgewebe auf den weichen
Hirnhiuten. Daneben im Bereich des linken Occipitalbirns wiederum Kalkspritzer.
Die linke Hemisphére ist im ganzen stark verbreitert, im Bereich des Parietal- und
Occipitalteils nahezu um das Doppelte (Abb. 4, Fig. 1 und 2). Das Gehirn 188t sich
leicht herausheben und ist nirgends mit der Umgebung verwachsen (Hirngewicht
1625 g). An der Oberfliche der linken Hemisphére sieht man in einem handfléchen-
groflen Bezirk einen Tumor von grau glasiger Farbe, an der Oberflache gyriert, von
‘knorpelig-elastischer Konsistenz. Nach vorne hin reicht er bis zum Gyrus centralis,
caudalwirts bis tiber den Sulcus oceipitalis transversus und lateral ist die Fossa
Sylvii vollig verstrichen, die 1. Temporalfurche scheint hier die Grenze des Knotens
zu bilden, nach medial reicht er iiber die Mantelkante. An der Basis zeigen die
weichen Hirnhaute linsengrofe Fetteinlagerungen. Der ganze mittlere und seitliche
Teil der linken Hemisphéare ist von einer unter einer diinnen Hirnparenchymschicht
und seitlich im Bereich des Temporallappens nur von Hirnhéuten abgegrenzten
Cyste eingenommen. Briickenarme, Briicke und Kleinhirn sind stark nach rechts
verdringt, verzogen und rechts verkantet. An umschriebenen Stellen erreicht der
knollige Tumor auch an der Basis die Oberfliche. Die rechte Hemisphire zeigt mit
Ausnahme gering verdickter weicher Hirnhdute nahe der Mantelkante keine Beson-
derheiten.

Ein Frontalschnitt 3 cm vom Frontalpol entfernt zeigt auf der linken Seite
die Spitze des Vorderhorns um das Dreifache erweiterf. Rechts ist noch kein
Ventrikel sichtbar. Von caudalwirts her sicht man eine prall gefiillte Cyste in den
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erweiterten linken Seitenventrikel hereinragen, ihre Wand ist teils milchig wei8,
opak, teils klar durchscheinend.

Weiter caudalwirts findet man eine starke Schriigstellung der Fissura longi-
tudinalis cerebri (Abb. 4, Fig. 3). Der Balken und das Septum pellucidum sind
stark nach rechts verdriingt, schrig gestellt. Die Seitenventrikel sind spaltformig
zusammengedringt und verzogen. Ihre Auskleidung ist glatt, am Septum pelluci-
dum spritzerartige Blutungen unter dem Ependym. Neben dem linken Seiten-
ventrikel und an der Basis der Hemisphire findet man eine nach auBen und nach

Abb. 4. Schematische Darstellung
der Ausdehnung des Tumors.
Fig. 1: Ansicht von oben.

Fig. 2: Ansicht von unten.

Fig. 3—7: Frontalschnitte.
= Tumor, ::: Cyste.

7

dem Ventrikel hin durch eine schmale Hirngewebsschicht abgetrennte Cyste. Thre
Wand ist glatt, zum Teil mit gelben, linsengroBen Stippchen bedeckt. Der Tumor,
der die basale Hemisphéirenhilfte erfiillt, zeigt wechselnde Beschatfenheit. Neben
weillen, knorpelihnlichen Bezirken mit kleinen, mit klarer Flissigkeit erfilllten
Hohlraumen, findet man markige, weiche, blaBirosa gefarbte Bezirke und andere
geleeartige. Hier reichlich Gefille sichtbar.

Im Bereich des Sulcus centralis ant. nimmt der Tumor fast die ganze Hemi.
sphére ein (Abb. 4, Fig. 4). Er zeigt neben der oben beschriebenen Beschaffenheit
derbe, weifle, sich stark verschlingende Gewebsziige. An einzelnen Stellen erreicht
er die Oberfliche und scheint das urspriingliche Oberflachenrelief des Gehirns
nachzuahmen. Er grenzt nicht immer scharf gegen das umgebende Hirngewebe
ab und man sieht am Rande Reste von Hirnwindungen, die zum Teil vom Tumor
durchwachsen erscheinen. Stellenweise 148t er sich glatt herausschélen.
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Im néchsten Querschnitt erreicht der Tumor in grofer Ausdehnung die Konvexi-
tat (Abb. 4, Fig. 5 und Abb. 5). Medial unten schlieBt sich an den Tumor die oben
beschriebene Cyste an. Lateral und unten ist ein etwa 1 cm dicker Hirnparenchym-
saum erhalten. Der linke Seitenventrikel ist nicht mehr auffindbar, der rechte er-
weitert. Hier ist der Tumor stark durchblutet. Die Stammganglien sind nicht mehr
erkennbar.

Noch weiter caudalwérts ist die Ausdehnung des Tumors ungefahr die gleiche
(Abb. 4, Fig. 6). Von der Cyste ist nur noch ein schmaler Spalt erkennbar. Das
Hinterhorn des linken Seitenventrikels findet man basal verdréngt, das des rechten
erweitert.

Der letzte Querschnitt (Abb. 4, Fig. 7) wenige Zentimeter vor dem Occipitalpol
zeigt uns den Tumor auf die obere Hemisphirenhélfte beschrankt, das linkes Hinter-
horn ist stark erweitert. Am Plexus chorioideus findet man goldgelbe Flecken.

Abb. 5. Frontalschnitt des Gehirns (entspricht Abb. 4, Fig. 5).

Der Aquaeductus Sylvii ist durchgéngig. Der 4. Ventrikel ist nicht erweitert.
Am Kleinhirn, der Briicke, der Medulla oblongata und dem Riickenmark kein patho-
logischer Befund.

Sektionsdiognose (gekiirzt): Grofes Fibromyxom der linken GroBhirnhemi-
sphére. Lipomatose der Leptomeninx und Dura mater tiber der linken Konvexitit.
Prolaps des linken Schlafenlappens im Gebiet der Trepanationséffnung daselbst.
Halbkugelige Vorwolbung und Verdiinnung der Kalotte im Bereich der Felsenbein-
schuppe und des Scheitelbeins links.

Hochgradige allgemeine Abzehrung. Erschlaffung und braune Atrophie des
Herzens mit Erweiterung der rechten Kammer, Frisches Odem und chronisches
Emphysem der Lungen. Braune Atrophie und akute Stauung der Leber.” Geringe
Atrophie der erweichten Milz. Zahlreiche eigenartige Cysten beider Nieren. Chroni-
sche Pyelonephritis und zum Teil hamorrhagische Cystitis. Atrophie des Uterus.
Fast vollstdndige Atrophie beider Brustdriisen.

Zur histologischen Untersuchung wurden Stiicke aus den verschiedensten Teilen
des Tumors in Paraffin eingebettet und nach mehreren Methoden gefarbt. (Hama-
toxylin-Eosin, Bindegewebsfirbung-Masson, Elastica, Schleimfirbung-Mucicarmin,
Glykogen nach Best, Erythrosin-Safranin, Gitterfaserfdrbung (Papp), Gliafirbung
(Holzer), Farbungen zur Feststellung der Polychromasie (Kresylechtviolett, Thionin,
Toluidinblau).
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Die mikroskopische Untersuchung ergibt ein dem makroskopisch verschieden-
artigen Aussehen entsprechendes Bild.

Der Tumor wird von breiten Bindegewebssepten, die aus jungen, faserreichen
Fibroblasten gebildet werden, durchzogen (Abb. 6). Daneben findet man Faserziige,
die aus breiten, kernlosen Fasern bestehen, die sich mit Eosin hellrot, mit Anilinblaa
stark blau farben. In diesen Gebieten reichlich weite blutgefiillte Capillaren, deren
Wand regelrecht ist. Von der Adventitia der Gefalle gehen feine Fasern ab. (Keine
peritheliomahnlichen Bilder.) Hier manchmal ausgedehnte Blutungen in das Gewebe.
Zwischen diesen Septen und meist in der Nahe derselben liegen reichlich mit schmalen

Abb. 6. Verschiedene Stadien vakuolirer Degeneration. Starker Faserreichtum wund

Schleim in der Zwischensubstanz (H.E.). a Beginnende Vakuolisierung der Zelle. b GroSe,

schleimgefiillte Vakuole. ¢ Schleim exrgieBt sich in die Zwischensubstanz. d Entleerte

Vakuole enthilt pyknotischen Kern und feinste Fasern. ¢ Beginnende Faserentwicklung.
f Véllige Ausfilllung der Vakuole durch Faserwucherung (Faserkugeln).

und breiten Ausliufern versehene Zellen, die einen groBen, hellen, fein mit Chroma-
tin bestaubten Kern aufweisen. Dort, wo die Zellen einzeln in der Zwischensubstanz
liegen, weisen sie eigenartige Verinderungen auf (Abb.7, Fig. 1—-9).

Das Protoplasma des Zelleibs und seiner Fortsitze scheint sich aufzulésen
(Fig. 2), so daBl der Zellkern nur noch schattenhaft von einem Protoplasmasaum
umgeben ist. Jetzt entwickeln sich Vakuolen im restlichen Protoplasma (manchmal
im Zellkern) (Fig. 3), die mit blafviolettem, fadig-schlierigem Inhalt gefiillt sind. Die
Vakuolen nehmen immer mehr an GréBe zu (Fig.4). Sie zeigen eine allméhlich immer
mehr zunehmende Faserverdickung ihrer Wand. Auch in den Vakuolen in den
schleimigen Massen findet man feinste Fasern (Fig. 5). Der Zellkern wird pyknotisch
und an die Peripherie verlagert. Die spezifische Schleimfarbung (Mucicarmin)
ergibt einen positiven Ausfall im schleimigen Vakuoleninhalt. In einzelnen Vakuolen
konnte noch im formolfixierten Material Glykogen nachgewiesen werden. Schlie-
lich reift die prall gefiillte Vakuole ein und es ergie3t sich ihr Inhalt in die Zwischen-
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substanz (Fig. 6). Hierbei wird hiufig der Kern mit ausgestoBen. Es bleibt die
Vakuolenwand zuriick. Bis auf ein feines Fasernetz sind die Vakuolen jetzt leer
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Abb. 7. Schematisierte Darstellung der Umwandlung der Fibroblasten. 1. Normaler
Fibroblast. 2. Protoplasmaleib und -fortsiitze 16sen sich auf. 3. Beginnende Vakuolen-
bildung im restlichen Protoplasma. 4. Wachsende Vakuole. 5. Schleimerfiillte Vakuole.
6. Vakuolenkapsel eingerissen, Schleim ergieft sich in die Zwischensubstanz. 7. Leere
Vakuole enthilt pyknotischen Kern und feine Fasern. 8. Starke Faserentwicklung in der
Vakuole. 9. Fast vollige Ausfiillung der Vakuole durch Fasermassen (Faserkugel).

(Fig. 7). Nun beginnen von der Wand der Vakuole her und vom schmalen Proto-
plasmasaum des Kerns Fasern zu wuchern (Fig. 8). Sie erfiillen schlieflich vollig

Virchows Archiv, Bd, 300. 31
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das Lumen, so daB sie als runde, aus zirkular geschichteten Fasern gebildete Kugeln
(mit und ohne Kern) imponieren. Diese findet man diffus im Tumor verstreut, sie
farben sich mit Eosin hell leuchtendrot, im Masson blau, in der Versilberung
schwarz (Fig. 8). Elastische Fasern sind im Tumorgewebe nicht nachweisbar.
Andere Teile des Tumors zeigen ein von den Ausliufern sternférmiger bis
spindeliger Zellen gebildetes Maschennetz. Daneben reichlich rundliche Wander-
zellen. In den Maschen schlierig-schleimiger Inhalt, der von feinsten Fasern durch-
zogen wird. Hier findet man reichlich kleine Cysten, die von kubischen bis platten
Zellen ausgekleidet sind. Diese schleimigen Massen, die wir in allen Teilen des Tumors

Abb. 8. Gitterfasernetz (Versilberung nach Papp). o Beginnende Faserentwicklung.
b Von Fasern ausgefiillte Vakuolen (Faserkugeln).

wiederfinden, geben wie der Inhalt der Zellvakuolen eine positive Schieimreaktion
und sind ausgesprochen polychromatisch. Uberall sind sie von feinsten Fasern
durchzogen, die sich mit Anilinblau anfarben. Bei der Versilberung werden sie
schwarz, wobei bemerkt werden muB, daB es wegen der schleimigen Zwischen-
substanz haufig zu feinsten Niederschligen kommt (Abb. 8).

Was die Abgrenzung des Tumors gegen seine Umgebung (weiche Hirnhdute
und Hirnparenchym) und die Art seines Wachstums betrifft, so findet man ganz
verschiedene Bilder. Einmal verdringt er die umgebenden Hirnteile und schiebt
das zusammengedriickte Parenchym vor sich her. An anderen Stellen wichst
er diffus in die Hirnwindungen ein, so daB das Hirnparenchym allméhlich von Tamor-
gewebe ersetzt wird. Nur so ist es erklirlich, daB der Tumor bei der makroskopischen
Betrachtung eine ausgesprochen gyrierte Oberfliche aufwies. Teils wichst der
Tumor, indem er Zapfen von myxomatésem Gewebe vorschiebt, zwischen denen
zuerst noch schmale Biander von Hirngewebe stehenbleiben, bis dann auch sie in
Tumor asufgehen (Abb. 9), teils wuchert er an den Grenzen, an denen zellreiches
junges Bindegewebe angrenzt, diffus ein. Nach der Oberflache hin ist der Tumor
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von einer zellreichen Kapsel straffen Bindegewebes begrenzt. Die weichen Hirnhaute
ziehen unversehrt dariiber hinweg. Sie zeigen in umschriebenen Bezirken eine Auf-
lagerung einer mehrere Millimeter dicken Schicht von wohl ausgebildetem Fett-
gewebe. Gleiche solche Fettinseln findet man an der sonst intakten harten Hirnhaut.

Von den iibrigen histologischen Befunden sind nur die eigenartigen Bildungen
an beiden Nieren zu erwihnen. Die linsengrofen, grauen Gebilde, besonders zahl-
reich an der Nierenoberfliche, erweisen sich als manchmal mit einem, von schmalen
Zellen ausgekleideten Lumen versehene zirkuldr angeordnete Fasern von elastoidem
Gewebe.

Die histologische Untersuchung hat ergeben, dafl der Tumor in allen

seinen Bestandteilen aus Geweben besteht, das vom Mesenchym seinen

Abb. 9. Einwachsen des Tumors durch mesenchymale Zapfen in das Hirnparenchym (H.E.).
a Tumorgewehe. b Hirnparenchym. ¢ Mesenchymzapfen.
d Restliche Hirnparenchymbaikchen.

Ausgang genommen hat. Wir finden Bindegewebe, Schleimgewebe,
retikulires Gewebe (Gitterfasern) und in den weichen Hirnhduten Fett-
gewebe. Unsere Diagnose lautet deshalb: Fibromyxom.

An den Randpartien wichst mesenchymales (Gewebe in das Hirn-
parenchym ein. Es entwickeln sich daraus Fibroblasten, die bei der Er-
zeugung der faserigen Zwischensubstanz eine grofie Rolle spielen. Die
Fibroblasten beginnen vakuolig zu degenerieren, und es entsteht eine
groBe, schleimgefilllte Vakuole. Die Wand derselben reifit schlieSlich
ein, und es ergieBt sich der Schleim in die Zwischensubstanz. Es tritt
nun eine starke Faserbildung auf.

Doljanski und Roulet konnten zeigen, dafl die Entstehung der Mesen-
chymfibrillen ausschliellich extracellulir vor sich geht, daB aber der

31*
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Zelle bei der zur Entstehung der kollagenen Fasern notwendigen Um-
wandlungen des Milieus eine entscheidende Rolle zukommt. ,,Die Er-
fahrungen an Gewebskulturen lehren immer wieder, daB der fibrillen-
bildende Prozel immer eine Folge der direkten Fiihlungnahme zwischen
Zelle und umgebendem plasmatischen Milieu darstellt.”” Die Frage,
ob die Zelle auf das Protoplasma mechanisch oder chemisch einwirkt,
ist von ihnen zugunsten der chemischen Einwirkung entschieden worden,
und zwar go, dafl man annimmt, ,,dafl das intercellulire Milieu unter dem
Einflu§ von den Zellen ausgeschiedenen Sekreten sich zu Kollagen
umwandelt”. Die mechanische Wirkung beschrankt sich allein auf einen
richtungsgebenden Faktor auf die ausgebildeten FKibrillen. Da die
Fibrillenbildung nicht nur in unmittelbarer Nachbarschaft der Zellen
eintritt, muf man mit einer humoralen Fernwirkung der Zellen auf das
Medium rechnen. Die feinen Fasern, die auch wir innerhalb der Zellen
fanden, entsprechen wohl am ehesten den Heidenhainschen Tono-
fibrillen.

Die grofien, runden Zellen mit Vakuolen im Cytoplasma und in dem
oft randstandig verlagerten Kern und der glykogenhaltige Inhalt der
Vakuolen lieflen uns an Chorda-Zellen denken. Auch die Faserbildung
sowie der Schleim- und Glykogengehalt konnten den Verdacht nach
dieser Seite hin bestirken. Gegen diese Annahme jedoch, dall es sich
um versprengte Chordazellen oder um ein Chordom handele, spricht, daff
unser Tumor keinen Zusammenhang mit der Schidelbasis, insbesondere
nicht mit dem Clivus oder dem Spheno-Occipitalspalt zeigte. Von hier
gehen bekanntlich Chordome aus, die haufig erst bei der Sektion als Neben-
befund gefunden werden. Auch lagen die Zellen nicht, wie wir es bei den
Chordomen kennen, in Siulen und Haufen beieinander, sondern. einzeln
verstreut in der Zwischensubstanz. Hierbei kam uns besonders der Um-
stand zu Hilfe, daB es mdglich war, die Entstehung und das Schicksal
dieser groBen Zellen zu heobachten.

Da unser Tumor nirgends mit der harten Hirnhaut verwachsen ist
und auch die weichen Hirnhéute, was wir histologisch nachweisen konnten,
in keinem Zusammenhang mit dem Tumor stehen, so miissen wir an-
nehmen, dal} es sich um einen versprengten, zur Wucherung gelangten
Mesenchymkeim handelt oder um eine Geschwulst, die von der Gefal3-
adventitia der Hirngefile ihren Ausgang genommen hat.

Wir haben im Schrifttum keinen gleichen oder auch nur &hnlichen
Fall finden kénnen. Es hat sich gezeigt, dafl es sich bei den bisher im
Schrifttum als sehr selten bezeichneten Fibromen fast ausschlieSlich
um Fibroendotheliome von den weichen und harten Hirnhduten ausgehend
um Peritheliome und dhnliches handelt. Nur 5 Falle von sog. ,,priméren
Fibroblastomen‘* sind von Alpers, Bailey (2 Fille), Mallory und Baker
beschrieben worden. Sie gingen teils von der Pia, der GefaBadventitia
oder den Perithelien der Blutgefifie aus, wurden bei Personen zwischen
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10 und 52 Jahren gefunden und erreichten eine GréBe von nicht mehr als
5 em im Durchmesser.

Was die Lipomatose der Dura und der Meningen betrifft, so gibt es
fiir ihre Entstehung verschiedene Erklirungen. Einmal kann es sich
um eine hyperplastische Entwicklung vorhandener Fettzellen handeln.
Seit Virchow wissen wir, daf in der Pia, und zwar am Corpus callosum
und am Fornix, normalerweise Fettzellen vorhanden sind. In der Dura
findet man keine Fettzellen, so dal} wir es hier eher mit einer metaplasti-
schen Umwandlung von Bindegewebe zu tun haben, die zu lipomartigen
Gebilden gefiihrt hat. SchlieBlich wire es moglich, bei beiden an einen
versprengten Mesenchymkeim zu denken, aus dem sich Fettgewebe ent-
wickelt, also ein ahnlicher Vorgang, wie wir es beim Tumor in Erwigung
gezogen haben.

Wir haben im vorstehenden iiber ein Krankheitsbild berichtet, das
sowohl klinisch wie anatomisch Besonderheiten aufweist. Dal} es sich
um eine Neubildung handeln wiirde, war im Hinblick auf die Knochenusur
ax Schidel, die auf einen umschriebenen Druck schlieBen lieB3, wahrschein-
lich. Die Tatsache, dafi die Schideldeformitédt schon in frithester Kind-
heit beobachtet wurde, deutete darauf hin, daBl der Prozel schon auler-
ordentlich lange bestand und dafl ihm eine Fehlbildung zugrunde liegen
mufite. Auch der pathologisch anatomische Befund hat diese Annahme
wahrscheinlich gemacht. Bemerkenswert ist im klinischen Bilde das sehr
spate Auftreten von Ausfallserscheinungen. Wie eingangs schon erwahnt
wurde, hat die Patientin sich kérperlich und geistig ganz normal ent-
wickelt, ist in der Schule gut mitgekommen, jthrem Beruf als Schneiderin
ohne Schwierigkeiten nachgegangen und hat bis zum Sommer 19356 —
5/, Jahre vor ihrem Tode -— niemals {iber Beschwerden, die mit dem Leiden
in Zusammenhang gebracht werden kénnten, zu klagen gehabt. Wenn
man bedenkt, dafl bei der Obduktion sich herausstellte, daBl der gréfite
Teil der linken Hemisphére, insbesondere die Schlifen-Scheitellappen-
region, durch die Neubildung ersetzt, bzw. in ihren noch erhaltenen
Partien aufs Starkste zusammengedriickt war, so ist es recht erstaunlich,
wie gering im Verhéltnis hierzu die Herderscheinungen gewesen sind.
Nach der histologischen Struktur des Tumors ist ja ein langsames Wachs-
tum wahrscheinlich. Es kann also nicht etwa angenommen werden, daf
die Geschwulst erst dann eine gréBere Ausdehnung erreicht hatte, als
auch im klinischen Bilde grobe Ausfallserscheinungen (Hemiparese,
aphasische Storungen, Akinese) auftraten. Man wird vielmehr folgern
konnen, daB die linke Hemisphére auch in einem auBerordentlich stark
geschidigten und reduzierten Zustande funktionell noch ausreichte, um
die Sprache, das Rechnen, Lesen usw. zu gewéhrleisten. Ausdricklich
sei hier noch bemerkt, dafl die Kranke immer Rechtshinderin gewesen
ist; die in diesem Falle naheliegende Vermutung, die rechte Hemisphére
konne schon in fritherer Kindheit die Funktionen der linken iibernommen
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haben, diirfte also hier wohl nicht zu Recht bestehen. Zum Verstindnis
dieser merkwiirdigen Beobachtung wird man sich daran erinnern miissen,
daBl ja auch bei anderen Prozessen, die zu einer langsam zunehmenden
Verdringung und zum Schwund von Hirngewebe fiithren, wie z. B. in
manchen Fallen von VerschluBhydrocephalus, die Funktionsstérungen
zuweilen in keinem Verhiltnis zu der Druckatrophie des Hirnmantels
zu stehen scheinen. Offenbar ermdglicht die Langsamkeit des Wachstums
der Geschwulst eine ausreichende funktionelle Anpassung des iibrig-
bleibenden Parenchyms.

Die Blutdrucksteigerung im Verein mit Albuminurie und Reststick-
stofferh6hung lieBen klinisch zunéchst an eine jugendliche Schrumpfniere
denken. Da jedoch die histologische Untersuchung der Niere keinerlei
Verénderungen in dieser Richtung ergab, miissen wir annehmen, dafl es
sich auch hierbei um zentral bewirkte Regulationsstérungen gehandelt hat.

Zusammenfassung.

Es wird iiber eine Hirngeschwulst der linken Schlifengegend berichtet,
die sich schon kurz nach der Geburt durch eine Vorwolbung des Schidel-
knochens bemerkbar gemacht hat. Bemerkenswerterweise traten die
ersten klinischen Erscheinungen erst 23 Jahre spéter auf. Die Sektion
ergab eine Neubildung, wie sie in gleicher Weise bisher wohl noch nie
beobachtet wurde. Es handelte sich um ein nahezu die ganze linke
Hemisphare einnehmendes Fibromyxom, dessen besondere Eigenart in
,,Faserkugeln bestand, deren Entstehung aus vakuolig degenerierten
Fibroblasten nachgewiesen werden konnte.
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